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EDITORIAL

Estimados colegas y amigos,
En este tercer nimero del afio 2022 les presentaremos un montén de novedades y articulos para ser leidos con atencién
y dedicacién. Recientemente se celebré el 48° Congreso Argentino de Neurocirugia en la ciudad de Rosario, con mu-
chos invitados y numerosas presentaciones de calidad. Aqui solo vamos a publicar los trabajos ganadores a los premios
“Senior”, “Junior”, “Poster”, “Video”, “1° Premio Beca” y “2° Premio Beca”.

En la Seccién “Que hay de nuevo...” la Dra. Figurelli nos presenta y aconseja la lectura de un articulo muy reciente
con la nueva clasificacién de tumores hipofisarios llamados Tumores Pituitarios Neuroendocrinos o PitNET. En “Re-

>

leyendo a...” el Dr. Mezzadri nos presenta un interesante articulo del afio 2015 que mantiene vigencia sobre la impor-
tancia del uso de la ecografia intraoperatoria en la cirugia del Chiari. En “Este caso me desorientd...” contamos con la
presentacion de dos casos interesantes de los Residentes del Hospital Italiano de Buenos Aires y el Hospital “Juan A.
Ferndndez”.

En la Seccién “Como lo manejo” el tépico de este numero serd “Lesiones pineales incidentales en mi consultorio”
presentado por los siguientes equipos o grupos de trabajo: Sala E. y col (adultos), Recalde R y col (adultos), Mantese B
y col (pedidtricos), Jaikin M. (pedidtricos) y Muggeri A. (visién oncoldgica).

El libro NeuroAnat del Dr. Horacio Solé presentara los capitulos 4 y 5 que contienen los temas: seno cavernoso y
base de crdneo, respectivamente.

La entrevista es al Prof. Paolo Cappabianca de Napoles, Italia, realizada por el Dr. Juan Villalonga con un significati-
vo titulo “Napoli panoramica, non endoscopica”, de mds estd decir que es de lectura imperdible.

El Comité Editorial se suma con profundo dolor al Obituario del Dr. Horacio Salvador Dillon.

Cambiando de tema, queremos expresar y compartir nuestra alegria por el incremento progresivo y sostenido de las
visitas a la pdgina web de la RANC desde hace 3 afios como fue informado recientemente por un mail de la AANC,
siendo los paises con mds visitas México, Argentina, Espafia, etc. Quiero mencionar a los que iniciaron la versién elec-
trénica de la RANC: los doctores Turjansky, Lemme, Mezzadri y Fontana, entre otros; la RANC electrénica fue pio-
nera en su tipo en Latinoamérica desde el afio 2002, se mantuvo en forma dual (impresa y electrénica) hasta el afio
2015 y luego a partir de 2016 sigui6 exclusivamente en forma electronica.

Nos es grato anunciar el lanzamiento simultdneo del Suplemento de Neurointervencionismo 2021 del Colegio Ar-
gentino de Neurointervencionistas (CANI), que corresponde al Congreso del CANI 2021 celebrado en la ciudad de
Neuquén. Encontrardn todos los resimenes de los trabajos presentados y, en forma completa, los trabajos ganadores a
los premios: 1° Premio Balt, 1° y 2° Mencién.

Por ultimo, este nimero contiene 2 articulos originales, 3 reportes de casos, los trabajos premiados del 48° Congreso
Argentino de Neurocirugia , los articulos breves “Que hay de nuevo...”, “Releyendo a ...”, “Este caso me desorientd...”,
5 articulos de la Seccién “Como lo manejo” sobre “Lesiones pineales en mi consultorio”, la entrevista y el Obituario.

Definitivamente imperdible.
Hasta el préximo nimero.

Ruben Mormandi
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ARTICULO ORIGINAL

¢Se puede predecir el grado

histopatolégico de un meningioma?
AugustoVilarifio', Emmanuel Alejandro Vizquez?, Carina Balasini’,

Ricardo Horacio Menendez!
!Servicio de Neurocirugfa, Hospital Alemin de Buenos Aires, Argentina
2Servicio de Neurocirugia, Hospital Santa Isabel de Hungria de Mendoza, Argentina

3Unidad de Oncologia, Hospital Ignacio Pirovano, Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccion: Los meningiomas son tumores intracraneales comunes de comportamiento generalmente benigno y crecimiento
lento. La reseccion quirdrgica es el tratamiento curativo de eleccion. Sin embargo, ciertos meningiomas pueden presentar

un patrén de crecimiento agresivo con tendencia a la recurrencia, y en raros casos metastasis a distancia. Las imagenes de
Resonancia Magnética (RM) y Tomografia Computada (TC) han sido estudiadas para intentar identificar signos y caracteristicas
que se relacionan con mayor agresividad.

Objetivo: Evaluar e identificar caracteristicas de las imagenes prequirdrgicas en conjunto con otras variables que permitan
predecir un comportamiento tumoral agresivo.

Material y métodos: Se realizé un estudio retrospectivo observacional evaluando a todos los pacientes mayores de 18 afios
que requirieron intervencion quirdrgica con diagnéstico de meningioma durante el periodo de enero 2015 a diciembre de

2019. Los 3 grados histologicos (OMS) se categorizaron en 2 grupos: bajo grado (Grado 1) y alto grado (Grados Il y ). Fueron
analizadas y correlacionadas variables epidemioldgicas, de anatomia patoldgica y estudios de imagenes.

Resultados: Durante el periodo estudiado fueron intervenidos quirdrgicamente 56 pacientes con diagnéstico de meningioma
de los cuales 39 (70%) se consideraron de bajo grado y 17 (30%) de alto grado. En este Ultimo grupo, 9 (16%) fueron grado I
y 8 (14%) grado lll. Variables como el sexo masculino (p = 0.01), el realce heterogéneo y el valor bajo de coeficiente de difusion
aparente (ADC) fueron estadisticamente significativas para predecir la malignidad de la lesiéon.

Conclusion: En nuestro estudio se observé una correlacion positiva entre sexo masculino, realce heterogéneo y valor bajo de

ADC con meningiomas agresivos.

Palabras clave: Coeficiente de difusién aparente; Gamma Knife; Grado tumoral; Meningioma

ABSTRACT

Background: Meningiomas are common intracranial tumors. They are generally characterized as benign slow-growing lesions.
Surgical resection is the treatment of choice. However, certain meningiomas can present an aggressive growth pattern with a

tendency to recurrence and, in rare cases, distant metastases.

Magnetic Resonance Imaging (MR) and Computed Tomography (CT) images have been studied in order to identify signs and
characteristics which could be related to higher-grade meningiomas.
Objective: The objective of this manuscript was to identify features in preoperative images in conjunction with other variables

to predict an aggressive biological behavior in meningiomas.

Material and methods: An observational retrospective study was conducted evaluating all patients over 18 years of age

who underwent surgical resection with a diagnosis of meningioma during the period from January 2015 to December 2019.
Epidemiological variables, pathological anatomy and imaging studies were analyzed.

Results: During the period studied, 56 patients were diagnosed with meningioma, in which study 39 (70%) were considered
low grade and 17 (30%) high grade in the latter group 9 (16%) were grade Il and 8 (14%) grade lll. Variables such as male sex
(p = 0.01), heterogeneous enhancement and low apparent diffusion coefficient (ADC) were statistically significant to predict the

malignancy of the lesion.

Conclusion: In our study, a positive correlation was observed between male sex, heterogeneous enhancement and low ADC

value with aggressive meningiomas.

Key words: apparent diffusion coefficient; Gamma Knife; Meningioma; tumor grade

INTRODUCCION

Los meningiomas son los tumores extra-axiales mds co-
munes del sistema nervioso central, y representan el 13%-
25% de todas las neoplasias intracraneales primarias'.
Aunque son considerados generalmente como lesiones ti-
picamente benignas que pueden curarse mediante la ex-
tirpacién quirdrgica, su comportamiento biolégico puede
variar considerablemente.
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El sistema de clasificacién de la OMS 2016 categoriza
estos tumores en grado I (Benignos), grado II (Atipicos)
y grado III (Malignos o anaplasicos). La mayoria de los
meningiomas corresponden al grado I. Sin embargo, en-
tre un 22 a 35% se clasifican como meningiomas de gra-
dos IT y IIT que muestran caracteristicas clinicas agresi-
vas®®. La literatura publicada informa tasas de recurrencia
a 5 afios post-reseccién de 3%, 41 % y 90% para las lesio-
nes de grado I, II y III respectivamente. Histéricamen-
te, la reseccién quirtrgica fue el tratamiento estindar para
los meningiomas. Sin embargo, en los dltimos 20 afios la
radiocirugfa (Gamma Knife y acelerador lineal) ha pro-
porcionado un método alternativo cada vez mds aceptado

¢SE PUEDE PREDECIR EL GRADO HISTOPATOLOGICO DE UN MENINGIOMA?

91

AugustoVilariio, Emmanuel Alejandro Vazquez, Carina Balasini, Ricardo Horacio Menendez



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 91-99 | 2022

ARTICULO ORIGINAL

Figura 1. Meningioma del ala del esfenoides, grado | OMS. (A) RM axial T1 con Gd: lesién con captacion hiperintensa y homogénea (flecha). (B) RM axial T1. (C) RM sa-
gital T2: edema perilesional de aspecto hiperintenso (flecha). (D) Mapa de ADC: Comportamiento hiperintenso con aumento de intensidad (flecha). (E) RM FLAIR axial
con captacion hiperintensa de edema perilesional. (F y G) Microscopia: Proliferacion compuesta por células de citoplasma amplio y nicleo redondeado u oval con pseu-
doinclusiones. Se observa abundante cantidad de vasos dilatados regulares.

para el tratamiento no invasivo de estas lesiones. Se ha su-
gerido que ciertos subgrupos especificos de pacientes con
meningiomas en localizacién no favorable para cirugia o
considerados de alto riesgo por edad avanzada o comor-
bilidades podrian ser tratados inicialmente con Gamma
Knife (GKS)*%. Este enfoque de tratamiento conserva-
dor minimiza la morbilidad del paciente, pero existe cierto
riesgo de crecimiento tumoral a largo plazo.

Sin un diagnéstico histolégico, tumores de grado I y
I1T pueden ser inapropiadamente observados o tratados
primariamente con GKS. El riesgo del tratamiento sin
biopsia es evidente, ya que las tasas de control tumoral
después de GKS son de 50% a los 2 afios para los menin-
giomas grado 11, y 17% a los 15 meses para meningiomas
grado III°.

Algunos estudios anteriores, que investigaron las carac-
teristicas radiolégicas como posibles predictores de la con-
ducta biolégica y potencial proliferativo de meningiomas,
identificaron una serie de caracteristicas que se correlacio-

nan con la agresividad clinica y el potencial proliferativo
de los mismos: tamaifio del tumor', morfologia irregu-

larl 1-13

, presencia de edema peritumoral®™¢, ubicacién con
respecto a la base del crineo?, realce heterogéneo con con-
traste’” y presencia de calcificacién'®. Debido a que tales
observaciones pueden hacerse usando exdmenes relativa-
mente no invasivos, tienen particular importancia cuando
se plantean las opciones de tratamiento, dado el aumento
en la tasa de deteccién de meningiomas asintomdticos'®.

El objetivo de este trabajo es buscar variables predictoras
de meningiomas de alto grado, contribuyendo a equilibrar
apropiadamente el riesgo de morbilidad quirtrgica con la
necesidad de un diagnéstico histolégico.

MATERIALYMETODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo observacional.
Fueron incluidos todos los pacientes mayores de 18 afios,
ingresados al Servicio de Neurocirugia en forma conse-
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Figura 2. Meningioma de células claras, grado Il OMS. (A) RM T1 axial: Meningioma parietooccipital izquierdo que produce efecto de masa (flecha). (B y C) T1 axial y sa-
gital con Gd: Realce tenue heterogéneo (flechas). (D) Mapa de ADC: Comportamiento isointenso con aislados sectores de aumento de intensidad (flecha). (E) RM Flair
axial: Efecto de masa, sin edema vasogeénico (flecha). (F y G) Microscopia: Proliferacion meningocelular con sectores de hipercelularidad y aumento de la tasa nicleo-
citoplasma, con presencia de necrosis tumoral multifocal y sectores de atipia nuclear con nucléolos y 5 mitosis por 10 campos de aumento.

cutiva desde el 1 de enero de 2015 al 31 de diciembre de
2019, que requirieron intervencién quirtrgica con diag-
néstico de meningioma.

Las imdgenes fueron analizadas por un médico radiélo-
go especializado en SNC sin conocimiento del diagnésti-
co histopatolégico previo.

Se excluyeron de este andlisis los pacientes con recidi-
va tumoral.

Los 3 grados histolégicos (OMS) se categorizaron en 2
grupos: bajo grado (Grado I) y alto grado (Grados 11 y III)
(Figuras 1, 2y 3).

Fueron analizadas variables epidemiolégicas, anato-
mia patolégica y estudios de imdgenes de cada paciente.
Todos los pacientes fueron estudiados con Tomografia
Computada (T'C) Multislice con contraste, (SOMA-
TOM Sensation 16, Siemens, Alemania) y Resonancia
Magnética (RM), con un scanner de 1.5T (Magnetom
Symphony, Siemens, Alemania) incluyendo secuencias
convencionales, eco de gradiente, DWI (técnica de difu-

sién), ADC y gadolinio.

Fueron correlacionadas las caracteristicas radiolégicas
sugestivas de agresividad-recurrencia y/o malignidad con
el grado y tipo histolégico definitivo. En los estudios de
imdgenes se evalué localizacién de los tumores diferen-
cidndolos entre tumores de base de crdneo y otros (menin-
giomas de la convexidad, parasagitales, de la hoz y tento-
riales), tipo de realce (homogéneo: intensidad con relacion
de semejanza y uniformidad en todo el volumen de la le-
sién en estudio; heterogéneo: intensidad sin relacién de se-
mejanza y uniformidad en todo el volumen de la lesién en
estudio), presencia y magnitud de edema vasogénico, cavi-
dades quisticas, lisis o invasién craneal, extensién secun-
daria a la base de crineo, hiperostosis adyacente, calcifica-
ciones amorfas y coeficiente de difusion aparente (ADC).

Analisis estadistico
Los datos son presentados como porcentaje, media * des-
vio estdndar. Las comparaciones se realizaron con T Test,
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Figura 3. Meningioma rabdoide, grado Ill OMS. (A) RM axial T1: Meningioma temporoocipital derecho con edema perilesional significativo (flecha). (B) RM axial T2:
Comportamiento heterogéneo con edema perilesional (flecha).(C) RM coronal T2: comportamiento hiperintenso con abundante edema perilesional. (D) Mapa de
ADC:Comportamiento hiperintenso con disminucion de intensidad (flecha). (E) RM FLAIR axial: Lesion extensa con abundante edema perilesional, (F y G) Microscopia:
Meningioma con amplios sectores de diferenciacion rabdoide, presencia de pleomorfismo y atipia nuclear, que alterna con sectores fusocelulares, necrosis y mas de
20 mitosis por 10 campos de aumento.

acorde a la distribucién y para las variables categéricas se
utiliz6 el test del Chi cuadrado. Se utilizé correlacién de
Pearson para demostrar la relacién entre Ki67 y el ADC.
Se consider6 significativa una p< 0.05. Para el andlisis se
utilizé el programa STATA 15

RESULTADOS

Durante el periodo estudiado fueron intervenidos quirir-
gicamente 56 pacientes con una edad promedio de 55 + 10
afios con diagnéstico de meningioma, 45% eran de sexo
masculino. Todos los pacientes con diagnéstico de menin-
gioma fueron incluidos en el trabajo.

Se consideraron de bajo grado 39 (70%) y alto grado
17 (30%). Del ultimo grupo, 9 (16%) fueron grado 11y 8
(14%) grado III.

Cuando se compararon los pacientes de bajo y alto gra-
do podemos observar que en el segundo grupo habia una
mayor proporcién de pacientes masculinos (33% vs 71%, p
0,01). (Tabla 1).

En los estudios de imédgenes se pudo observar que en
los tumores de alto grado se presentaron mayormente
con lesiones quisticas y en la convexidad, aunque estos
resultados no fueron estadisticamente significativos. Con
el resto de las observaciones: localizacion fuera de la base
de crineo, presencia de edema vasogénico, lisis o inva-
sién craneal, hiperostosis y calcificaciones no se eviden-
ciaron diferencias.

Los pacientes de alto grado tuvieron mayor realce hete-
rogéneo (53% vs 23%, p 0.028) y menor valor de ADC
(0.92 vs 0.39, p 0.00001). (Tabla 1y 2).

No se puede realizar un andlisis multivariable por ser
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TABLA 1. COMPARACION DE MENINGIOMAS DE BAJO Y ALTO GRADO. ADC, COEFICIENTE DE DIFUSION APARENTE

Bajo Grado=39 Alto Grado=17 P
Realce heterogéneo 9 (23%) 9 (53%) 28
Edema Vasogénico 20 (51%) 10 (59%) 0.60
Cavidades quisticas 5(13%) 5 (29%) 0.14
Lisis o invasion craneal 12 (31%) 4 (24%) 0.58
Extension a la base del craneo 6(15%) 2 (12%) 0.72
Hiperostosis 8 (21%) 4 (24%) 0.8
Calcificaciones 11 (28%) 4 (24%) 0.71
Ki 67 1.8% (+0.9) 7.29% (x10.8) 2
ADC 0.91 (x0.2) 0.39 (x0.19) 1
Masculino 13 (33.3%) 12 (70.59%) 0.01
Localizacion fuera de la base de craneo 23 (58.97%) 11 (64.71%) 0.87

una muestra pequefia.
Se observé una correlacién inversa entre Ki 67 y ADC
(R2=0,20, p <0,0001). En el control anual de los pacien-

tes no se observé presencia de recidiva.

DISCUSION

Los estudios por imégenes como la RM y la TC han
contribuido a mejorar el diagndstico y el tratamiento de
los meningiomas.

Los meningiomas se ven generalmente como una masa
circunscrita, homogénea y anclada a la duramadre con un
fuerte realce luego del contraste endovenoso. De manera
infrecuente, también pueden exhibir ciertas caracteristicas
que sugieren agresividad. El objetivo de este trabajo fue
examinar si esas imdgenes atipicas se correlacionan con los
grados histopatolégicos avanzados.

Los meningiomas quisticos son relativamente poco fre-
cuentes, entre el 1.7% a 11.7% del total de meningiomas
intracraneales' . Se ha reportado que la frecuencia de
atipia es mayor entre los meningiomas quisticos que entre
los que no lo son'*%. Se han sugerido multiples etiologias
para la formacién de quistes en meningiomas: rdpido cre-
cimiento, degeneracién quistica, secrecion directa de flui-
do por células tumorales, necrosis isquémica y la absorcién
de la hemorragia dentro del tumor'****. Nuestro estudio
demostré que la presencia quistica intratumoral fue mas
frecuente en meningiomas de grado 11 / III (29%) que en
los meningiomas de grado I (13%), pero no fue estadisti-
camente significativa (p = 0,14).

Se pudo observar que la presencia de un realce heterogé-
neo estd relacionada con grados mds avanzados, y ocasio-

nalmente podria estar vinculado con la presencia de quis-
tes intratumorales, isquemia y necrosis propia del tumor.

La hiperostosis adyacente se observa con mayor frecuen-
cia en el meningioma en placa, con una incidencia de 13%
a 49%, y en sélo el 4,5% de todos los meningiomas®*. En
nuestra serie, observamos hiperostosis en el 21% de los
meningiomas tipicos y 24% de los meningiomas atipicos y
malignos (p> 0,05). Se han propuesto varias teorias sobre
el mecanismo de la hiperostosis, incluyendo: trastornos
vasculares del hueso causados por el tumor, irritacién del
hueso sin invasién, estimulacién de los osteoblastos en el
hueso normal por factores secretados por las células tumo-
rales, produccién de hueso por el propio tumor, y verda-
dera invasién tumoral del hueso con destruccién sea?2,

Los resultados muestran que, aunque la hiperostosis y
la destruccién ésea pueden reflejar verdadera invasién tu-
moral del crdneo, no son indicadores fiables de los grados
histopatoldgicos avanzados.

Los meningiomas basales pueden extenderse al espacio
extracraneal a través de los agujeros de la base del crd-
neo. Hsu y col. informaron que cinco meningiomas ati-
picos (31,3%) y un meningioma benigno (1,7%) se exten-
dieron extracranealmente a través del foramen oval o del
foramen rotundum?.

Pieper y col. observaron el mismo hallazgo en nueve pa-
cientes®. La invasién tumoral del piso de la fosa media
y los musculos esqueléticos se demostrd histolégicamen-
te y algunos de los meningiomas también exhibieron inva-
sién perineural (a través de la rama mandibular del nervio
trigémino) o de la mucosa de la nasofaringe. Aunque to-
das estas caracteristicas sugieren comportamiento tumoral
agresivo nuestro estudio no confirmé que la extensién de
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tumor extracraneal sea un signo clinico de grado histopa-
tolégico avanzado. En los meningiomas generalmente hay
liquido cefalorraquideo (LCR) y aracnoides que sirven
como barreras fisioldgicas entre el tumor y el parénquima
cerebral adyacente. Se han propuesto muchos factores en
relacién con el desarrollo y el grado de edema cerebral in-
ducido por los meningiomas: el tamafio tumoral, los sub-
tipos histolégicos, la vascularizacién del tumor, la estasis
venosa, el tipo de suministro arterial (predominio pial o
dural), los receptores de hormonas sexuales, el efecto de
los factores de crecimiento del endotelio vascular, la acti-
vidad secretora, la isquemia cerebral secundaria, la verda-
dera invasion, etc?®134 En nuestro estudio, el 51% de los
meningiomas benignos y el 59% de los meningiomas ati-
picos / malignos se asociaron con edema cerebral; sin em-
bargo, la diferencia no fue estadisticamente significativa.
Estos hallazgos y las discrepancias entre los estudios po-
drian reflejar la combinacién de varios factores (incluyen-
do subtipos histoldgicos) que contribuyen al edema cere-
bral peritumoral y cuya contribucién relativa ain tienen
que ser determinada.

Algunos autores sugieren que los meningiomas de la
base del crineo tendrian un menor riesgo de comporta-
miento biolégico agresivo®*. Sade y sus colegas informa-
ron que meningiomas de la base del crineo tienen 4 veces
menor riesgo de ser atipicos o malignos en comparacién
con los que no se localizan en la base””. Kane et al. demos-
traron que los meningiomas de la convexidad o del tento-
rio son dos veces mds propensos a ser de grado II o III%.
El mecanismo que subyace a esta diferencia de riesgo pue-
de resultar del origen embriolégico distinto de la base del
crdneo y sus meninges. Pese a que existe una mayor ten-
dencia, tanto en la literatura como en nuestro estudio, a
observar que las lesiones malignas eran mds frecuentes en
la convexidad, no result6 estadisticamente significativo.

Se ha publicado que el sexo masculino también confirié
un riesgo 2 veces mayor de tener una lesién de grado II o
III. A pesar de que las mujeres tienen una mayor inciden-
cia global de meningiomas, otros estudios también han
revelado un aumento del riesgo de meningiomas atipicos
y malignos asociados con el sexo masculino®. El meca-
nismo por el cual el sexo masculino aumenta el riesgo ac-
tualmente no estd claro. Sin embargo, alguna explicacién
sobre la biologia de este fenémeno apunta en la literatura
hacia las diferencias en el estado de los receptores y nive-
les hormonales, y la variacién genética de los cromosomas

sexuales. El concepto de una biologia tumoral distinta en
asociacion con el grado del tumor y una conexién con el
sexo estd apoyado por la evidencia que demuestra que los
meningiomas benignos tienen un alto nivel de expresion
del receptor de progesterona en relacién con los estudios
clinicos e histopatolégicos y los meningiomas atipicos y
malignos han mostrado una relacién inversa con el nivel
de expresién del receptor de progesterona®*.

En nuestra investigacién las lesiones de alto grado perte-
necieron en un 70,59% a los varones, correlacionando con
lo publicado en la literatura.

Basdndonos en la hipétesis de que la difusién de agua
hacia y desde las células depende de la relacién entre el es-
pacio intracelular y extracelular, las secuencias de difusién
y coeficiente de difusién aparente (ADC) permitirian di-
ferenciar los grados tumorales*!.

Los meningiomas de alto grado se caracterizan por un
aumento de la celularidad del tumor, aumento de la rela-
cién nacleo/ citoplasma, presencia de células pequefias, y
el aumento de mitosis, lo que limita la difusién del agua,
que se visualiza como hiperintensidad en difusién**. En
el cilculo del valor de ADC pudimos observar una corre-
lacién inversa entre Ki 67 (directamente proporcional al

grado tumoral) y el ADC (R2 = 0,20, p <0,0001), coinci-

diendo con algunos estudios publicados .

CONCLUSION

El objetivo de este trabajo fue evaluar e identificar carac-
teristicas de las imdgenes prequirdrgicas en conjunto con
otras variables que permitan predecir un comportamiento
tumoral agresivo.

El conocimiento anticipado del grado tumoral permi-
tirfa tomar mejores decisiones quirdrgicas y disminuir la
morbimortalidad de los pacientes, ya sea manteniendo una
conducta expectante en lesiones aparentemente benignas
o siendo mds agresivos con lesiones asintomadticas que po-
drian tener un alto potencial de malignidad.

Pudimos corroborar que variables como el sexo masculi-
no, realce heterogéneo y un indice de ADC bajo son su-
gestivas de lesiones de alto grado. Podriamos agregar que
en las lesiones quisticas y de la convexidad, a pesar de no
haber hallado una diferencia estadisticamente significativa
en este estudio, el porcentaje de tumores agresivos fue ma-
yor, coincidiendo con la literatura.
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COMENTARIO

Los autores analizaron una serie de casos de meningiomas operados para encontrar caracteristicas imagenolégicas que
permitan predecir el grado histolégico de dichos tumores. Este estudio tiene una gran importancia en la prictica dia-
ria de todo neurocirujano.

Ellos encontraron que el realce heterogéneo y el bajo valor de ADC se relacionan més frecuentemente en los menin-
giomas de grado 2 y 3 segun la clasificacién de la Organizacién Mundial de la Salud.! Esto se corresponde con lo des-
cripto en un reciente metaandlisis publicado.? Dicho metaandlisis incluyé todos los articulos que describen las carac-
teristicas imagenoldgicas hallados en resonancias magnéticas (RM) de meningiomas intracraneales. El meta-analisis
concluyé que la presencia de un realce heterogéneo y caracteristicas quisticas son predictores de mayor grado histo-
l6gico.* Seguramente futuros trabajos prospectivos brindardn una mejor evidencia para confirmar dichos hallazgos.

Felicito a los autores por este importante aporte para nuestra prictica diaria.

Yasuda Ezequiel
Hospital de Clinicas "José de San Martin" CABA, Argentina
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COMENTARIO

Los autores describen una serie de meningiomas con interés en aspectos (de género e imégenes) con potencial de repre-
sentar marcadores de agresividad y grado histolégico. El interés de este conocimiento se basa en la posibilidad de ajustar
mejor las estrategias terapéuticas acorde a cada caso en particular, reduciendo la morbimortalidad y optimizando la so-
brevida y evolucién. Si bien los resultados mostraron sélo significancia estadistica predictora de meningiomas grado I y
IIT al género masculino, el patrén heterogéneo de captacion del contraste y la caida en el mapa de ADC, otras variables
como la localizacién en la convexidad, presencia de quistes, edema, remodelacién ésea o calcificaciones no reflejaron s6-
lidamente una diferencia distintiva que ayude a predecir algin grado en particular. Es interesante la referida presencia de
caida en el mapa de ADC, que suele ir de la mano de brillo en la difusién, caracteristico y diagnéstico de dreas de necro-
sis en lesiones meningeas grado III. Predecir el grado histolégico es util para la conversacién preoperatoria con el paciente
y los familiares, y en aquellos grupos reducidos de pacientes que por edad avanzada o comorbilidades no toleren la ciru-
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gfa (situacién cada vez mas infrecuente considerando la aceptable morbimortalidad de las técnicas neuroquirdrgicas mo-
dernas). De acuerdo con los autores, seguiremos leyendo y esperando futuros aportes sobre predictores de grado histols-
gico en esta patologia.

Tomas Funes
Sanatorio Anchorena. Ciudad Auténoma de Buenos Aires
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Presentacion atipica de un subependimoma gigante
de ventriculo lateral, grado I de la OMS. Reporte de

caso y revision de la literatura
Federico E. Minghinelli, Emiliano Loreffice, Martin E. Bourguet, Martin E.
Bourguet, Mariano Socolovsky, Roberto S. Zaninovich.
Hospital de Clinicas “José de San Martin”, Facultad de Medicina, Universidad de Buenos Aires

RESUMEN

Introduccién: Los subependimomas son tumores infrecuentes, benignos y de lento crecimiento. Su localizacién mas frecuente
es el cuarto ventriculo. Generalmente tienen un tamafio menor a 2 cm. El tratamiento es quirirgico cuando generan sintomas.
El objetivo del presente trabajo es describir el caso de una presentacién atipica de un subependimoma grado | de la OMS y

realizar una revision de la literatura no sistematica.

Reporte de caso: Un hombre de 45 afios de edad consultd por cefalea y alteracion en la marcha. Presentaba una paresia en el
miembro inferior derecho. La resonancia magnética (RM) de cerebro evidencié una gran lesion a nivel del cuerpo del ventriculo
lateral derecho y una dilatacién ventricular leve. Debido a estas caracteristicas imagenolégicas que no permitian precision
diagnéstica y a la clinica del paciente se decidi6 la reseccion de la masa con sospecha de tumor intraventricular

Resultados: La exéresis macroscépicamente completa de la lesién mejoré los sintomas y otorgd un diagnéstico
anatomopatoldgico (subependimoma grado | de la OMS). El paciente fue dado de alta hospitalaria al 5to dia post operatorio.
Actualmente no presenta complicaciones ni recidivas documentadas.

Conclusion: La presentacion del subependimoma grado | de la OMS en este paciente fue atipica, ya que se localizaba en el
ventriculo lateral derecho y era de gran tamano. La exéresis quirtrgica permitié el diagnéstico histoldgico y el control de la

enfermedad.

Palabras clave: tumor, cerebro, ventriculos, subependimoma, atipico

ABSTRACT

Introduction: Subependymomas are rare, benign and slow-growing tumors. Its most frequent location is the fourth ventricle. They
are generally less than 2 cm in size. Treatment is surgical when they generate symptoms. The objective of this article is to describe the
case of an atypical presentation of a WHO grade | subependymoma and to perform a non-systematic literature review.

Methods: A 45-year-old man consulted for headache and gait disturbance. He presented a paresis in the lower right limb. Magnetic
resonance imaging (MRI) of the brain revealed a large lesion in the body of the right lateral ventricle and mild ventricular dilation. Due
to these imaging characteristics that did not allow diagnostic precision and the patient's symptoms, it was decided to remove the

mass with suspected intraventricular tumor.

Case report: Macroscopically complete excision of the lesion improved symptoms and gave a pathological diagnosis (WHO grade
| subependymoma). The patient was discharged from the hospital on the 5th postoperative day. He currently has no documented

complications or recurrences.

Conclusion: The presentation of WHO grade | subependymoma in this patient was atypical, since it was located in the right lateral
ventricle and was large. Surgical excision allowed histological diagnosis and control of the disease.

Key words: tumor, brain, ventricles, subependymoma, atypical

INTRODUCCION

Los subependimomas son tumores raros, benignos y de
lento crecimiento'. Se presentan frecuentemente en hom-
bres de mediana edad y en adultos mayores. Surgen con
mayor frecuencia en el cuarto ventriculo (50-60%), segui-
dos del ventriculo lateral (30-40%) y, con menor frecuen-
cia, en el septum pellucidum y la médula espinal.®.

En cuanto a la histopatologia, se han propuesto diversas
teorias para explicar su origen: desde una célula precur-
sora ependimaria-glial, astrocitos de la placa subependi-
maria a una mezcla de astrocitos y células ependimarias*.

Los autores declaran no tener conflictos de interés.

Facundo Bourilhon

Sfacundobourilhon@gmail.com

Recibido: septiembre de 2022. Aceptado: septiembre de 2022.

Otras teorfas evidencian que surgen de una lesién hamar-
tomdtica o como reaccién a una ependimitis crénica. El
desarrollo a partir de la glia subependimaria parece ser el
mids probable. El fenotipo inmunohistoquimico caracte-
ristico presenta positividad para la proteina glial fibrilar
dcida y constituye su sello distintivo.%.

Entre los estudios diagndsticos la resonancia magnética
es el gold standard. Son lesiones hipo a isointensas ponde-
radas en T1 e hiperintensas en T2. Muestran poco o nulo
realce tras la administracién de contraste™. En tomogra-
fia computada se evidencian como masas iso o hipodensas
con componentes quisticos y escaso realce post-contras-
te. Las calcificaciones son poco frecuentes. Estos tumores
generalmente tienen un tamafio menor a 2 cm’.

Los subependimomas poseen un buen prondstico y su
tratamiento es quirdrgico cuando generan sintomas. La
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Figura 1: resonancia magnética de cerebro que evidencia una lesion heterogénea a nivel del ventriculo lateral derecho con extension al lll ventriculo y desplazamiento
de linea media, la cual realza luego la administracion de contraste.

post-reseccion.

radioterapia usualmente no estd indicada. Existe abun-
dante informacién en la literatura mundial acerca de este
tipo de tumores, pero no hemos encontrado reportes acer-
ca de lesiones gigantes. El objetivo del trabajo es difundir
una presentacién atipica de un subependimoma grado I de
la OMS gigante de ventriculo lateral derecho y realizar
una revision de la literatura no sistematica.

REPORTE DE CASO

Figura 2: Imagener intraoperarias que evidencian un tumor blanco-amarillento hetereo géneo, su exéresis con asistencia de aspirador ultrsénico y el lecho quirdrguco

- : e SIS dat

rivacién ventricular externa y fue dado de alta hospitalaria
al 5to dia post operatorio sin complicaciones. Se realizé
una RM control la cual evidencié la reseccién macroscé-
picamente completa de la lesién (Figura 4).

A 4 afios de realizada la cirugia, el paciente se encuentra
en seguimiento por el servicio sin complicaciones ni reci-
divas documentadas.

DISCUSION

Un hombre de 45 afios de edad con antecedentes de asma,
consulté al servicio de urgencias por cefalea holocranea-
na de intensidad 9/10 en la escala numérica andloga, de
tipo opresiva que mejoraba parcialmente con analgésicos,
asociada a alteracién en la marcha. Al examen fisico neu-
rolégico presentaba una paresia leve en el miembro infe-
rior derecho. Se realizé una resonancia magnética (RM)
de cerebro la cual evidenci6é una gran lesién a nivel del
cuerpo del ventriculo lateral derecho de 7 x 6 x 7 cm que
sobrepasaba la linea media y se extendia al III ventriculo.
Tras la administracién de contraste se evidencié un leve
realce heterogéneo. Asi mismo se evidencié una leve dila-
tacién ventricular (Figura 1).

Se realiz6 la exéresis macroscépicamente completa de la
lesién a través de una craneotomia y ulterior corticotomia
a nivel del giro frontal medio derecho, colocindose final-
mente una derivacién ventricular externa (Figura 2). La
anatomia patoldgica revelé una histologia compatible con
subependimoma grado I de la OMS (Figura 3). El pa-
ciente permanecié internado por 3 dias en la unidad de te-
rapia intensiva, pasando luego a piso donde se retiré la de-

Nishio S et al. asegura que la localizacién mds frecuen-
te de los subependimomas grado I es el IV ventriculo®.
Por el contrario, existen pocos casos publicados en la li-
teratura de tumores de esta estirpe localizados dentro del
ventriculo lateral. Una teoria que podria explicar esto es
propuesta por Ragel et al., la cual afirma que las lesiones
usualmente son asintomdticas y son halladas en estudios
post mortem o de forma incidental®™.

Wiestler OD et al. asegura que el tamafio mds frecuen-
te de los subependimomas grado I es menor a 2 cm y que
aquellos que superan este tamafio son denominados gi-
gantes’. El factor mds importante para la generacién de
sintomas es su localizacién9. Maiuri F et al. en su traba-
jo describe que las lesiones que bloquean las vias de circu-
lacién de LCR, independientemente de su tamafio, van a
provocar sintomas de forma mds temprana que aquellas
que no lo hacen!!. Esto tiene 16gica ya que la cefalea se-
cundaria a hidrocefalia se presenta como uno de los sig-
nos de presentacién mds frecuente. El tamafio de la le-
sién de nuestro paciente fue de 7 x 6 x 7 cm. Una teoria
que podria explicar este crecimiento, en concordancia con
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Figura 3: Anatomia patolégica que evidencia histologia compatible con Subependinoma Grado | de la WHO: Tumor con fondo de matric fibrilar glial. Células redondea-

das con escaso pleomorfismo nuclear, formaciones micro quisticas y aisladas calcificaciones. El indice de proliferacion celular expresado con K67 fue mejor que el 1%.

Figura 4: Resonancia magnética que evidencia la exéresis completa de la lesion.

lo expuesto por Maiuri F et al.' y Ragel et al.’® es que la
localizacion de la lesién no generaba obstruccién en la cir-
culacién de LCR y, por ende, permitié el crecimiento de
la misma generando sintomatologia de forma insidiosa.
Cabe destacar que se trata de tumores de buen pronésti-
co (grado I de la OMS). Diversos autores enfatizan en no
tratar quirdrgicamente a aquellos pacientes que son asin-
tomadticos7!. Viale et al. asegura que la reseccion total
macroscopica se asume como curativa. Asi mismo este au-
tor evidencia que la gran mayoria de estas lesiones no pre-
sentan recurrencias, y que en aquellos tumores que pre-
senten adherencia a zonas criticas se debe realizar una
reseccién subtotal, priorizando el resultado funcional
postoperatorio del paciente. Solo un 12% de estas lesio-
nes presentan caracteristicas de agresividad (edema vaso-
génico peritumoral, efecto de masa, captacién intensa de
contraste o hemorragia intralesional)*. Furie et al. des-
cribié dos subependimomas del ventriculo lateral que in-
vadian estructuras locales: el tilamo y el cuerpo calloso®.
Se ha informado metdstasis intraventriculares con disemi-

nacién ependimaria observada 2 afios después del diag-
néstico inicial®. Mds alld del tratamiento quirdrgico, ante
la imposibilidad de la reseccién completa de este tipo de
tumores, se debe considerar la posibilidad de administrar
tratamiento complementario mediante radioterapia®.

Creemos que es necesario sumar mds casos al expuesto
por nuestro equipo de trabajo para obtener mds informa-
cién acerca de la fisiopatologia de este tipo de lesiones gi-
gantes, su tratamiento y resultados.

Consideramos que nuestro estudio aporta informacién
novedosa e interesante ya que existe poca informacién en
la literatura mundial acerca de subependimomas gigantes

grado I de la OMS.

CONCLUSION

Hemos presentado el caso de un paciente de 45 afios de
edad con un subpendimoma gigante grado I de la OMS.
La presentacion fue atipica ya que se localizaba en el ven-
triculo lateral derecho y era de gran tamafio. Debido a
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su tamafio y localizacién se decidi6 cirugia, sin una clara  cién completa de un subependimoma se considera curati-
sospecha histolégica. La mencionada exéresis quirdrgica va por ser una lesién benigna, la decisién quirdrgica debe
permitié un diagnéstico histolégico y la desaparicién del — realizarse priorizando la calidad de vida del paciente.
déficit neurolégico. No obstante, a pesar de que la resec-
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COMENTARIO

Los autores nos presentan un reporte de caso sobre la Presentacion atipica de un Subependimoma gigante de ventricu-
lo lateral, complementado con una revisién no sistematica de la bibliografia.

La presentacién es concreta y ordenada; y la resolucién del caso adecuada, siendo distintivo en esta comunicacién el
tamafio y la topografia de la lesién.

Debido a la baja prevalencia de este tipo de tumores, y siendo muchas veces oligosintomdticos o incluso asintomti-
cos; es que se torna necesario incorporarlos definitivamente a los diagnésticos diferenciales de lesiones intraventricula-
res, auspiciando un mayor grado de deteccién y mejorando las posibilidades evolutivas de los pacientes.

La mayor fortaleza de esta comunicacién es dar visibilidad a una entidad nosoldgica no siempre debidamente considerada.

Agradecemos a los autores por la presente elaboracién.

Claudio Centurién.
Sanatorio Aconcagua. Clinica Vélez Sirsfield. Cérdoba.

COMENTARIO

Los autores presentan el caso de un paciente que consulté por cefalea y trastornos de la marcha, ocasionados por un ex-
tenso tumor intraventricular que ocupaba el ventriculo lateral derecho y se extendia al tercer ventriculo. Se le realizé una
craneotomia frontal derecha con corticotomia en giro frontal medio y una reseccién tumoral completa. La biopsia infor-
m6 un subependimoma Grado I de la OMS. Evolucioné favorablemente, sin complicaciones y sin recidiva tumoral.

Los subependimomas, como bien mencionan los autores, son tumores extremadamente infrecuentes, benignos, de lento
crecimiento, indolentes, que por lo general se originan en el cuarto ventriculo y menos frecuentemente en los ventriculos
laterales y en el tercer ventriculo. Muchos de ellos se descubren en forma incidental y si son pequefios, se recomienda el
tratamiento conservador con vigilancia imagenolégica con RM periddica y tratarlos cuando exhiben crecimiento y/o pre-
sentan sintomas. La cirugia se reserva para los casos sintomiticos, generalmente por hidrocefalia, y para aquellos tumo-
res grandes con diagndstico incierto. La amplia mayoria de los casos pueden ser resecados completamente sin consecuen-
cias neuroldgicas. Por el contrario, en aquellos casos en los cuales hay infiltracion de estructuras neurovasculares criticas
(tronco cerebral, ganglios de la base, arterias vertebrales, etc.) se recomienda enfiticamente realizar una reseccién subto-
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tal priorizando la preservacién de la funcién neuroldégica. La tasa de recurrencia es baja y la diseminacién dentro del SNC
mids infrecuente adin.!

Felicito a los autores por la presentacion del trabajo, la calidad de imagenes y el excelente resultado obtenido. En mi ex-
periencia este tipo de tumor intraventricular lo hubiese operado por via interhemisférica transcallosa anterior en dectbito
lateral derecho con la linea media paralela al piso y la cabeza flexionada 450 hacia arriba para minimizar la retraccién ce-
rebral utilizando el efecto gravitacional sobre el 16bulo frontal derecho.

Martin Guevara
Jefe Unidad Neurocirugia Hospital J. A. Fernandez. Jefe Neurocirugia CEMIC
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Seno dérmico sacrocoxigeo asociado a
espina bifida oculta. Reporte de un caso
atipico y revision bibliografica.

Christian Gabriel Pirozzi Chiusa, Carlo Cardona, Félix Barbone
HIGA Eva Perén de San Martin, Buenos Aires, Argentina.

RESUMEN

Introduccion: El seno dérmico sacrocoxigeo es una entidad frecuente en los recién nacidos, cuya incidencia se estima entre un 2 a
4%. Consiste en una depresién en el extremo superior del pliegue intergliteo que puede extenderse hasta el coxis. Su etiologia es
discutida y la forma de presentacién es variada, desde hoyuelos asintomaticos hasta abscesos dolorosos que drenan a la superficie
cutanea. Debe diferenciarse el seno dérmico espinal de una disrrafia que suele acompanarse de otras anomalias congénitas. En
cambio, el seno pilonidal raramente se asocia a disrafismos espinales.

Descripcion del caso: Presentamos el caso de un paciente masculino de 21 afios con hipertricosis y tumoracion subcutanea sacra
que consulta por dolor y secrecién purulenta de dos semanas de evolucién. Al examen fisico observamos dos orificios cutaneos en el
borde superior del pliegue intergliteo. Los estudios de neuroimagen evidenciaron disrafia de los segmentos sacros, médula anclada y
seno dérmico sacrocoxigeo.

Conclusion: El seno pilonidal sacrocoxigeo tiene una etiologia multifactorial que inusualmente puede asociarse a espina bifida oculta

y lesiones cutaneas congénitas. La identificacién temprana de disrafismo espinal es fundamental para un manejo neuroquirirgico

adecuado y la prevencién de secuelas neuroldgicas.

Palabras clave: seno sacrocoxigeo, seno pilonidal, disrafismo espinal, médula anclada.

ABSTRACT

Introduction: The sacrococcygeal dermal sinus is a frequent entity in newborns, whose incidence is estimated between 2 to 4%.

It consists of a depression at the upper end of the gluteal fold, which may extend to the coccyx. Its etiology is controversial and the
form of presentation is varied, from asymptomatic dimples to painful abscesses that drain to the skin surface. It must be differentiated
from the spinal dermal sinus, a dysraphism that is often accompanied by other congenital anomalies. In contrast, the pilonidal sinus is

rarely associated with spinal dysraphisms.

Description of the case: We present the case of a 21-year-old male patient with hypertrichosis and sacral subcutaneous tumor,
who consulted for pain and purulent discharge of two weeks of evolution. On physical examination, we observed two skin holes
on the upper edge of the intergluteal fold. Neuroimaging studies showed dysraphism of the sacral segments, tethered cord, and

sacrococcygeal dermal sinus.

Conclusion: The sacrococcygeal pilonidal sinus has a multifactorial etiology, which can unusually be associated with spina bifida
occulta and congenital skin lesions. Early identification of spinal dysraphism is essential for proper neurosurgical management and the

prevention of neurological sequelae.

Key words: sacrococcygeal sinus, pilonidal sinus, spinal dysraphism, tethered cord.

INTRODUCCION

El seno dérmico sacrocoxigeo o seno pilonidal es una en-
tidad frecuente en los recién nacidos vivos cuya incidencia
se estima entre un 2 a un 4%.!

Consiste en una depresién superficial o profunda en el
extremo superior del pliegue intergliteo que termina en
los casos de médxima extension en el periostio del coxis.?

Su etiologia no es completamente comprendida, sin em-
bargo estudios recientes indican que es adquirida.

La presentacién es variada, desde hoyuelos asintomiti-
cos hasta abscesos dolorosos que drenan a través de trac-
tos fibrosos a la superficie cutdnea.*’

Debe diferenciarse del seno dérmico espinal, una dis-
rrafia que suele acompafiarse de otras anomalias congéni-
tas, con severos déficits neurolégicos.

Los autores declaran no tener conflictos de interés.
Christian Gabriel Pirozzi Chiusa
pirozzichristian@hotmail.com

Recibido: mayo de 2022. Aceptado: julio de 2022.

El seno pilonidal raramente se asocia a disrafismos es-
pinales, oscilando su incidencia de 0,13 a 1% en la litera-
tura actual.’

El objetivo de este trabajo es presentar un caso atipi-
co de seno dérmico sacrocoxigeo asociado a disrafismo es-
pinal en un adulto joven y analizar la bibliografia actual.

REPORTE DE CASO

Paciente sexo masculino de 21 afios de edad con antece-
dente de hipertricosis y tumoracién subcutinea en regién
sacra desde el nacimiento que consulta por dolor y secre-
cién purulenta de dos semanas de evolucién. Al examen
fisico se observaron dos orificios profundos en el borde
superior del pliegue intergliteo, sin déficit neuroldgico.
Se realiz6é ecografia de partes blandas que evidencié
formacién quistica de 19x13 mm con un trayecto delga-
do fibroso de 4mm y una profundidad de 30 mm. La TC
de columna lumbosacra con reconstruccién 3D revelé au-
sencia de apdfisis espinosas y arcos posteriores de la region
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[

truccion 3D que revela disrafismo espinal subyacente.

— i E A
Figura 2. a) RM de cerebro que muestra descenso de amigdalas cerebelosas. b,c)
RM de columna lumbosacra secuencia T1, cortes axial y sagital que evidencian
un trayecto fistuloso descendente a nivel sacro que llega hasta el coxis. Ademas
se observa el cono medular descendido y anclado a nivel sacro (flecha roja).

sacra (Figura 1).

La RM de cerebro mostré descenso de las amigdalas
cerebelosas por debajo del foramen magno de 3 mm. Y
la RM de columna evidencié en el plano sagital, el cono
medular deformado con médula anclada que se proyecta-
ba hacia el segmento lumbosacro. El plano axial mostré
disrafia posterior de los segmentos sacros inferiores con
lesién que comprometia parcialmente el canal raquideo
sacro, de sefial heterogénea compatible con componente
graso, y extensién en forma de brecha que se proyectaba

Wil

Figura 1. a) Se observa tumoracion e hipertricosis en region sacra. b) La imagen ampliada y rasurada evidencia dos hoyuelos sacros (flechas rojas). ¢) TC con recons-

hacia tejidos subcutdneos de la regién (Figura 2).

Se realizé puncién por piel sana de la lesion con guia
ecogréfica, enviando muestra para cultivo donde se aislé
un Staphylococcus aureus y cumplié tratamiento antibi6-
tico endovenoso por 14 dias. Posteriormente, se intervi-
no quirdrgicamente con una incisién tipo losange en li-
nea media, incluyendo los orificios cutdneos previamente
marcados con azul de metileno. Se disec6 en profundidad
identificando un trayecto fibroso que se proyectaba infe-
riormente. Se ligé a nivel basal y se secciond. Luego se
hizo un cierre primario. La anatomia patolégica informé
quiste pilonidal (Figura 3).

Evolucioné favorablemente sin recurrencia de la en-

fermedad.

DISCUSION

La enfermedad del seno pilonidal ha conducido a extensos
debates desde su primera descripcién en la literatura mé-
dica en 1883 por Herbert Mayo.®

Diversas teorias de adquirida y congénita han sido pro-
puestas en relacién a la patogénesis del seno pilonidal.
Karydakis et al. propone que la enfermedad ha sido rela-
cionada como una condicién adquirida.” Algunos estudios
han reportado que practicar una buena higiene reduce el
riesgo de seno pilonidal. Este efecto estaria asociado con
remover colecciones de pelo desde el surco intergliteo. La
historia familiar de seno pilonidal contribuye a la inciden-
cia de la enfermedad. Yildiz et al. report6 que la herencia
familiar fue determinada el factor mds importante en la
etiologia. Por lo tanto, los autores creen que es una enfer-
medad multifactorial.>>8
Las fositas sacras en la linea media son la condicién
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Figura 3. a) Imagen intraoperatoria que muestra incision tipo losange en linea media, incluyendo los orificios cutaneos previamente marcados con azul de metileno (fle-

PR

cha amarilla). b) Vista lateral derecha donde se aprecia el seno dérmico sacrocoxigeo con una direccion descendente. ¢) Se liga con lino la base del trayecto fistuloso y
se secciona. d) Pieza quirdrgica completa que se envia patologia e informa quiste pilonidal.

“sine qua non” de la enfermedad pilonidal y representan
foliculos pilosos que se han convertido en inflamacién o
infeccién.*

Estos hoyuelos estdn presentes en un 2 a 4% de los re-
cién nacidos y usualmente desaparecen tiempo después,
pero pueden continuar en la adultez en menos del 3% de
los casos.’® La mayoria de los pacientes se presentan con
un absceso agudo en una fosita sacra de nacimiento, en
general adolescentes de sexo masculino®, como describi-
mos en nuestro caso.

El trayecto del seno pilonidal sigue tipicamente un cur-
so descendente y se palpa fijado a la parte inferior del sa-
cro o al coxis, a diferencia de los senos dérmicos auténti-
cos que presentan un trayecto ascendente.®

Es de destacar que la mayoria de los estudios insisten en
que el seno sacrocoxigeo es inofensivo y de naturaleza be-
nigna. En una serie de senos dérmicos sacrocoxigeos que
incluye 1.374 nifios no se encontré ninguna relacion entre
estas anomalias cutdneas y espina bifida oculta. Por ende,
para la mayoria de los autores la realizacién de algun es-
tudio de neuroimagen no estaria indicada.’ No obstante,
Kajiwara et al. describe tres casos con meningitis e indica
que la presencia de uno de estos senos en la regién sacro-
coxigea no siempre descarta la posibilidad de infeccién in-
traespinal o espina bifida oculta."

El sindrome de médula anclada es una entidad clinica
que en la mayoria de los casos estd asociada a disrafismo

espinal. Sin embargo, su asociacién con anomalias tales
como seno pilonidal o seno dérmico espinal han sido rara-
mente reportadas en la literatura 1% 121314

En este trabajo presentamos un caso clinico particular
donde el paciente se presenta a la consulta con un absce-
so pilonidal sacrocoxigeo asociado a estigmas cutdneos de
espina bifida oculta, con un examen neurolégico absoluta-
mente normal. Hallindose en los estudios de neuroimai-
genes una serie de anomalias congénitas que inclufan dis-
rafia posterior de los segmentos sacros inferiores asociado
a médula anclada y un descenso de las amigdalas cerebe-
losas. Debido a que el paciente no presentaba sintomas de
médula anclada, se decidié realizar solamente la reseccién
del seno dérmico sin desanclaje medular. La evolucién a 5
afios de seguimiento no demostré recurrencia de la lesién
ni sintomas neurolégicos.

CONCLUSIONES

Los senos dérmicos sacrocoxigeos son un hallazgo comin
en la examinacion fisica de los recién nacidos y raramente
estin asociados a disrafismo espinal. Sin embargo, en es-
casas ocasiones, estos hoyuelos sacros pueden estar asocia-
dos a espina bifida oculta y lesiones cutdneas congénitas.
La identificacién temprana de disrafismo espinal es fun-
damental para un manejo neuroquirdrgico adecuado y la
prevencién de secuelas neurolégicas.
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COMENTARIO

Los autores presentan en forma detallada el caso de un paciente de sexo masculino de 21 afios que consulta por dolor y se-
crecién purulenta a través de dos orificios cutineos en el borde superior del pliegue intergliteo, con diagndstico final de
seno dérmico sacrocoxigeo.

Se describen correctamente los pasos realizados para el diagnéstico y la resolucién quirdrgica, complementado con ex-
celentes fotos de estudios y del acto neuroquirdrgico.

Considero muy interesante el caso presentado, ya que casi la totalidad de la bibliografia disponible no indica asocia-
cién entre senos dérmicos sacrocoxigeos y espina bifida oculta, lo cual nos hace prestar mds atencién a dichos pacientes.

Esta patologia es de alta incidencia en la poblacién pedidtrica, ya sea los senos dérmicos espinales como los sacrocoxi-
geos. En cuanto a la practica diaria, generalmente en las fositas que involucran la regién sacrocoxigea (que no presentan
estigmas cutdneos agregados y en los que se observa un fondo de saco limpio) no se solicitan estudios complementarios.
En cambio, en los mds altos se tiende a comenzar con ecografias y en casos positivos o dudosos se complementa con reso-
nancia magnética.

En un articulo de revisién de la Asociacién Espafiola de Pediatria (dejo cita bibliografica) se confeccionaron tablas.
Por un lado, se destacan los signos de alerta que sugieren la existencia de penetracién profunda y que indicarfan la reali-
zacién de estudios por neuroimédgenes (ecografia o resonancia). Por otro lado, se sugirieron recomendaciones de estudios
a realizar de acuerdo al paciente con seno dérmico sacrocoxigeo.

Gastén Dech
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez. C.A.B.A., Argentina
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COMENTARIO

Los estigmas cutdneos en linea media, como en este caso los espinales en la porcién baja de la columna vertebral, pue-
den presentar un amplio espectro de caracteristicas que van desde el simple hoyuelo cutdneo hasta un verdadero trayecto
que comunica el espacio subaracnoideo con el exterior con pérdida de LCR. En el medio de este espectro se encuentran
los senos dérmicos que, segun la altura y si presentan hipertricosis u otra malformacién cutinea asociada, tienen mayor
probabilidad de llegar a tener contacto con el saco espinal. Un pequefio seno dérmico que se palpa al finalizar la punta
del coxis no va a presentar posibilidad de contacto con el saco y el riesgo de asociar una falla en la neurulacién profun-
da va a ser menor, por no decir inexistente. Pero en los casos en que se encuentre por encima del pliegue intergliteo o
presente hipertricosis asociada (estigmas de alto riesgo) deberfamos sospechar en un seno dérmico asociado con alguna
malformacién profunda mayor, como puede ser una medula anclada.

En ambos casos, el diagndstico debe realizarse en los primeros controles al nacer ya que es evidente desde el naci-
miento. En ese momento, en los casos de bajo riesgo es aconsejable solicitar una ecografia lumbar para ver altura de cono
y grosor de filum aprovechando la escasa mineralizacién de las apéfisis espinosas y ldminas para evitar realizar estudios
como la RMN bajo anestesia. En caso de ser normal, no se recomienda profundizar en estudios y si resecar la fosita en
caso de ser profunda para evitar la formacién de quiste pilonidal luego de la adolescencia.

En los casos de estigmas de alto riesgo y sobre todo en diagndsticos tardios puede optarse por solicitar directamente
una RMN para evaluar conexién con el saco dural y posible asociacién con médula anclada.

En el presente articulo se describe un caso de un estigma de alto riesgo que probablemente pasé inadvertida por los
cuidadores en la nifiez. Afortunadamente no presenté signos neurolégicos o complicaciones severas, pero podria haber
consultado por sintomas de médula anclada o Chiari. En este trabajo los autores relatan que se trataba de un paciente
con una médula anclada asintomatica y, por ser adulto, no se consideré su desanclaje, resolviendo inicamente el quiste
pilonidal con buena evolucién.

Quizds podria considerarse realizar estudios funcionales como son los potenciales evocados somatosensitivos de miem-
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bros inferiores y ecografia reno vesical para confirmar que la médula anclada no le genera ningtn trastorno funcional.
Coincido con los autores en la importancia del diagnéstico precoz, siendo imprescindible el conocimiento de estas en-
tidades por parte del equipo de salud para sospecharlas en los primeros dias de vida.

Romina Argafiaraz

Jeta de Clinica de Neurocirugia. Hospital de Pediatria Juan P Garrahan
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Tumor de células germinales mixto
supraselar. Un reporte de caso.

Facundo Bourilhon, Agustin Battafarano, Maximiliano Calatroni, Ezequiel Pedrazas,
Maximiliano Quintana Corvaldn y Anibal Romano
Hospital San Martin de La Plata

RESUMEN

Los tumores intracraneales de células germinales (TCG) pertenecen a un grupo heterogéneo del cual se desconoce con
certeza su origen.1 La incidencia es variable segun las regiones geogréficas estudiadas: mientras que en occidente se
describe de 0,4% a 3,4% en paciente con tumores de sistema nervioso central primarios, en oriente su nimero es cinco a
ocho veces superior.2—4

El siguiente trabajo tiene como objetivos el comunicar un caso infrecuente de un paciente tratado quirdrgicamente en nuestra
institucion, y contribuir con bibliografia adicional a la escasa informacién existente sobre esta patologia de baja incidencia y
prevalencia.

Se presenta el caso de un paciente de 23 afios que ingresa por disminucién de la agudeza visual al cual se le realiza
resonancia (RM) donde se evidencia lesion selar-supraselar. Se realiza exéresis de la lesién tumoral mediante un abordaje
pterional (AP). Presentando una buena reseccion, sin presentar signos de isquemia o sangrado en los controles de imagenes
posteriores (TC y RM). El paciente fallece aproximadamente 5 meses luego del procedimiento quirirgico debido a progresién
tumoral.

El pronéstico de este tipo de tumores se correlaciona directamente con su subtipo histoldgico, y aunque la reseccion total
pareciera mejorarlo (a pesar de no encontrarse ampliamente validada), algunos subtipos no presentan un tratamiento definido.

Palabras clave: Células germinales; Region selar; Supraselar; Tumor.
ABSTRACT

Intracranial germ cell tumors (GCT) belong to a heterogeneous group whose origin is unknown with certainty.1 The incidence varies
according to the geographical regions studied: while in the western region of the world it is described from 0.4% to 3, 4% in patients

with primary central nervous system tumors, in the eastern their number is five to eight times higher.2—4

The following case presentation aims to communicate an infrequent case of a patient treated surgically in our institution, and to
contribute with additional bibliography to the scarce existing information on this pathology of low incidence and prevalence.

We present a case of a 23-year-old patient who was admitted due to decreased visual acuity, and underwent magnetic resonance
imaging (MRI) showing a sellar-suprasellar lesion. Exeresis of the lesion is performed through a pterional approach (AP). A good
resection was performed, without signs of ischemia or bleeding in subsequent imaging controls (CT and MRI). The patient died
approximately 5 months after the surgical procedure due to tumor progression.

The prognosis of this type of tumor correlates directly with its histological subtype, and although total resection seems to improve it
(despite not being widely validated), some subtypes do not have a defined treatment.

Key words: Germ cells; Sellar region; Suprasellar; Tumor.

INTRODUCCION

Los TCG intracraneales pertenecen a un grupo hetero-
géneo del cual se desconoce con certeza su origen.! La in-
cidencia es variable segtn las regiones geogrificas estu-
diadas: mientras que en Occidente se describe de 0,4% a
3,4% en pacientes con tumores de sistema nervioso cen-
tral primarios, en Oriente su nimero es superior de cin-
co a ocho veces.”™* Esta gran diferencia es andloga a la de
los tumores testiculares de la misma estirpe. Los TCG
son dos veces mds frecuentes en varones en la regién pi-
neal."®’ Los sitios mds frecuentes de crecimiento son: en
primer lugar, regién pineal y en segundo lugar, la regién
supraselar. A suvez de un 5 a 10% se pueden encontrar de

forma sincrénica.b*®
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Estos tumores se clasifican histolégicamente en germi-
nomatoso (germinoma), no-germinomatosos (saco viteli-
no, carcinoma embrionario, coriocarcinoma, teratoma) y
mixtos.*

Es importante destacar que su prondstico se encuentra es-
trechamente ligado a su tipo histolégico y no a su ubicacién.””

OBJETIVOS

Este trabajo tiene dos objetivos: el primero es comunicar
un caso infrecuente de este tipo de lesiones tanto como su
tratamiento mediante un abordaje pterional. Y el segundo
objetivo es contribuir con bibliografia adicional a la esca-
sa informacién existente sobre esta patologia de baja inci-
dencia y prevalencia.

DESCRIPCION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino, de
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23 afios de edad, que es admitido en nuestro centro debi-
do a disminucién progresiva de la agudeza visual a predo-
minio del ojo izquierdo, panhipopituitarismo y diabetes
insipida de origen central.

Se realiza RM de encéfalo en la cual se evidencia lesién
supraselar de aproximadamente 2,5 cm de didmetro supe-
rior y 3,5 cm de didmetro anteroposterior con realce hete-
rogéneo tras la administracién de contraste endovenoso.
A su vez, se evidencia compromiso del quiasma y nervios
opticos (Figura 1 — 3). Se presentan detalles del campo
visual (Figura 4).

Una vez ingresado al centro hospitalario, se lleva a cabo el
reemplazo hormonal correspondiente a cargo del servicio
de endocrinologia. Concomitantemente se realiza perfil de
marcadores tumorales en suero resultando negativos. Acto
seguido, se planifica exéresis tumoral microquirurgica, la
cual se realizé en forma transcraneal utilizando un AP.

Figura 1, 2, 3. Resonancia Prequirdrgica.

Figura 4. Campo Visual.

En el intraoperatorio se aprecia lesién con invasién del
quiasma y nervios 6pticos, de consistencia heterogénea,
con componentes 6seos en su interior (Figura 5-7).

El paciente cursa postoperatorio inmediato en Unidad
de Cuidados Intensivos. Durante dicha internacién inter-
curre con hipertermia de origen hipotaldmico y mantiene
activa su diabetes insipida.

Tomografia computada de encéfalo con contraste, rea-
lizada 24 horas después del procedimiento quirtrgico
(Figura 8).

Paciente es admitido a sala de clinica médica para lue-
go ser dado de alta a ciudad de origen. A su egreso, se en-
cuentra licido y sin déficit neurolégico agregado.

Para el andlisis andtomo-patolégico, se enviaron multi-

ples fragmentos irregulares de tejido que median de entre
3,8 cm y 0,5 cm de didmetro maximo, los cuales revela-
ron al examen microscépico una proliferacién de células
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Figura 5, 6, 7. Iméagenes intra-cirugia.

TABLA 1. MARCADORES TUMORALES.

Teratoma

Germinoma (puro)
Germinoma (syn-
ciotrofoblasto)
Coriocarcinoma

Germinoma Mixto

Seno endodérmico

Carcinoma Embrio-
génico

Figura 8. Tomografia 24 hs.

B-HCG

+ (débil)

+

++

++

-+

Alpha-
Fetop

++

++

neopldsicas de estirpe germinativo constituida por dos
componentes: uno de ellos caracterizado por células con
nucleos redondos, hipercromiticos, ligeramente irregula-
res con citoplasmas claros y amplios dispuestos en nidos
sélidos, surcados por finos ejes fibroconectivos vasculari-
zados con presencia de acimulos linfocitarios; el segun-
do componente presentaba elementos teratomatosos ma-
duros, en sectores inmaduros, derivados principalmente
de la capa mesodérmica y endodérmica. A nivel de esta
ultima se destacaban caracteristicas atipicas y dreas ne-
crohemorrigicas.

En base a los hallazgos antes descriptos se arrib6 al
diagnodstico de Neoplasia de células germinales mixtas:
Germinoma (35%) y Teratoma con dreas Inmaduras y
transformacién carcinomatosa (65%),(Figura 11 y 12).

A los 3 meses el paciente reingresa debido a estado
confusional. Se realiza nueva RM mostrindose recidi-
va tumoral en resonancia magnética (Figuras 9 y 10). El
paciente fallece aproximadamente 5 meses luego del pro-
cedimiento quirdrgico debido a progresién tumoral.

DISCUSION

Los TCG poseen, como mencionamos anteriormente,
una incidencia variable; siendo el nivel de la linea media,
alrededor del tercer ventriculo, el lugar donde ocurren
mds frecuentemente. Su lugar de predileccién es la regién
pineal seguida en orden de frecuencia por la zona supra-
selar. En esta Gltima, en intima relacién con la neurohi-
pofisis. Los crecimientos intraventriculares, en ganglios
de la base, € intraselares son mds infrecuentes.*

Marcadores tumorales

Un concepto conocido y comun dentro de este tipo de tu-
mores son los marcadores tumorales, los cuales son se-
creciones de proteinas sintetizadas por determinadas es-
tirpes celulares.* Niveles elevados pueden ser detectados
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Figura 11: Teratoma con caracteristicas atipico.

tanto en sangre como en liquido cefalorraquideo (LCR).®
Actualmente son estudios de rutina. Los patrones usuales
de estos marcadores se encuentran detallados en la TA-
BLA 1.%¢ Si bien se pueden encontrar en forma conjun-
ta, los patrones tipicos consisten en una alfa-fetoproteina
elevada en tumores de saco vitelino y de seno endodérmi-
co; subunidad b-coriénica humana (b-HCG) y lactégeno
placentario en coriocarcinomas; y todas ellas en tumores
mixtos. La interpretacion de estos patrones a veces no es
sencilla y su solapamiento en tumores mixtos los vuelve
aun mds complejos.*®

Figura 12: Germinoma

Clasificacién
La clasificacion de estos tumores ha ido evolucionando
con el paso del tiempo, desde Teilium y col. que propone
que todos provienen de una célula primordial que se di-
ferenciaria en células germinales, y/o células pluripoten-
ciales con su consiguiente diferenciacion a otras estirpes.
Takei y Pearl sugieren que células del saco vitelino fetal
son el origen de células primordiales.'
Actualmente la clasificacién en vigencia mds reciente es
de la Organizacién Mundial de la Salud y se encuentra
resumida en la TABLA 2.4
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TABLA 2. CLASIFICACION HISTOLOGICA.
Tumores de células germinales
Germinomatosos No Germinomatosos

Germinoma Carcinoma embrionario

Tumor del saco vitelino
Coriocarcinoma
- Teratoma:

Teratoma Benigno

Inmaduro

Maduro
- Teratoma con transformacién
maligna
Tumores mixtos de células ger-
minales

Clinica

Los tumores confinados a la regién pineal, se caracteri-
zan por obstruccién del acueducto de Silvio, generando
hidrocefalia progresiva con el consiguiente aumento de la
presién intracraneal. Estas lesiones son propensas a com-
primir la placa tectal produciendo la caracteristica pardli-
sis vertical de la mirada como parte del sindrome de Pa-
rinaud.*"!!

Las lesiones en la regién supraselar se caracterizan por
afectacién del quiasma GSptico y trastornos neurohipo-
fisarios como diabetes insipida y alteraciones de la ma-
duracién sexual, debido a la afectacion del eje hipotdla-
mo-hipéfiso-gonadal. Los tumores germinales, de igual
manera, pueden ocasionar pubertad precoz debido a la
secrecién de HCG, que es un estimulante androgénico.
Esto ultimo es mds frecuente de ver en estirpes de corio-

carcinomas.*1?13

Pronéstico
El pronéstico de estos tumores, como sefialamos previa-

mente, es independiente de su localizacién, pero muy de-
pendiente del subtipo histolégico.”” En general los ger-
minomas poseen un prondstico favorable llegando a los 5
afios libres de enfermedad y supervivencia en mds de un
90%. En contraste, los tumores no germinales y mixtos,
poseen un prondstico menos favorable que los germino-
mas puros con reportes de supervivencia a 5 afios del 40

al 70971213

Tratamiento

Para los tumores no germinales y mixtos no se dispo-
ne de un tratamiento definido. Hay estudios que sostie-
nen que la reseccién total mejora el prondstico, pero no
se encuentra extensamente validado.!* El tratamiento ad-
yuvante, consistente en la combinacién de quimioterapia
y radioterapia, es casi mandatorio en este tipo de tumo-
res. Los agentes quimioterdpicos que se utilizan habitual-
mente son cisplatino, carboplatino y etopésido. La terapia
radiante es controversial en el caso de pacientes jévenes
debido a sus efectos adversos.

CONCLUSION

Los tumores de células germinales son una patologia
poco frecuente en el sistema nervioso central, siendo ain
mds raros en regién supraselar. Esto se traduce en una es-
casa disponibilidad de evidencia cientifica que sustente la
toma de decisiones en relacién a la mejor estrategia para
el manejo de dicha patologia.

En estos casos, la reseccién total no se encuentra uni-
nimemente respaldada; y a pesar de ser una herramien-
ta que debe ser tenida en cuenta, en nuestra experiencia,
no ha cambiado el pronéstico por encima de su grado his-
tolégico.

Considerando lo antes mencionado, cada caso debe ser
analizado en forma particular y abordado desde un enfo-
que multidisciplinario.
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COMENTARIO
Los autores presentan un caso de un tumor mixto de células germinales supraselar. Es de gran utilidad por su orden enfo-
cado en el pronéstico y tratamiento la clasificacién de Matsutani, que los divide en tres categorias:

Grupo de buen pronéstico: formado por el germinoma (radiosensible) y el teratoma maduro (que requiere cirugia); am-
bos tienen una sobrevida a los 5 afios superior al 90%.

Grupo de pronéstico intermedio: donde el teratoma inmaduro tiene una aceptable respuesta a la radiocirugia; mientras
el germinoma con células gigantes sincitiotrofoblasticas, el teratoma con transformacién maligna y el tumor mixto con
células germinales + teratoma se ven favorecido con cirugia + radioterapia + quimioterapia.

Grupo de pronéstico pobre: lo conforman el coriocarcinoma, el tumor del saco de Yolk, el carcinoma embrionario y el
tumor mixto compuesto por coriocarcinoma + tumor del saco de Yolk + carcinoma embrionario. A todo este grupo se le
propone cirugia + radioterapia + quimioterapia.

En el 2014, Wang y col. encontraron la cascada de sefiales KIT/RAS mutada en la mitad de los tumores de células ger-
minales intracraneales estudiados en una serie de 62 pacientes. El gen AKT1 también present6 un aumento en el nimero
de copias en el locus 14G32.33 en un 19% de los casos, estimulando el funcionamiento de la via AKT/mTOR. Ambas ru-
tas de sefiales se proponen como diana de futuras terapias dirigidas.

Tomas Funes
Sanatorio Anchorena. Ciudad Auténoma de Buenos Aires
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Artrodesis

osterior C1-C2 minimamente invasiva
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RESUMEN

Introduccién: Hoy en dia, las técnicas minimamente invasivas son utilizadas con una frecuencia ascendente en los
tratamientos quirtrgicos de la columna. Esto se debe principalmente, a que las mismas poseen la ventaja de reducir las
molestias y complicaciones postoperatorias que genera la diseccién muscular extensa asociada a los procedimientos

convencionales.

Obijetivo: Dar a conocer la técnica minimamente invasiva utilizada para la fusion posterior C1 - C2, en seis pacientes con

inestabilidad atlanto axoidea.

Materiales y métodos: Se realizé la artrodesis C1-C2 minimamente invasiva por via posterior, en seis pacientes: tres con
diagnéstico de inestabilidad atlanto-axoidea secundaria a fractura de la apéfisis odontoides tipo I, con listesis del fragmento,
dos con inestabilidad C1-C2 asociada a artritis reumatoide y uno con inestabilidad C1-C2 asociada a espondilodiscitis. La
técnica quirdrgica se detalla paso a paso, desde las incisiones en piel, colocacion de retractores tubulares de dilataciéon
progresiva, exposiciéon de masa lateral de C1, proceso articular inferior y pars interarticularis de C2, legrado de cartilagos
articulares; hasta la colocacion de tornillos poliaxiales y barras segun la técnica descripta por Harms y Melcher.
Resultados: Mediante la técnica utilizada se logré una adecuada exposicién anatémica y una correcta colocacion de los
tornillos tanto en C1 como en C2; lo cual resulté en una sélida estabilizacion atlanto-axoidea, sin complicaciones, sin dolor
relevante posterior al procedimiento y sin empeoramiento neurolégico del paciente.

Conclusion: En casos seleccionados, la fusion C1-C2 minimamente invasiva es una alternativa viable, segura y eficaz al
tratamiento quirtrgico convencional. Se requeriran series mas extensas y trabajos comparativos entre ambas técnicas para

demostrar el potencial beneficio de la via minimamente invasiva.

Palabras claves: Artrodesis C1-C2. Estabilizacion atlanto-axial. Técnica minimamente invasiva. Retractor tubular.

ABSTRACT

Introduction: Nowadays, minimally invasive spinal surgery techniques are increasing in frequency. These new techniques aim
to reduce pain and postoperative complications by avoiding muscle dissection compared to conventional surgeries.
Objective: To describe a new minimally invasive technique regarding posterior atlantoaxial fusion which was utilized in six

patients with odontoid fracture.

Material and methods: Posterior C1-C2 fusion via minimally invasive technique was performed in six patients: three with

a diagnosis of atlanto-axial instability secondary to type Il odontoid process fracture, with listhesis fragment, two with C1-

C2 instability associated to rheumatoid arthritis and one with C1-C2 instability associated to spondylodiscitis. with a type Il
odontoid fracture and secondary atlantoaxial instability. This technique is explained step by step, with details, which include
skin incision, instrumentation through minimal access by tubular expandable retractors, the exposition of the lateral mass of C1,
inferior articular process and pars interarticulares of C2, subperiosteal dissection of articular facets, and fixation of the C1 lateral
mass and the C2 pedicle with polyaxial screws and rod, with the technique previously described by Harms and Melcher .
Results: This technique provides adequate anatomical exposure and allows for correct insertion of the screws, provides solid
C1-C2 fixation, maintains pre-operative neurological status, and supports the avoidance of iatrogenic injuries.

Conclusions: Minimally invasive surgery for posterior atlantoaxial fixation is a safe, feasible, and effective alternative with
several potential advantages in selected cases. To show the real benefit of this approach, more extensive and comparative
works between the minimally invasive and the conventional techniques are required.

Key words: C1-C2 Fusion. Minimally invasive technique. Expandable tubular retractor. Atlantoaxial stabilization.

INTRODUCCION

La inestabilidad atlantoaxoidea puede ser causada por va-
rias patologias, como enfermedades degenerativas, trau-
ma, tumores, infecciones, artritis reumatoidea o anoma-
lias congénitas.

La artrodesis posterior C1-C2 fue descripta por primera
vez por Mixter y Osgood en 1910, utilizando un hilo de
seda trenzado. Con el tiempo, esta técnica ha ido evolu-
cionando para alcanzar una mayor estabilidad biomecédni-
ca, hasta llegar a las construcciones con barras y tornillos
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poliaxiales que utilizamos en la actualidad.

La cldsica fijacién con tornillos a las masas laterales de
C1 y pediculos de C2, descripta inicialmente por Goel y
Laheri? en 1994, y luego modificada por Harms y Mel-
cher® en 2001, requiere de una exposicién por linea me-
dia desde el occipital hasta C3-C4 para lograr una retrac-
cién muscular tan lateral que permita visualizar los puntos
de ingreso de los tornillos. Esto genera una ruptura de la
banda de tensién musculo ligamentaria posterior, lo cual
conlleva un importante dolor postoperatorio y alteraciones
biomecdnicas. La utilizacién de abordajes minimamente
invasivos, inicialmente empleados en la columna lumbar,
tienen la ventaja de reducir la diseccién muscular y preser-
var la banda de tensién posterior’. Ademds, han sido de-
mostrados los beneficios de menor pérdida de sangre in-
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traoperatoria, menor dolor postoperatorio, menor estadia
hospitalaria y una reinsercién laboral mds precoz. Recien-
temente, algunos reportes, han extendido esta técnica a la
columna cervical, con resultados prometedores™®’.

El objetivo del presente trabajo es dar a conocer la téc-
nica minimamente invasiva utilizada para la fusién pos-
terior atlanto-axoidea, en seis pacientes con inestabilidad

C1-C2.

MATERIALESYMETODOS

Es un trabajo descriptivo realizado en los Servicios de
Neurocirugia del “Hospital Gral. de Agudos “Juan A.
Fernindez” y el Htal. de Alta Complejidad “El Cruce -
Dr. Nestor Kirchner”. Con la técnica quirurgica que se
detalla paso a paso a continuacién, fueron operados seis
pacientes con diagndstico de inestabilidad atlanto-axoidea
secundaria a fractura traumadtica de la apéfisis odontoides
tipo II (tres pacientes), inestabilidad C1-C2 asociada a ar-
tritis reumatoide (dos pacientes) e inestabilidad C1-C2
asociada a espondilodiscitis (un paciente).

A modo ilustrativo se describen dos de los casos, uno en
agudo con fractura y desplazamiento posterior del frag-

mento odontoideo, y la otra con pseudoartrosis y despla-

Figura 1. TC de columna cervical - corte sagital.

A. Caso 1: Se observa la fractura del cuello de la odontoides, con listesis anterior
del fragmento y bordes esclerdticos. B. Caso 2: Se evidencia la fractura de odon-
toides tipo Il con desplazamiento posterior del fragmento.

zamiento anterior (Figura 1).

Como planeamiento prequirurgico, se solicitaron tomo-
grafia computada (TC) y angiol'C de columna cervical
para determinar el tamafio e integridad de las masas late-
rales de C1 y de los pediculos de C2, para descartar ano-
malias en el trayecto de la arteria vertebral y calcular la
trayectoria y medidas de los tornillos.

Técnica quirurgica

Paso 1: Colocacion de Halo-chaleco.

Una semana antes de la cirugia, se les colocé a ambos pa-
cientes, con guia radioscépica, un halo-chaleco cervical
para lograr la reduccién de la fractura (Figura 2) y evitar
un mayor desplazamiento del fragmento durante el posi-
cionamiento quirdrgico y en consecuencia, evitar un po-
tencial dafio neurolégico.

Paso 2: Artrodesis C1-C2 minimamente invasiva.

Posicion

El paciente es posicionado, con el halo- chaleco colocado,
en decubito dorsal (Figura 3A).

Incision

Se marcan dos incisiones paramedianas a 2 cm de linea
media (lo cual se corresponde con la proyeccién axial de
las facetas) de 2,5 - 3 cm de longitud, centradas en el inte-
respacio C1-C2 (Figura 3B y 3C).

Colocacion del retractor tubular
Luego de la diseccién del tejido celular subcutdneo (T'CS)
y la apertura de la fascia de la musculatura paravertebral,
se coloca el dilatador mds pequefio, direccionindolo al
borde superior de la faceta de C2 (Figura 4A). Se debe te-
ner cuidado en no profundizar este dilatador en el espacio
comprendido entre el arco de C1 y la limina de C2.

Se continta con los dilatadores secuenciales hasta co-
locar el retractor tubular expansible de 12mm (Maxcess
IV) sobre la masa lateral de C2 (Figura 4B). A continua-

Figura 2. Reduccion y estabilizacion de la fractura.
A. y B. Halo-chaleco colocado. C. Se observa el desplazamiento posterior del fragmento odontoideo previo a la inmovilizacion. D. Alineacion de la fractura luego de la
colocacion del halo-chaleco
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Figura 3. Posicionamiento y marcacion de la incision.

A. Paciente posicionado en dectibito ventral, con los hombros a ambos lados del cuerpo y realce en térax y ambas crestas iliacas. B. Incisiones paramedianas de 3 cm
de longitud. La linea punteada negra indica la linea media. C. Radioscopia, plano coronal. La linea punteada marca la posicion de las masas laterales, y se correspon-

de con la incision en piel.

Figura 4. Colocacion del retractor tubular.
A. - C.Imagenes de radioscopia intraoperatoria, donde se observa: el dilatador inicial sobre la faceta de C2 (A.). Luego de la dilatacién secuencial (B.), y la apertura de
las 3 ramas del retractor expansible, hasta exponer el area deseada (C.). El recuadro interior de B. muestra una imagen intraoperatoria de los dilatadores secuenciales.
D. Vista panoramica superior del retractor Maxcess IV colocado en el campo quirtrgico.

Figura 5. Artodesis anterior interfacetaria.
A. Imagen intraoperatoria donde se observa el curetaje del cartilago interfacetario. La flecha indica el espacio interfacetario C1-C2. En este caso, la raiz de C2 fue sec-
cionada. B. Imagen de radioscopia intraoperatoria. Disector en el espacio interarticular C1-C2. C. Imagen intraoperatoria: raiz de C2 retraida hacia superior y sustituto
6seo en la articulacion C1-C2 (flecha amarilla). D. Corte parasagital de TC de columna cervical postoperatoria, donde se observa la artrodesis anterior (flecha)

cidn, el retractor es dirigido hacia cefilico y se lo expan-
de hasta visualizar el 4rea entre el arco posterior de C1y
la masa lateral de C2 (Figura 4C). Una tercera rama del
distractor se utiliza para separar lateralmente la muscu-
latura (Figura 4D).

Exposicion dsea y reconocimiento de estructuras anatomicas claves
Se procede a realizar diseccién subperidstica de los rema-
nentes musculares hasta exponer arco posterior y masa la-
teral de C1, interespacio C1-C2 y pars articularis y masa
lateral de C2. Durante la diseccién del interespacio, se vi-
sualiza la raiz saliente de C2, la cual puede ser preserva-

da y retraida hacia superior para exponer la articulaciéon
interfacetaria y hacia inferior para que no quede compri-
mida con el tornillo de C1; o bien, puede ser seccionada.

Luego se procede a la coagulacién del plexo venoso ad-
yacente cuyo sangrado debe ser controlado con compre-
sién, coagulacién bipolar y/o agentes hemostiticos tipo
Surgicel® para poder continuar con el procedimiento.

Con la ayuda de un disector Penfield, se ingresa al es-
pacio interfacetario, se legran los cartilagos articulares ya
sea con una cureta o con una mecha diamantada de drill y
se coloca sustituto éseo en su interior para lograr una ar-
trodesis anterior (Figura 5).
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Figura 6. Artrodesis instrumentada posterior G1-C2.
A. Exposicion intraoperatoria. B. Representacion en maqueta del punto de entrada de los tornillos en la masa lateral de C1 (estrella) y en la pars interarticularis de C2
(circulo). C. Radioscopia intraoperatoria durante el fresado de la direccion del tornillo de C1. D. Imagen intraoperatoria: el campo quirdrgico permite la utilizacion de to-
dos los instrumentos requeridos para la correcta colocacion de los tornillos y barras. E. y F. Imagen final intraoperatoria de la lodge (E.) y de radioscopia (F.) con los tor-

nillos y barras colocadas.

Figura 7. Sutura en piel

Una vez lograda la exposicién ¢sea deseada (Figura 6A)
y localizado el punto de ingreso de los tornillos en la masa
lateral de C1 y en la pars interarticularis de C2 (Figura
6B); y antes de proceder con la colocacién de los mismos,
se deben decorticar las superficies éseas para favorecer la
artrodesis con los chips dseos que se colocaran a posterio-
ri, ya que una vez colocado el material protésico no queda
espacio suficiente para poder realizar esta maniobra. Una
vez lograda la exposicién 6sea deseada (Figura 6A) y loca-
lizado el punto de ingreso de los tornillos en la masa late-
ral de C1y en la pars interarticularis de C2 (Figura 6B); y
antes de proceder con la colocacién de los mismos, se de-
ben decorticar las superficies 6seas para favorecer la artro-

desis con los chips éseos que se colocaran a posteriori, ya
que una vez colocado el material protésico no queda espa-
cio suficiente para poder realizar esta maniobra.

Artrodesis instrumentada
A continuacién, se colocan los tornillos poliaxiales en C1
y C2 segun la técnica de Harms (Figura 6C-F), utilizdn-
dose tornillos con rosca parcial o vastago en C1 y tenien-
do en cuenta que para lograr la trayectoria adecuada en el
tornillo del axis, es necesario angular levemente el separa-
dor hacia cefalico. La artrodesis se completa con la colo-
cacién de la barra y sustituto 6seo lateral a la misma.

El procedimiento se realiza con guia radioscépica solo
en el plano sagital.

Cierre

Finalmente, el retractor es removido y el procedimiento se
repite en el otro lado. El cierre consiste en afrontar TCS y
piel (Figura 7).

Paso 3: Retiro del Halo-chaleco

El retiro del halo-chaleco se lleva a cabo luego de realizar,
en el postoperatorio inmediato, las radiografias de control
que evidencian la correcta colocacién del material protési-
co (Figura 8).
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Figura 8. Rx frente (A.) y perfil (B.) postoperatorias.
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Figura 9. Caso 1: TC Postoperatoria.
A. Corte sagital que evidencia la artrodesis del trazo fracturario. B. - D. Imagenes mostrando la posicion de los tornillos: corte coronal (B.) donde ademas, se observa la
artodesis anterior; corte axial a nivel de C1 (C.) y de C2 (D.).

RESULTADOS

Con la técnica descripta se operaron tres pacientes en el
“Hospital Fernindez” y tres pacientes en Hospital “El
Cruce” en el periodo comprendido entre octubre 2017 y
enero 2020. Cuatro masculinos y dos femeninos. Edad
promedio 48, afios. El sintoma predominante fue la cer-
vicalgia. Dos pacientes eran asintomdticos y se operaron
debido a la inestabilidad en controles post traumdticos. Se
muestran a continuacién sintomas, diagnéstico y los valo-
res de dolor pre y post operatorio mensurados en Escala
visual analégica (EVA) (Tabla N° 1).

Todos los pacientes presentaban inestabilidad atlanto-
axoidea. Debido a que en todos ellos los elementos pos-
teriores se encontraban indemnes, se decidié realizar ar-
trodesis posterior C1-C2 minimamente invasiva con la
técnica quirdrgica descripta en el presente trabajo para re-
ducir al minimo el dafio muscular y mantener la banda de
tensién posterior.

No se registraron complicaciones intra ni post operato-
rias. Ningun paciente presenté deficit neuroldgico pre ni

post quirtrgico.
El dolor postoperatorio medido segin la escala visual ana-
l6gica fue de 0/10 en 5 pacientes y de 1/10 en un paciente
Los estudios de control alejados evidenciaron correcta
artrodesis del segmento, lo cual se ilustra con los casos

descriptos. (Figura 9y 10)..

DISCUSION

Muchas son las enfermedades que pueden afectar la arti-
culacién C1-C2 generando inestabilidad, siendo la trau-
mitica la més frecuente’. Su tratamiento a través de una
artrodesis por via posterior, descripta por primera vez por
Mixter y Osgood! en 1910, ha ido evolucionando con el
correr de los afios con el objetivo de alcanzar tasas de fu-
sién mis elevadas.

En la actualidad, hay en uso tres técnicas primarias para
la colocacién de tornillos para la estabilizacién del seg-
mento C1-C2 por via posterior’. La primera es la técnica
transarticular descripta por Magerl10 que logra una esta-
bilizacién inmediata pero con riesgo de lesion de la arte-
ria vertebral. La segunda, y mds ampliamente usada hoy
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Figura 10. Caso 2: TC Postoperatoria.
A. Corte sagital que evidencia la reduccionn del fragmento. B. - D. Imagenes mostrando la posicion de los tornillos: corte parasagital (B.) donde ademés, se observa la
artodesis anterior; corte axial a nivel de C1 (C.) y de C2 (D.).

en dia, es la técnica, primero descripta por Goel y Laheri?,
y luego modificada por Harms and Melcher’, en la cual
se utilizan tornillos a las masas laterales de C1 y a la pars
interarticularis de C2 unidos por una barra. Estd técni-
ca es la que mayor tasa de fusién ha alcanzado. Y la ter-
cer técnica para fusién C1-C2, empleada cuando hay va-
riantes anatémicas que dificultan o impiden la colocacién
de tornillos en el pediculo o pars de C2, es la descripta
por Wright'!, en la cual se utilizan tornillos translamina-
res en el axis.

Si bien, todas estas técnicas han alcanzado una excelente
estabilizacién atlantoaxoidea, la diseccién muscular nece-
saria para lograr la exposicién dsea requerida, genera rup-
tura de la banda de tensién posterior musculo ligamen-
taria, lo cual se asocia con mayor dolor postoperatorio y
otras morbilidades.

Con el objetivo de disminuir la morbilidad relacionada
con el abordaje, las técnicas minimamente invasivas han
ido ganando una importancia creciente en la dltima dé-
cada6. Su rol en disminuir la devascularizacién y dener-
vacién muscular que conlleva la retraccién, y preservar la
banda de tensién posterior, tanto a nivel cervical como a
nivel lumbar, ha sido remarcado en varios estudios'>!>!4,
Clinicamente, esto se traduce como menor pérdida de
sangre intraoperatoria, menor dolor postoperatorio y en
consecuencia, menor uso de analgésicos, estadia hospita-
laria mds corta y reinsercién laboral mas temprana'®'”-

Si bien las técnicas minimamente invasivas fueron ini-
cialmente popularizadas para la columna lumbar, su utili-
zacién a nivel cervical est4 siendo cada vez mis difundida.
En la literatura hay descriptos abordajes minimamente
invasivos para los procedimientos cervicales posteriores
mds comunes, incluyendo foraminotomia'®, laminofora-
minotomia, descompresién de estenosis cervical'®, y colo-
cacién de tornillos en las masas laterales®. Sin embargo,
no se encuentran muchos publicaciones ni series de casos
sobre abordajes minimamente invasivos a la articulacién
atlantoaxoidea. Esto se debe a que la cirugia en esta re-
gién es un desafio debido a la variabilidad de su anatomia,
tanto a nivel 6seo como en el curso de la arteria vertebral.

Corresponde a Jossefer’, en el afio 2006, la descripcién

de la técnica aplicada a un caso donde concluye que la co-
locacién de tornillos transtubulares a C1-C2 es factible.
Cabe destacar que los comentarios de Resnick, Sonntag y
Benzel para esa publicacién, no fueron muy alentadores.

En 2010, Holly et all.*? presentaron la técnica minima-
mente invasiva para la artodesis C1- C2 en 6 pacientes
con patologia a nivel atlantoaxial, postulando que dicha
técnica no difiere sustancialmente del abordaje cldsico.

Taghva et all.*! realizaron inicialmente en 5 preparados
cadavéricos un abordaje transtubular minimamente inva-
sivo a la unién atlantoaxoidea, a través del cual lograron
exponer e identificar los reparos anatémicos y colocar los
tornillos a las masas laterales de C1 y pediculos de C2 y
luego lo llevaron a cabo en dos pacientes con fractura de
odontoides; concluyendo que la artrodesis atlantoaxoidea
minimamente invasiva es una técnica factible y segura.

En 2016, Srikantha et all’. publicaron también un estu-
dio cadavérico con posterior aplicacién clinica (5 casos) en
el cual utilizaron un abordaje minimamente invasivo, pero
a diferencia de Taghva et all.?, ellos postulan una incisién
mids medial (2,5 cm de linea media) para lograr una visién
mids directa de la unién C1-C2.

En este trabajo, empleamos la cirugia minimamente in-
vasiva a la region atlantoaxoidea para el tratamiento de
seis pacientes con inestabilidad Atlanto axoidea. Con esta
técnica pudimos exponer el punto de entrada de los torni-
llos, visualizar la raiz de C2 y realizar una artrodesis ante-
rior y posterior con buenos resultados biomecanicos.

Se necesitan mds series de casos para poder realizar tra-
bajos comparativos con la técnica convencional para poder
sacar conclusiones estadisticamente significativas y asi de-
mostrar el beneficio teérico de esta técnica.

CONCLUSION

En casos seleccionados, la fusién C1-C2 con técnica mi-
nimamente invasiva es una alternativa viable, segura y
eficaz al tratamiento quirdrgico convencional. Se reque-
rirdn series mds extensas y trabajos comparativos entre
ambas técnicas para demostrar el potencial beneficio de
este abordaje.
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COMENTARIO

En este interesante trabajo los autores describen el uso del abordaje transmuscular tubular, para el tratamiento de patolo-
gias en la region cervical alta C1/2. Coincido con ellos sobre el poco desarrollo que han tenido estas técnicas menos inva-
sivas, en la regién cervical, principalmente.

Actualmente, prefiero el abordaje inter o transmuscular por sobre los abordajes que desinsertan los musculos, en todo el
raquis. En ese sentido, desde T'9 hacia cefilico, encontramos mayores desafios anatémicos, por la presencia de diferen-
tes planos musculares que requieren de una diseccién en distintas direcciones (la que sigue a las fibras musculares). Po-
demos llegar al target con un sistema tubular o hacerlo mini-open, y debemos recordar que no todos los musculos corren
en la misma direccién.

En la regién C1/C2, algunos autores, han cuestionado el uso de técnicas que conserven la funcién muscular, esgrimien-
do que al buscar la artrodesis del segmento, conservar la insercién de los musculos, puede incluso ir en desmedro de la
“no movilidad” necesaria para una artrodesis. Al respecto, opino que conceptualmente la idea es correcta, pero que los
musculos que se desinsertan en los abordajes C1/2 convencionales, son muchos mds que los que intervienen en la movili-
dad atlantoaxoidea, por lo que en la ecuacién final, la conservacién de todos, supera las consecuencias negativas de man-
tener activos los que van a traccionar de dichas vértebras.

Nuevamente quiero felicitar a los autores por este aporte a la literatura de Columna y enfatizar al respecto de seguir in-
tentando desarrollar los abordajes menos agresivos para conservar al maximo la fisiologia del movimiento vertebral, en
todo el raquis, no solo en la columna lumbar.

Dr. Carlos Zanardi
Neurocirujano. Esp. en Cirugia de Columna
Centro Médico Pellegrini

Junin. Buenos Aires. Argentina

COMENTARIO
Los autores nos proveen de una detallada descripcion técnica y revisién de la literatura acerca de una variante MISS de
fusién C1-C2. Es de destacar que la técnica presentada no requiere de ningtn aporte tecnolégico extra, més alld de re-
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tractores tubulares expandibles (hoy disponibles en multiples centros) y la destreza y experiencia del cirujano o cirujana.
Esto permitird, sin lugar a duda, una mayor adopcién y difusién de la técnica descripta. Felicitamos a los autores por su

trabajo.
Facundo Van Isseldyk
Hospital Privado de Rosario
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Resultados de la cirugia endoscépica endonasal y
predictores de evolucién en la enfermedad de Cushing.
Analisis de una serie de 40 casos.
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RESUMEN

Objetivo: Evaluar los resultados quirlrgicos y predictores de remisién en una serie de 40 pacientes con enfermedad de
Cushing (EC) sometidos a cirugia endoscépica endonasal (CEE) y compararlos con la literatura.

Introduccion: La EC esta causada por un adenoma corticotropo y presenta una elevada morbimortalidad. El tratamiento de
eleccion es la reseccién transeptoesfenoidal, demostrando en los Ultimos afios la CEE ser un alternativa segura y efectiva.
Material y métodos: Se analizé retrospectivamente la base de datos de pacientes con EC operados entre enero de 2010 y
diciembre de 2021. Se evaluaron las caracteristicas clinicas, endocrinolégicas, radiolégicas, quirdrgicas, histopatoldgicas y la
evolucion de los pacientes, y se compararon dos etapas (primeras 20 cirugias vs 20 restantes).

Resultados: Se operaron 32 mujeres y 8 varones, promedio de edad de 38,9 afios. Se intervinieron 21 microadenomas y 19
macroadenomas. Se obtuvo remisién postquirdrgica en el 82,5% de los casos encontrandose asociacion estadisticamente
significativa (p=0,00) con el cortisol postoperatorio < 1,8 pg/dl y con los tumores no invasores de la clasificacién de Knosp. En
la segunda etapa se obtuvo mayor porcentaje de cortisol postoperatorio < 1,8 ug/dl (73,7% vs 26,3%) y mayor porcentaje de
remision (95% vs 70%). La tasa de complicaciones fue del 20%, sin mortalidad. Presentaron recurrencia 5 (15%) pacientes.
Con tratamiento adyuvante se encuentran en remision bioquimica 37 (92,5%) pacientes.

Conclusion: La CEE es el tratamiento de eleccion para la EC ofreciendo altas tasas de remisiéon con baja morbilidad. Los
factores predictores de remision fueron la hipocortisolemia postoperatoria, los adenomas no invasores y la experiencia del

equipo quirdrgico.

Palabras clave: Enfermedad de Cushing. Sindrome de Cushing. Cirugia endoscépica endonasal. Adenoma corticotropo.

Hiperplasia corticotropa.

ABSTRACT

Obijective: To evaluate the surgical results and predictors of remission in a series of 40 patients with Cushing's disease (CD)
undergoing endonasal endoscopic surgery (EEC) and compare them with the literature.

Introduction: CD is caused by a corticotropic adenoma and has a high morbidity and mortality. The treatment of choice is
transsphenoidal resection, with CEE proving in recent years to be a safe and effective alternative.

Methods: The database of patients with CD operated on between January 2010 and December 2021 was retrospectively
analyzed. The clinical, endocrinological, radiological, surgical, histopathological features and the outcomes of the patients were
evaluated on, and two stages were compared. (first 20 surgeries vs last 20).

Results: 32 women and 8 men underwent surgery, mean age 38.9 years. 21 microadenomas and 19 macroadenomas were
operated on. Postoperative remission was obtained in 82.5% of the cases, finding a statistically significant association (p=0.00)
with postoperative cortisol < 1.8 g/dl and with non-invasive tumors of the Knosp classification. In the second stage, a higher
percentage of postoperative cortisol < 1.8 ug/dl (73.7% vs 26.3%) and a higher percentage of remission (95% vs 70%) were
obtained. The complication rate was 20%, with no mortality. 5 (15%) patients presented recurrence. With adjuvant treatment, 37

(92.5%) patients are in biochemical remission.

Conclusion: CEE is the treatment of choice for CD, offering high remission rates with low morbidity. Predictive factors for
remission were postoperative hypocortisolemia, noninvasive adenomas, and the experience of the surgical team.

Keywords: Cushing's disease. Cushing's syndrome. endonasal endoscopic surgery. corticotropic adenoma. corticotropic

hyperplasia.

INTRODUCCION

La enfermedad de Cushing (EC) es la causa més frecuen-
te de hipercortisolismo endégeno y tiene su origen en
un adenoma hipofisario secretor de adrenocorticotrofina
(ACTH). Esta rara enfermedad fue descripta por prime-
ra vez en 1932 y nombrada en honor al Dr Harvey Cus-
hing'. Presenta una incidencia de 1,2 a 1,7 casos/millén/

afio, afectando tipicamente a personas en la 4ta década
de la vida, siendo mds frecuentes los microadenomas y en
mujeres>. Las consecuencias del hipercortisolismo pue-
den ser catastréficas, observiandose sintomas como obesi-
dad, hipertensién arterial (HTA), diabetes mellitus tipo
2 (DM2) y osteoporosis'*. LA EC no tratada se asocia a
una mortalidad 1,7 a 4,8 veces mayor que en la poblacién
general>®. El diagndstico precoz y el tratamiento adecua-
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do son fundamentales para disminuir los dafios psicofi-
sicos causados por esta patologia. El tratamiento ideal es
aquel que consigue normalizar los niveles de cortisol, me-
jorar los sintomas y las comorbilidades reversibles aso-
ciadas, evitar complicaciones, como asi también preser-
var la funcién hipofisaria normal y disminuir el riesgo de
recurrencia’. El tratamiento quirtrgico de eleccién des-
de 1960 fue la cirugfa transeptoesfenoidal (CTSE) mi-
croscépica, inicialmente introducida por Jules Hardy’],
incorpordndose en los afios 90 la cirugia endoscépica en-
donasal (CEE) de la mano de Jho y col®. Las tasas de re-
misién postquirdrgicas que han sido reportadas mds re-
cientemente estin entre el 70 al 90% de los casos y las
tasas de recurrencia varian del 5 al 35%, segun las series
y dependiendo del tiempo de seguimiento’*. La remisién
postoperatoria ha sido asociada al tamafio tumoral, ima-
gen visible en resonancia magnética (RM) preoperatoria,
invasién del seno cavernoso, visualizacién intraoperatoria
de tumor, anatomia patolégica (AP) positiva y valores de
cortisol postquirdrgicos™*'. En los casos de persistencia
o recurrencia las opciones de tratamiento incluyen reciru-
gia, tratamiento farmacoldgico, radioterapia y eventual-
mente adrenalectomia bilateral'. El objetivo de nuestro
trabajo es analizar los resultados quirdrgicos de los pa-
cientes con adenomas corticotropos sometidos a CEE,
identificar posibles predictores de remisién y compararlos
con la literatura publicada.

MATERIALESY METODOS

Se analizé de manera retrospectiva una base de datos

mantenida en forma prospectiva en la mitad de los ca-
sos (20/40). Se evaluaron 40 pacientes intervenidos qui-
rirgicamente por el mismo equipo neuroquirdrgico en

:a,Sirtdrorne de Cushing?:
Primera instancia
CLU 24 hs o Test de Nugent o CSN
Poco probable ‘—[norrl.'la.l_-_ 2 de 3 anormales
'SINDROME DE CUSHING CONFIRMADO
Segunda instancia
ACTH = 20 pg/ml

|

|EC dependiente de ACTH

Test 8 mg dexametasona

[sin inhibicién {Con inhibicién|
Secrecién l = =z
ectdpica de RM de hipdfisis
ACTH | — —1
Adenoma i Adenoma RAM
26mm | | <6mm | normal
S CsPI
Secrecion
ectdpica de negativo| |positivo
ACTH ) )
ENFERMEDAD DE CUSHING
CONFIRMADA

o

Figura 1. Algoritmo para el diagnostico de Enfermedad de Cushing (EC). CLU
(cortisol libre urinario). CSN (cortisol salival nocturno). ACTH (adrenocorticotrofi-
na). RM (resonancia magnética). CTSE (cirugia transeptoesfenoidal). CSPI (cate-
terismo de senos petrosos inferiores).

Figura 2. Cateterismo de senos potrosos inferiores. A. Imagen radioldgica sin sustraccion donde se visualizan ambos catéteres en posicion simultaneamente. B. Imagen
con sustraccion donde se constata correcto posicionamiento de catéteres y tincion de ambos senos petrosos inferiores.

RESULTADOS DE LA CIRUGIA ENDOSCOPICA ENDONASAL Y PREDICTORES DE EVOLUCION EN LA ENFERMEDAD DE CUSHING. ANALISIS DE UNA SERIE

DE 40 CASOS.

125

Ana Melgarejo, Mirtha Guitelman, Gloria Tubert, Silvina Figurelli, Sebastian Lescano, Martin Guevara



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 124-140 | 2022

PREMIO SENIOR

Figura 3. Clasificacion de Knosp. Invasion tumoral del seno cavernoso. Grado 0: Sin invasion del seno cavernoso. Grado 1: Sobrepasa la tangente medial (definida como
la tangente que une los bordes mediales de la carétida supra e intracavernosa) pero no sobrepasa la linea tangencial que une los dos centros de la de la carétida intra-
supracavernosa. Grado 2: Extension por fuera de la linea intercarotidea, sin sobrepasar la tangente lateral. Grado 3: Extensién lateral a la linea tangencial lateral que
une la porcion carotidea supracavernosa con la intracavernosa. Grado 4: La carétida intracavernosa esta totalmente englobada por el tumor.

dos hospitales, uno publico y uno privado, de la Ciudad
de Buenos Aires, en un periodo comprendido entre ene-
ro de 2010 a diciembre de 2021. Criterios de inclusién:
1) sindrome de Cushing (SC), 2) RM positiva para tu-
mor hipofisario o cateterismo de senos petrosos inferiores
(CSPI) positivo, 3) CEE realizada por el mismo equipo
neuroquirtrgico y 4) AP confirmatoria de adenoma pro-
ductor de ACTH o hiperplasia corticotropa. Criterios de
exclusién: 1) pacientes con antecedentes de cirugia previa,
2) pacientes operados por via transcraneal o CTSE mi-
croscopica, 3) sindrome de Nelson y 4) pacientes con se-
guimiento menor a 6 meses.

Diagnéstico. (Figura 1)

En primera instancia ante la sospecha clinica de SC se

constaté el hipercortisolismo endégeno por medio de la

demostracién de resultados patoldgicos en por lo menos 2

de los siguientes test:

1. cortisol libre urinario (CLU): elevado en dos medicio-
nes, teniendo en cuenta que se pueden observar valores
normales en 8-15% de los pacientes con SC'.

2. test de Nugent: se administra 1 mg de dexametasona
oral a las 23 horas y se dosa el cortisol plasmatico (CP)
a las 8 horas del dia siguiente. Un valor < 1,8 pg/dl ex-
cluye el SC con alta sensibilidad (95%) pero con baja
especificidad"

3. cortisol salival nocturno (CSN) a las 23 horas: un valor
elevado tiene una sensibilidad del 100% y especificidad
del 96% para el SC*2]

La segunda instancia se basa en la demostracién de la hi-

percortisolemia ACTH dependiente mediante los si-

guientes estudios:

1. ACTH normal o elevada: 2 20 pg/ml.

2. prueba de supresién con alta dosis de dexametasona: se

administran 8 mg de dexametasona oral a las 23 horas y
se mide el CP a las 8 horas de la mafiana siguiente. Una
disminucién de = 50% del valor basal es altamente su-
gestiva de tumor hipofisario secretor de ACTH.

3. diagnéstico por imagenes: (RM 3 Tesla de eleccién) la
sensibilidad de la RM en la EC es del 60-70% y espe-
cificidad cercana al 85%.

4. CSPI: en casos de RM negativa para tumor hipofisa-
rio o con imagen < 6 mm (hasta el 10 % de la pobla-
cién general puede presentar imdgenes hipofisarias in-
cidentales de menos de 5 mm?*]). Se realiza dosaje de
ACTH vy prolactina en sangre periférica y en ambos
senos petrosos inferiores en condiciones basales y lue-
go del estimulo con hormona antidiurética. Se consi-
dera significativo un gradiente central/periférico > 2
en condiciones basales o > 3 tras el estimulo. Un gra-
diente intersinusal > 1,4 sugiere lateralizacién del tu-
mor®%. (Figura 2)

A todos los pacientes se les realizé ademds de la RM
de hipéfisis con gadolinio y con secuencia dindmica, to-
mografia computada (TC) de cerebro y senos paranasa-
les para evaluacién y planificaciéon prequirurgica. Se cla-
sificaron los tumores segin el tamafio en microadenoma
(<10 mm) y macroadenoma (= a 10 mm) y segtn la esca-
la de Knosp en no invasores (Grados 0, 1y 2) y en invaso-
res (Grados 3 y 4)*] (Figura 3). Fueron evaluados el resto
de los ejes hipofisarios. Se consideraron las complicacio-
nes clinicas mds importantes del hipercortisolismo: HTA,
DM2, obesidad, osteoporosis , trombosis venosa profun-
da (T'VP) y trastornos psiquidtricos. Se evalué el trata-
miento farmacolégico especifico previo. Dividimos la se-
rie en dos etapas comparando los primeros 20 pacientes
operados con los tltimos 20 pacientes (datos prospectivos)
para evaluar la curva de aprendizaje.
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Técnica quirurgica. (Figuras 4y 5)

Preparacién: bajo anestesia general e intubacién oro-
traqueal se coloca pack orofaringeo y se efectia profi-
laxis antibiética con clindamicina 600 mg intravenosa.
Se introducen algodones embebidos en adrenalina dilui-
da 1:100.000 en solucién fisiolégica en ambas fosas nasa-
les con el objetivo de lograr vasoconstriccién de la mucosa
para disminuir el sangrado durante el abordaje. Se posi-
ciona al paciente en dectbito dorsal, con el térax eleva-
do 20° y la cabeza apoyada sobre un cabezal en herradura,
rotada 15° a derecha y ligeramente extendida. Previa pro-
teccién ocular, se realiza antisepsia con iodopovidona y
se colocan campos estériles dejando al descubierto solo la
nariz, abdomen y muslo derecho (para eventual obtencién
de injerto de grasa y/o fascia lata para ulterior reconstruc-
cién). Fase nasal: se realiza una inspeccién inicial de am-
bas fosas nasales con 6ptica de 0°, 4 mm de didmetro y 18
cm de largo. En primer lugar se reclinan lateralmente los
cornetes medio e inferior de ambos lados. Por lo general
se realiza turbinectomia media derecha, etmoidectomia
anterior y posterior derechas, lo cual permite ampliar el
corredor nasosinusal derecho. A través del mismo, ingre-
san la optica y la cdnula de aspiracién. Segin cada caso,
realizamos un flap nasoseptal de rescate (rescue flap)?]
o completo (flap nasoseptal de Hadad-Bassagaisteguy)?.
Posteriormente se efectia la septectomia posterior hasta la
esquindelesis esfenovomeriana y el corte de la mucosa sep-
tal posterior izquierda para continuar con el abordaje bi-
narinal. Se realiza turbinectomia superior parcial bilateral
y se reconoce el ostium esfenoidal izquierdo, completando
la exposicién completa del rostro esfenoidal. Fase esfenoi-
dal: con técnica bimanual se efectiia esfenoidotomia am-
plia, se realiza el fresado de los septos esfenoidales y se re-
seca la mucosa del seno esfenoidal en forma parcial o total
de acuerdo al caso. Fase selar: se realiza la apertura amplia
de la silla turca entre ambos senos cavernosos y desde el
tubérculo selar hasta el piso de la silla. Se constata el posi-

cionamiento y la trayectoria carotidea con Doppler trans-

nasal. Se incide la duramadre con bisturi, inicialmente en
el sector inferior con descargas laterales con microtijera,
evitando los senos cavernosos e intercavernosos superior
e inferior, que particularmente en casos de microadeno-
mas pueden resultar muy prominentes y desarrollados, lo
cual puede complicar la apertura dural por el sangrado ve-
noso, profuso y dificultar la visualizacién de la glindula
normal y la reseccién tumoral. En casos de microadeno-
mas se incide la glindula en forma vertical hasta identifi-
car la pseudocdpsula tumoral y se continua la diseccién en
la interfaz entre la glindula y el tumor, una vez aislado se
lo extrae con pinza de biopsia (adenomectomia selectiva),
preservando la glindula normal (Video 1. Caso 1). En los
macroadenomas, dependiendo de la consistencia y tama-
fio tumoral, se opta por diseccién extracapsular en aque-
llos de menor tamafio con consistencia mds firme, resec-
cién mediante técnica de doble aspiracién en los casos de
tumores blandos y vaciamiento intratumoral con curetas,
disectores y aspiracién con posterior reseccién de la cdpsu-
la en casos de tumores de mayor tamafio con consistencia
mixta. La reseccién del adenoma se inicia en el sector in-
ferior para evitar la caida precoz del diafragma selar, con-
tinda por los laterales y finalmente por el sector superior.
Idealmente se debe lograr reconocer la duramadre del piso
y del dorso selar, la pared medial de ambos senos caverno-
sos (segun el grado de Knosp) y el diafragma selar libres
de tumor (Video 2. Caso 2). En casos de RM preopera-
toria negativa se realiza la exploracién de la glandula ini-
cialmente guiada por el resultado del CSPI (en los casos
que hubiera lateralizacién) realizando incisiones verticales
hasta reconocer el tejido tumoral. Se envia una muestra
del tumor para anatomia patolégica intraoperatoria. To-
das las lesiones son remitidas para andlisis histopatolégi-
co diferido e inmunohistoquimico, PAS y citoqueratina.
Con épticas de 30° y 45° se revisan los recesos intrasela-
res para evitar remanente tumoral en sitios ocultos para la
visién central. Se realiza una rigurosa hemostasia con ce-
lulosa oxidada regenerada reabsorbible, matriz hemostd-

/]

Figura 4. A. Posicion quirurgica, observandose torre de endoscopia y consola de neuronavegacion.

B. Vista lateral de la posicion quirtrgica de la paciente. C. Posicion de los cirujanos.
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Figura 5. Técnica quirdrgica CEE. A. Lateralizacion de cornete inferior derecho, visualizando piso de la cavidad nasal y coana. B. Cornete medio derecho. C. Fosa nasal de-
recha post turbinectomia media. D. Corte inferior de flap nasoseptal. E. Corte superior de flap NS y diseccion del septum. F. Septum y flap disecados. G. Unién septum car-
tilaginoso-vomer, septectomia posterior. H. Rostro esfenoidal, ostiums esfenoidales. I. Pared posterior del seno esfenoidal post esfenoidotomia anterior. J. Control de locali-
zacion carotidea con microdoppler post apertura selar, visualizando duramadre. K. Apertura dural con microtijera. L y M. Reseccion tumoral con pinza de tumor y cureta. N
y 0. Cavidad selar post reseccion tumoral visualizando diafragma selar (DS), seno cavernoso (SC) y glandula hipofisaria (GH). P. Reconstruccion con flap nasoseptal (FNS).

tica con trombina y coagulador bipolar en caso de ser ne-
cesario. Cierre: en los casos que no presentan fistula de
liquido cefalorraquideo (LCR) intraoperatoria, se recubre
el piso selar con mucosa del cornete medio (injerto libre).
En aquellos casos con fistula de LCR, se utiliza sustitu-
to dural (matriz coldgena reabsorbible) o injerto de fascia
lata intradural y se cubre el defecto selar con el flap naso-
septal, que debe estar en contacto con superficie ésea en
todo su perimetro. Se realiza taponaje bilateral con tapo-
nes de carboximetilcelulosa con gel hidrocoloide con ba-

16n, los cuales se dejan durante 3 dias en los casos en los
que no hubo fistula de LCR y 5 dias en los que si 1a hubo.
No colocamos drenaje lumbar de rutina. El paciente cursa
las primeras 24 horas en UTI (Unidad de Terapia Intensi-

va) y luego en sala general segun evolucién.

Evaluacién postoperatoria

Se realizé profilaxis de insuficiencia suprarrenal (ISR)
aguda con protocolo de dexametasona 6 dosis de 0,5 mg
cada 6 horas iniciando la primera dosis en la induccién

RESULTADOS DE LA CIRUGIA ENDOSCOPICA ENDONASAL Y PREDICTORES DE EVOLUCION EN LA ENFERMEDAD DE CUSHING. ANALISIS DE UNA SERIE

DE 40 CASOS.

128

Ana Melgarejo, Mirtha Guitelman, Gloria Tubert, Silvina Figurelli, Sebastian Lescano, Martin Guevara



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 124-140 | 2022

PREMIO SENIOR

Caso 1.Video 1. Paciente de 30 afios que consulta por dolor lumbar invalidante, aumento de peso y debilidad muscular. A. RM de columna dorsolumbar que evidencia
multiples fracturas vertebrales secundarias a osteoporosis severa. B Paciente con estigmas fisicos de EC y microadenoma hipofisario centro lateral derecho. C. Posto-
peratorio: mejoria clinica y RM control sin remanente tumoral.

anestésica, con el fin de poder valorar la hipercortisole-
mia en el postoperatorio®. Se midié6 el cortisol matinal
sérico entre el tercer y cuarto dia post cirugia. Se clasi-
ficaron los pacientes segin tuvieron cortisol < 1,8 pg/dl,
1,9 a5 pg/dly > 5 pg/dl. Se utilizaron estos puntos de
corte debido a que existen estudios que definen la remi-
sién bioquimica postoperatoria con un cortisol matinal
sérico < 5 pg/dl dentro de los 7 dias postoperatorios'”*],
mientras que otros autores utilizan un punto de corte
mis estricto de 1,8 pg/dl al 20 dia postoperatorio® . Los
pacientes fueron evaluados al 1, 3, 6 y 12 meses posto-
peratorio y luego anualmente o segin necesidad. La re-
misién fue definida en base a la normalizacién del CLU,
CSN o ISR y consiguiente requerimiento de hidrocorti-
sona como terapia de reemplazo. La persistencia fue defi-
nida como la hipercortisolemia sostenida postoperatoria.
La recurrencia se defini6 por la reaparicién de sintomas
de EC junto con hipercortisolemia luego de un perio-
do inicial de remisién clinica y bioquimica. Fueron eva-
luados el resto de los ejes hipofisarios. Se analizaron las
complicaciones, la evolucién de los pacientes y el tipo de
tratamiento adyuvante en aquellos casos en los que hubo
persistencia de la enfermedad.

Anilisis estadistico

Los datos fueron volcados en una base de datos (tipo Ex-
cel) y luego analizados con el statistical package for the
social science SPSS 26.0. Se realizaron anilisis descripti-
vos, de frecuencia y de tendencia central. Para analizar la
asociacion entre variables cualitativas se utilizé la prueba
del Chi cuadrado. Para analizar las diferencias de medias
se utiliz6 la prueba t de Student para muestras indepen-

Obesidad

HTA

DM2

Osteoporosis

Alteraciones psiquidtricas

VP

Tabla 1.Comorbilidades mas frecuentemente presentadas.

dientes. Un valor de p < 0,05 fue considerado estadistica-
mente significativo.

RESULTADOS

Se incluyeron 40 pacientes que cumplieron con los crite-
rios de inclusidén, a los cuales se les realizaron 43 CEE.
Representaron el 21% (40/189) de pacientes con adeno-
mas operados mediante CEE en el periodo de estudio.
Se intervinieron 32 (80%) mujeres y 8 (20%) varones. La
edad promedio fue 38,9+16,9 afios (rango 13-77). Poco
mis de la mitad de los pacientes (57,5% n=23) se aten-
dié6 en el dmbito privado, mientras que el 42,5% restante
(n=17) en el ptblico. La media de evolucién de la enfer-
medad fue de 3,2 (£2,7) afios (rango 0,1-10 afios). Las co-
morbilidades de EC mis frecuentes fueron: obesidad=23,
HTA=22, DBT=10, osteoporosis=6, alteraciones psi-
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Caso 2.Video 2. Mujer de 54 afios, antecedentes de obesidad, HTA, intolerancia a la glucosa y alteraciones visuales. A. Preoperatorio: RM de hipdfisis que evidencia ma-
croadenoma selar supraselar con compromiso de la via dptica. CVC con cuadrantopsia bitemporal superior. B. Postoperatorio: RM sin lesion residual y CVC normal. C, D
y E. AP: hematoxilina eosina (x100), técnica de reticulo (x100) e inmunomarcacion con ACTH (x100) compatibles con hiperplasia corticotropa

quidtricas=5, TVP=3 (Tabla 1). Se presentaron con hi-
popituitarismo 22 (55%) pacientes, 5 (12,5%) casos con
alteracién de més de un eje (hipotiroidismo=9, hiperti-
roidismo=2, hipogonadismo=14, hiperprolactinemia=1).
Veintidés (55%) pacientes recibieron tratamiento farma-
colégico previo con el fin de lograr una estabilizacién cli-
nica preoperatoria, en 5 casos con dos drogas (ketocona-
zol=9, cabergolina=8, combinado=5). Seis (15%) pacientes
presentaron alteraciones en el CVC, 4 de los cuales tuvie-
ron normalizacién postoperatoria y 2 mejoria parcial.

Tres (7,5%) presentaron oftalmoparesia del I1I par, 2 de
los cuales tuvieron recuperacién completa y 1 parcial.

De los 40 pacientes, en 39 (97,5%) se hallé lesién hi-
pofisaria en la RM, 20 (50%) fueron microadenomas, 19
(47,5%) macroadenomas y 1 (2,5%) caso con RM nega-
tiva para tumor hipofisario. El tamafio promedio fue de
14,2 mm (rango 2-42 mm). En 7 pacientes con microa-
denoma < a 6 mm y en el inico sin imagen visible en RM
se realizé6 CSPI, obteniéndose gradiente central/periféri-
co positivo en todos los casos, en 6 de ellos con laterali-
zacion, la cual fue congruente con la imagen y el hallazgo

intraoperatorio. Siete (17,5%) adenomas presentaron in-
vasién del seno cavernoso (Knosp 3 y 4). En el paciente
con RM negativa se encontré un microadenoma en la ci-
rugia. (Tabla 2)

La duracién de la cirugfa fue de 160 (x37,3) minutos
promedio (80-240 minutos). La anatomia patoldgica in-
traoperatoria fue positiva en todos los pacientes. Se con-
firmé adenoma corticotropo en la biopsia diferida en 39
casos e hiperplasia corticotropa en 1. El indice de proli-
feracién Ki 67 fue < 3 en 27 (67,5%) casos y > a 3 en 12
(30%) casos. Tuvimos 5 (12,5%) pacientes con adenoma
de células de Crooke (ACC).

Se obtuvo cortisol postoperatorio < 1,8pg/dl en 19
(47,5%) casos, de 1,9 a Spg/dl en 12 (30%) y > 5 pg/dl en
9 (22,5%) (Tabla 3). Una paciente presenté panhipopitui-
tarismo postoperatorio mientras que el resto no agregé un
nuevo déficit adenohipofisario.

Las complicaciones relacionadas con la cirugia (20%)
fueron: 3 (7,5%) diabetes insipida (DI) transitoria; 2 (5%)
epistaxis al octavo y al décimo dia postoperatorio, 1 se re-
solvi6 con cirugia y coagulacién de una rama de la arte-
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Caso 3. Paciente varon de 31 afios que consulta por HTA de dificil manejo y obesidad. A. Preoperatorio: Al examen fisico se constata obesidad central, estrias violaceas
y cara de luna llena. RM de hipéfisis: microadenoma en sector inferior de la hemiglandula izquierda. B. Postoperatorio: mejoria clinica y RM sin lesion.

ria nasal posterior y otro con embolizacién de la arteria
maxilar interna y taponaje; 2 (5%) sinusitis tratadas con
cirugia rinosinusal endoscépica; 1 (2,5%) tromboembolis-
mo pulmonar (TEP) al quinto dia postoperatorio con re-
querimiento de anticoagulacién con buena evolucién. Las
complicaciones no mostraron asociacién estadisticamente
significativa con el tamafio e invasividad tumoral, comor-
bilidades, institucién ni etapa de realizacion.

El tiempo promedio de internacién fue 6,4 dias (+5,5).
Los dias de internacién se asociaron al tipo de institucién
(p 0,00) ya que ésta fue significativamente mayor en hos-
pital publico (9,8 dias) que en el privado (3,4 dias).

Se obtuvo la remisién postquirtrgica en 33 (82,5%) pa-
cientes, encontrindose una asociacién estadisticamen-
te significativa (p=0,00) con el cortisol postoperatorio
(el 47,5% tuvo <1,8pg/dl) y con la clasificacién Knosp (el
93,9% de los pacientes con remisién presenté tumores no
invasores).

En microadenomas tuvimos una remisién de 95,2%
(20/21) y en macroadenomas la fue del 68,4% (13/19)
(Tabla 4).

Siete (17,5%) pacientes presentaron persistencia de la EC
luego de la CEE; 6 de estos fueron sometidos a radiociru-
gia, 1 ademds requirié suprarrenalectomia y 1 quimiote-
rapia para lograr la remisién bioquimica. La restante pa-

ciente con persistencia corresponde a un adenoma invasor
Knosp 4 que se encuentra con enfermedad activa a pesar
del tratamiento farmacoldgico. De los casos con enferme-
dad persistente 6 (85,7%) tuvieron cortisol postoperatorio
>a5pg/dly 1 caso entre 1,9 a 5pg/dl. El seguimiento pro-
medio global fue de 76 (£53,4) meses (rango 6-148), en la
primera etapa fue de 124 y en la segunda de 27.

Presentaron recurrencia de la EC 5 (15%) de 33 pacien-
tes y se manifestaron a los 10, 8, 4, 3 y 1 afio post cirugia
(promedio 5,2 afios). Al analizar el comportamiento de
las variables se encontré que la totalidad de los casos con
recurrencia corresponden a la primera etapa, 2 tuvieron
cortisol postoperatorio > 5ug/dl, 3 entre 1,9-5pg/dl y nin-
guno < a 1,8pg/dl. Se reoperaron 3 pacientes, todos con
lesién visible en la RM (2 micro y 1 macro). Luego de la
segunda CEE se logré la remisién bioquimica en 1 solo
caso, las dos pacientes restantes se encuentran con enfer-
medad activa. En los otros 2 casos de recurrencia (ambos
microadenomas) se opté por la radiocirugia por eleccién
de las pacientes.

En cuanto a las etapas estudiadas (primeras 20 vs las al-
timas 20 cirugfas) no se encontraron diferencias con res-
pecto a las comorbilidades, tiempo operatorio, tamafio de
la lesién, invasién ni AP. Se encontré asociacion estadisti-
camente significativa entre las etapas y los valores de cor-
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TABLA 2, CARACTERI'STIC,AS DEMOGRAFICAS, CLINICAS Y
RADIOLOGICAS PREQUIRURGICAS

Numero de pacientes operados 40

Numero de cirugias 43

38,9 +16,9
Edad (13-77)
Genero F/M 32/8
Tiempo de evolucién de EC 3,2 (+2,7) ()
Tamarno tumoral
Microadenoma 20 (50%)
Macroadenoma 19 (47,5%)
No visible 1(2,5%)
Knosp
No invasor (0, 1y 2) 33 (82,5%)
Invasor (3y 4) 7 (17,5%)
CSPI 7 (17,5%)
Tratamiento médico
Ketoconazol 9 (22,5%)
Cabergolina 8 (20 %)
Combinado 5(12,5%)
Alteraciones visuales
Hemianopsia 3 (7,5%)
Cuadrantopsia 3 (7,5%)
Oftalmoplejia (1ll par) 3 (7,5%)
Alteraciones endocrinologicas
Hipopituitarismo 22 (55%)
Panhipopituitarismo 1(2,5%)

Datos expresados en promedio (rango) y niUmero
(porcentaje)

TABLA 3. RESULTADOS SEGUN CORTISOL POSTOPERATORIO
<1,8 ug/dl 1,9a5pug/d > 5 pg/dl

19 o 0
Total (47,5%) 12 (B80%) 9 (22,5%)
Etapas
1ra etapa 0 o 0
(n=20) 5(26,3%) 8(66,7%) 7 (77,8%)
2da etapa 14 o o
(n=20) (73.7%) 4(33,3%) 2(22,2%)
Remision post 19 o o
primer cirugia  (100%) 11(91,7%) 3 (33,3%)
Persistencia 0(0,0%) 1 (8,3%) 6 (66,7%)
Recurrencia 0(0,0%) 3(25%) 2 (22,2%)

Datos expresados numero (porcentaje)

tisol postoperatorio (p=0,01), los valores - 1.8pg/dl en su
gran mayoria (73,7%) correspondieron a la segunda eta-
pa. (Tabla 5).

Al final del periodo de estudio, con todas las modali-
dades terapéuticas empleadas, se encuentran con remisién
bioquimica 37 (92,5%) pacientes, de los cuales 26 (70,3%)

recuperaron la funcién del eje adrenal, mientras que 11

(29,7%) requieren hidrocortisona de reemplazo. Tres
(7,5%) pacientes se encuentran con enfermedad activa con
tratamiento farmacoldgico y en plan de radiocirugia (Fi-
gura 6). La evolucién final de los pacientes no se relacio-
né con el tamafio tumoral, anatomia patolégica ni Ki 67.
Si se encontré una asociacién estadisticamente significati-
va (p=0,00) con la clasificacién de Knosp ya que el 93,3%
de los pacientes en remisién presentaron tumores no inva-
sores. También se encontré asociacién con los valores de
cortisol postoperatorio (p=0,00) dado que el 63,3% de los

pacientes en remisién presenté valores <1.8 pg/dl.

DISCUSION

En este estudio reportamos nuestra experiencia y resulta-
dos en 40 pacientes con EC operados mediante CEE. Las
caracteristicas epidemiolégicas de la serie fueron similares
a las reportadas en otros trabajos: proporcién mujer/varén
4:1, edad de diagnéstico promedio de 38,9 afios y tiem-
po promedio de evolucién de EC hasta el diagnéstico de
3,2 afios>**¥, La obesidad (57%) fue la comorbilidad mis
frecuentemente hallada, seguida por HTA (55%) y DM2
(25%), en menor frecuencia encontramos osteoporosis
(15%), alteraciones psiquidtricas (12,5%) y TVP (7,5%).
La obesidad es el signo mds frecuente y la distribucién
anormal de la grasa se considera el signo mds sensible**.
La evidencia de pérdida de proteinas (osteoporosis, mio-
patia) es el signo mis especifico. La conjuncién de ambos
debe tedricamente permitir distinguir entre hipercortiso-
lismo y obesidad simple’. Una vez hecho el diagnéstico de
EC es mandatoria la intervencién inmediata. Sin embar-
go, algunas situaciones pueden requerir el uso de un trata-
miento médico primario, como en pacientes con hipercor-
tisolismo grave potencialmente mortal, una situacién que
puede ser manejada con inhibidores de la esteroidogéne-
sis de accion rapida®. En nuestra serie 22 (55%) pacientes
recibieron tratamiento farmacolégico previo, de los cua-
les 13 fueron tratados con ketoconazol. Por otro lado se
sabe que los adenomas corticotropos expresan receptores
de dopamina, por lo cual los agonistas dopaminérgicos,
en particular la cabergolina, se utilizan actualmente como
tratamiento off-label (no aprobado) para la EC, obtenién-
dose mejora del cuadro clinico con buen perfil de seguri-
dad¥. Fueron tratados con cabergolina 13 pacientes (sola
o en combinacién con ketoconazol), la mayorfa por un pe-
riodo de tiempo corto previo a la cirugia.

La EC se debe con frecuencia a microadenomas mono-
clonales benignos y de crecimiento lento®. A diferencia

3940] en esta serie tuvimos un nimero bas-

de lo reportado
tante similar de microadenomas 50% y madroadenomas
47,5%, y 1 (2,5%) solo paciente no presenté tumor visible

en RM. Valassi y col.reportaron 60% de microadenomas,
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21% macroadenomas y 19% sin lesién visible en RM en su
serie de 296 casos*!.

La reseccién via transeptoesfenoidal del adenoma cor-
ticotropo es el tratamiento de eleccién en la EC; estudios
previos han reportado un rango de remisién bioquimica
postquirtrgica que va desde 59-98%”1012424 En los ul-
timos 20 afios la CEE ha demostrado desempefiar un rol
principal en el tratamiento de esta patologia, presentando
similar rango de curacién con respecto a la CTSE micros-
c6pica con la ventaja de permitir una visién mds cercana
y panordmica del campo quirtrgico, mejor iluminacién y
mejores dngulos de trabajo dentro de la silla turca gracias
a las épticas de 30° y 45°, lo cual es de vital importancia
para detectar tumor remanente**. A nivel mundial di-
versos grupos presentaron tasas de remisién bioquimica
post CEE entre el 60 y 87%,%°. La tasa de remisién pos-
tquirtrgica general de nuestra serie fue del 82,5% (33/40).
Si se tienen en cuenta los microadenomas, los mejores in-
dices de remisién van de 88 a 90%°°!], en nuestro caso
tuvimos una remisién de 95,2% (20/21). En los macro-
adenomas la tasa de remisién es menor y ha sido repor-
tada entre el 17 y 68%°%?]; en nuestra serie fue del 68,4%
(13/19). La dificultad en la reseccién quirdrgica comple-
ta podria deberse en microadenomas a sangrado de se-
nos intercavernosos, imposibilidad de reconocer la lesién y
sus mdrgenes; y en macroadenomas fundamentalmente al
grado de invasividad®***] .

A pesar de la remisién clinica y bioquimica, la recurren-
cia de la EC han sido reportada en el 2-35% de los pacien-
tes, dependiendo de los criterios de curacién y el tiempo
de seguimiento®*. En la presente serie tuvimos una tasa
de recurrencia del 15% (5/40), la totalidad fue en la pri-
mera etapa, en pacientes que presentaron mayor tiempo
de seguimiento (124 vs 27 meses promedio). Se ha visto
que la recurrencia generalmente se encuentra en el mismo
sitio o adyacente al de origen inicial del adenoma, y en es-
tos casos juega un rol importante un remanente microscé-
pico de la lesién.

Fueron reportados como predictores de remisién: nive-
les de cortisol postoperatorio, tamafio e invasividad tu-
moral, RM positiva, confirmacién histolégica y expe-
riencia de los cirujanos. Algunos estudios sugieren que
valores menores a 5 pg/dl dentro de los 7 dias postopera-
torios son indicativos de remisién'’*®. Otros han defini-
do valores mis estrictos, <1,8ug/dl al tercer dia postopera-
torio como indicador precoz de remisién, asociado a una
baja tasa de recurrencia (aproximadamente 10% a los 10
afios)**”. Ninguno de nuestros pacientes de la primera
etapa con cortisol postoperatorio menor a 1,8ug/dl mos-
tré persistencia ni recurrencia, tampoco los de la segunda
etapa aunque el seguimiento es menor. De los 13 pacien-
tes con cortisol postoperatorio de entre 1,9-5 pg/ dl 12

TABLA 4. RESULTADOS POST PRIMER CEE DE ACUERDO A
LAS CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

Remision Persistencia

Total (n=40) 33(82,5%) 7(17,5%)
Microadenoma (n=20) 19 (95%) 1 (5%)

Macroadenoma (n=19) 13 (68,4%) 6 (31,6%)
No visible (n=1) 1 (100%) 0 (0,0%)
No invasor (Knosp 0,1 o o

y 2) (n=33) 31(93,9%) 2 (6,1%)
12‘_’??” (Knosp3y4) 5 og6%) 5(71,4%)

Datos expresados nimero (porcentaje)

TABLA 5. RESULTADOS SEGUN ETAPAS (PRIMERAS 20 CI-
RUGIAS VS 20 RESTANTES)

1raetapa 2da etapa
(n=20) (n=20)
Cortisol postoperatorio
<1,8 pg/di 525%) 14 (70%)
1,9 a5 pg/dl 8 (40%) 4 (20%)
> 5 pg/dl 7(35%) 2(10%)
Post primer cirugia
Remision 14 (70%) 19 (95%)
Persistencia 6 (30%) 1(5%)
Complicaciones 4(20%) 4 (20%)
Recurrencia 3(15%) 0(0,0%)
Remisién final con 17 (85%) 20 (100%)

tratamiento adyuvante
Tiempo de seguimiento
(meses)

Datos expresados nimero (porcentaje)

124 25,3 27 +17,2

presentaron remisién y 1 persistencia; el 23% (3/13) tuvo
recurrencia a largo plazo. De los 9 pacientes con cortisol
mayor a 5 pg/dl, 6 tuvieron persistencia de EC, 3 remision
y 2 recurrencia luego de remisién inicial. Si bien la mayo-
ria de los estudios describen menor remisién en pacientes

con RM negativa®**%* ],

algunos reportan similares re-
sultados en pacientes con RM positiva y negativa*®. En
esta serie no pudimos obtener conclusiones debido a que
tuvimos un solo paciente con RM negativa, el cual tuvo
CSPI positivo y hallazgo intraoperatorio de microadeno-
ma, con histologfa confirmatoria y remisién de la enfer-
medad. Las tasas de remisién en adenomas invasores en
EC al igual que en otros subtipos de adenomas son meno-
res®’. La confirmacion intraoperatoria de invasividad fue
reportada como predictor negativo de remisién®****¢. En
nuestra serie tuvimos 7 (17,5%) pacientes con adenomas
invasores y solo en 2 se obtuvo la remisién bioquimica.
En todos los casos tuvimos confirmacién histopatolégi-
ca intraoperatoria y diferida (39 adenomas corticotropos y
1 hiperplasia corticotropa). Segun la bibliografia, el ries-
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CEE n=40

Remision Persistencia
82,5% 17,5%
n=33 n=7
Cortisol pop Cortisol pop Cortisol pop Cortisol pop Cortisol pop
<1,8 pg/di 1,9-5 pg/di >5 pg/d| 1,9-5 pg/dl >5 pg/d|
n=19 n=11 n=3 n=1 n=6
Y
Recurrencia Radiocirugia Tratamiento
n=5 n=6 farmacologico
! 1 v v |
Recirugia Radiocirugia Remision ||Persistencia| |Persistencia
n=3 n=2 n=4 n=2
v l ¢
Remisiéon | | Persistencia Remision Adrenalectomia| | Quimioterapia
n=1 n=2 n=2 n=1 n=1

Remision
n=2

Figura 6. Resultados quirargicos y alternativas terapéuticas utilizadas. CEE (Cirugia endoscdpica endonasal). Pop (Postoperatorio).

go de persistencia de EC aumenta cuando no se encuen-
tra el adenoma durante la cirugia y cuando la histologia es
negativa®%2. E1 Ki 67 fue > 3 en 12 (30,7%) casos, no evi-
dencidndose diferente evolucién en este subgrupo de pa-
cientes. La literatura recomienda un seguimiento mds es-
tricto en aquellos pacientes con un indice de proliferacién
Ki 67 2 3%. En cuanto a los ACC, estos tienen una pre-
valencia del 0-8% y representan un subtipo raro de ade-
nomas corticotropos que tienen como caracteristica que
la mayoria de las células (>50 %) exhiben depésito cito-
plasmitico en forma de anillo de citoqueratina, conoci-
do como cambio hialino de Crooke®. Segun la clasifica-
cién de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) de

los tumores de los 6rganos enddcrinos de 2017, existe un

subtipo de adenomas hipofisarios que muestran un com-
portamiento mds agresivo, entre los cuales estin inclui-
dos los adenomas de células de Crooke®. En nuestra se-
rie representaron el 12,5% (5/40) de los casos, algo mayor
a lo reportado en la literatura, y en su mayoria fueron mu-
jeres (4/5), macroadenomas (4/5), casi todos en la segun-
da etapa luego de la clasificacion de la OMS; no encontra-
mos caracteristicas especiales diferenciales en cuanto a la
evolucion final en estos pacientes. Tuvimos un caso en el
que la AP diferida informé hiperplasia corticotropa (mu-
jer con macroadenoma con remisién postoperatoria), aun
se encuentra en debate si esta entidad es 0 no un paso ini-
cial previo a la génesis de un adenoma corticotropo o si es
consecuencia de secrecién de hormona liberadora de cor-
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Enfermedad de Cushing persistente
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Figura 7. Algoritmo terapéutico para enfermedad de Cushing persistente. CTSE (Cirugia transeptoesfenoidal).

ticotrofina (CRH) hipotaldmica elevada o receptores de
CRH corticotropos hipersensibles®.

De los 6 pacientes con alteraciones en el CVC, todos
presentaron mejoria y ninguno empeoré en el postopera-
torio. La recuperacién fue completa en 4 y parcial en 2.
Las gravedad de las alteraciones visuales relacionadas a los
macroadenomas en general se asocia al tamafio tumoral,
edad del paciente, estado preexistente y tiempo de evolu-
cién del déficit. En la literatura se ha publicado normali-
zacién de la visién en el 27% a 50% de los casos, mejoria
en el 39% a 88,7% y empeoramiento en el 0,86 a 1,9%°7".

Segun estudios, la probabilidad de recuperar la funcién
del eje adrenal es de alrededor del 50-60% de los pacien-
tes con EC, con un tiempo promedio de 13 a 25 meses y
se relaciond la demora en la recuperacién con menor edad

y mayor tiempo de hipercortisolemia™"

. En nuestra expe-
riencia, 73% de los pacientes recuperaron la funcién adre-
nal y el 27% continuan con terapia de reemplazo. La tasa
de complicaciones de la CTSE en adenomas hipofisarios
en general oscilan entre el 3,3% al 9,3%, pero tienden a
ser mayores en los pacientes con EC (rango de 9 a 15%)™.
La mayoria de los investigadores sugieren que las com-
plicaciones estin asociadas con multiples factores siendo
los mds importantes el tamafio tumoral, la invasién local,
la extensién de la reseccién quirdrgica, la biologia tumo-
ral y la adecuada preservacién de las estructuras anatémi-
cas normales”. Smith y col. reportaron una tasa global de

complicaciones menores en EC del 35,4% y complicacio-
nes mayores del 8,5%]; en nuestra serie tuvimos un 20%
global, en su mayoria menores y todas resueltas sin secue-
las. No hubo casos de fistula de LCR, una de las compli-
caciones mas mencionadas en este tipo de cirugia junto
con el riesgo de meningitis que conlleva; las publicacio-
nes reportan incidencia de fistula y meningitis del 0-7,2%
y 0-7,9% respectivamente™”®. Tampoco tuvimos casos de
lesién carotidea, una de las complicaciones mas temidas
y que en algunos estudios esta reportada con mayor inci-
dencia en la CEE que en la técnica microscopica”. La DI
ha sido transitoria en los 5 (7,5%) casos de nuestra serie.
Segtin Laws y col. la incidencia de DI luego de la CTSE
varfa entre 0,4 y 17%%]; otros trabajos reportan 10-30%
de DI transitoria y 2-7% definitiva®#2. La DI permanente
representa la injuria del tallo hipofisario durante la cirugia
y en nuestra serie no ocurrié en ningin caso. Smith y col.
en su reporte de complicaciones en CEE en EC reporta-
ron que toda la morbilidad permanente se asocié con DI
(6,1%), en el 23,5% se desarrollé DI transitoria, la cual fue
mids probable en una segunda operacién (37,9 %) que en
aquellos que habian sido sometidos a una sola operacién
(12,8 %)™. El riesgo de DI permanente es mayor en jé-
venes, varones, tumores grandes, reoperaciones y con fis-
tula de LCR postoperatoria'>*8-88_ T as complicaciones
rinosinusales que tuvimos fueron 2 epistaxis y 2 sinusi-
tis con requerimiento de debridamiento y limpieza qui-
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rargica. La epistaxis, potencialmente grave, puede ser in-
mediata o tardia (10 dias promedio)'**. Ha sido asociada
con lesién de la arteria etmoidal anterior o sangrado de la
rama septal posterior de la arteria esfenopalatina y anti-
coagulacién postoperatoria. El tratamiento depende de la
gravedad y puede variar desde taponaje nasal hasta embo-
lizacién endovascular y/o exploracién quirdrgica. Smith y
col. reportaron una incidencia del 1,3% en 68 pacientes
con EC™. La incidencia global reportada en CEE va del
0,6 al 3%7887%_ Para evitar esta complicacién considera-
mos importante realizar una hemostasia meticulosa en el
tiempo nasal y esfenoidal del abordaje y controlar la mis-
ma en el momento del cierre elevando las cifras de tensién
arterial, como asi también la utilizacién de tapones na-
sales con balén por 72 horas. El trabajo multidisciplina-
rio con el otorrinolaringélogo es importante para minimi-

zar la morbilidad rinosinusal®

. Por tdltimo, una paciente
desarrollé TEP al quinto dia postoperatorio debiendo ser
anticoagulada y evolucioné favorablemente. Si bien exis-
te un riesgo bajo de desarrollar trombosis venosa profun-
da post CEE (2,5%) en general, en pacientes con EC es
mis alto (rango 5,5 %-5,9 %)%. Se cree que el estado de
hipercoagulabilidad en estos pacientes estd asociado con
una mayor produccién de procoagulantes, activacién de la
cascada de coagulacién y deterioro de la capacidad fibri-
nolitica. La profilaxis tromboembdlica precoz juega un rol
determinante para evitar este tipo de complicaciones.
Para el fracaso quirdrgico inmediato y para la recurren-
cia tardia, existen varias modalidades terapéuticas: se-
gunda cirugia hipofisaria, tratamiento médico, radio-
terapia o suprarrenalectomia bilateral, las cuales han
demostrado distintos grados de eficacia y efectos adver-
$0s*?] (Figura 7). Una segunda cirugia debe ser consi-
derada en casos de lesién hipofisaria accesible y visible en
RM, teniendo en cuenta que la eficacia reportada es me-
nor que en la primer cirugia (22-75%) y frecuentemente
se asocia a un aumento del riesgo de hipopituitarismo, DI
y fistula de LCR*%%*%_ La recirugia representa un desa-
fio mayor debido a la pérdida de reparos anatémicos y a la
formacién de tejido cicatrizal, de ahi la importancia que
estos pacientes sean tratados en centros con especialistas
en patologia hipofisaria®. En ningln paciente de nues-
tra serie con persistencia de EC se opté por repetir ciru-
gia en el periodo precoz. Un estudio reciente reporté la
posibilidad de remisién tardia luego de la cirugia en alre-
dedor del 5,6% de casos, esto estaria a favor de un retra-
so en la reoperacién inmediata®. De los 3 pacientes rein-
tervenidos quirdrgicamente (todas recurrencias), solo uno
mostré remisién postoperatoria. La reseccién extracapsu-
lar se asocia a un descenso rdpido del cortisol postopera-
torio y mayores indices de remision’”*®. En ningtn caso
de recurrencia se considerd la hipofisectomia debido a las

complicaciones que dicha cirugia conlleva. Algunos auto-
res sugieren realizar adenomectomia + reseccién del pa-
rénquima circundante o incluso hemihipofisectomia®*’.
En nuestra cohorte la radiocirugia fue el tratamiento se-
cundario mids utilizado 20% (8/40) logrando remisién en
el 75% (6/8) de los casos irradiados. Se demostré una efi-
cacia inicial tanto con la radioterapia multifraccionada
como con la radiocirugia estereotictica (SRS) de sesién
unica para la EC, siendo la mds establecida la radiociru-
gia con Gamma Knife'™!”, La radiocirugia es una alter-
nativa efectiva, segura y bien tolerada, que incluso podria
ser considerarada en pacientes con contraindicacién para
la cirugfa. Las desventajas de la radioterapia son el len-
to inicio de la accién terapéutica y el alto riesgo de hi-
popituitarismo. Dado que las recurrencias pueden ocurrir
muchos afios después de la normalizacién de la secrecion
de cortisol, el seguimiento longitudinal es fundamental
para evaluar estas opciones terapéuticas'®.

Si comparamos las 2 etapas de nuestro trabajo, tenien-
do en cuenta la similar composicién de ambos grupos en
cuanto a tamafio e invasividad tumoral, podemos apre-
ciar el impacto de la curva de aprendizaje evidenciado
por el aumento de la tasa de remisién (70% en la primera
etapa contra 95% en la segunda etapa). El tiempo quirir-
gico, la estadia hospitalaria y las complicaciones fueron
similares en ambos grupos. Existen varios estudios que
respaldan la importancia de la experiencia quirdrgica en
este tipo de patologia'®1%,

Los pacientes con EC deben ser evaluados por un equi-
po multidisciplinario compuesto por un endocrinélogo
especialista, neurocirujano experimentado, neuropatélo-
go, neurorradidlogo y radioterapeuta, con el objetivo de
maximizar las chances de diagnéstico precoz, tratamiento
adecuado y curacién.

CONCLUSIONES

La CEE es el tratamiento de eleccién para la EC ofre-
ciendo excelentes tasas de remisién con baja morbimorta-
lidad. Los factores predictores de evolucién favorable fue-
ron la hipocortisolemia postoperatoria, los adenomas no
invasores y la experiencia del equipo quirdrgico. Es ne-
cesario un seguimiento a largo plazo, teniendo en cuen-
ta que se puede presentar recurrencia incluso varios afios
después de la remisién, independientemente del tumor y
las caracteristicas del paciente.

Limitaciones

Si bien es un estudio retrospectivo con todas las debilida-
des y el sesgo que dicha metodologia presenta, los dltimos
20 pacientes fueron cargados prospectivamente en la base
de datos. Todos los pacientes fueron operados con la mis-
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ma técnica y equipo neuroquiruirgico. La limitacién prin-

cipal radica en el reducido nimero de casos de nuestra se-

rie y el corto periodo de seguimiento para los pacientes de

la segunda etapa teniendo en cuenta la posibilidad de re-

currencia alejada que tiene esta patologia. Por esto debe-

mos ser cautos y no hablar de curacién sino de remisién y

control de la enfermedad.
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Astrocitoma pilocitico cerebeloso
Estudio de cohorte retrospectivo evaluando el resultado
funcional postoperatorio, el mutismo y la hidrocefalia.

Ruella Mauro!, Giovannini Sebastian Juan Maria', Pirozzi Chiusa Christian’, Pérez Zabala Joaquin’
'Departamento de Neurocirugia. Fleni. Montafieses 2325, CP 1428 Buenos Aires. argentino

Departamento de Neurocirugia. Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan, Buenos Aires. argentina

RESUMEN

Objetivo: Analizar una serie de pacientes pediatricos con APc evaluando factores que puedan modificar el desenlace en
cuanto a “outcome” neurolégico, mutismo e hidrocefalia.

Materiales y métodos: Estudio unicéntrico, de cohorte retrospectivo, de pacientes quirdrgicos con APc y al menos 12 meses
de seguimiento. Se evaluaron factores clinicos, imagenolégicos y quirdrgicos, histopatologia y adyuvancia. El resultado clinico
se categorizé mediante la FSS y Bloom-Scale a corto y largo plazo.

Resultados: Se incluyeron un total de 100 pacientes con un seguimiento medio de 53,9 meses, sin predileccion por sexo

y con una edad media de 7,6 afos. La localizacién mas frecuente fue central y el 24% de los tumores present6 invasion
troncoencefdlica. 79 pacientes presentaban hidrocefalia al diagnéstico y 48% requirieron tratamiento preoperatorio. Se logré
RT en el 67% de los casos. Se observé mutismo en 15 pacientes, asociado estadisticamente a la localizacion, la invasion
pontina, el BSm preoperatorio y la meningitis/ventriculitis postoperatoria.

El “outcome” funcional se correlacion6 con complicaciones como meningitis/ventriculitis y hematoma cerebeloso, mutismo y
recurrencia. Se observo recurrencia en el 26% de los casos y la reintervencion quirdrgica fue la terapéutica elegida.
Conclusion: El tratamiento de los APc en pacientes pediatricos se asocia a resultados relativamente favorables. La recidiva,
el mutismo y las complicaciones quirdrgicas juegan un valor pronéstico en el desenlace y por lo tanto deben manejarse
adecuadamente. Debe considerarse el tratamiento temprano con intencién de RT, optando, de no ser posible, dejar un
residuo tumoral por sobre el dafio neuroldgico. El tratamiento de la hidrocefalia en instancia preoperatoria requiere un manejo
individualizado.

Palabras llave: Astrocitoma pilocitico cerebeloso; Nifios; Outcome del tratamiento; Mutismo; Hidrocefalia.

ABSTRACT

Objective: Analyze a series of pediatric patients with cPAs evaluating factors that may determine the final outcome in terms of
neurological status, mutism and hydrocephalus.

Materials and methods: Single Center, retrospective study of a cohort of surgical patients with cPA and a minimum of 12
months follow-up. Clinical, imaging and surgical features, histopathology and adjuvancy were assessed. Patient’s clinical
outcome was categorized using the FSS and Bloom-Scale at short and long term.

Results: A total of 100 patients with a mean follow-up of 53.9 months were included. 54% of the analyzed population was
female and the mean age was 7.6 years. The most frequent location was central and 24% of tumors were associated with
brainstem invasion. Hydrocephalus was present in 79 patients at diagnosis requiring preoperative treatment in 48% of cases.
GTR was achieved in 67% of patients. Mutism was observed in 15 patients and statistically associated with location, pontine-
invasion, preoperative Bloom-score and postoperative meningitis/ventriculitis.

Functional outcome correlated to complications such as meningitis/ventriculitis and cerebellar hematoma, mutism and
recurrence.

Recurrence was seen in 26% of cases and reoperation was the therapeutic chosen followed by chemotherapy in almost half of
patients.

Conclusion: The treatment of cPA in pediatric patients results in relatively favorable outcomes. Recurrence, mutism and
surgical complications have shown significant prognostic value for outcome and should therefore be adequately managed.
Early treatment with the intention of achieving GTR should be considered, accepting leaving residual tumor against neurologic
harm on the contrary. Carefully tailored decisions should be taken when dealing with hydrocephalus at a prior instance.

Keywords: Cerebellar Pilocytic astrocytoma; Children; Treatment outcome; Mutism; Hydrocephalus.

INTRODUCCION

ra linea con buenos resultados a largo plazo"**. La adyu-

vancia se basa principalmente en la quimioterapia y suele

Los astrocitomas pilociticos pedidtricos son uno de los tu-  emplearse en caso de reseccién subtotal (RST) en tumo-

mores del SNC (Sistema Nervioso Central) m4s frecuen-
tes en la infancia. Representan del 15 al 25 % de todos los
tumores del SNC pedidtricos y 25 al 35 % de los tumo-
res de fosa posterior infantiles, con una incidencia méxi-
ma entre los 6 y los 8 afios de edad, no habiendo predi-
leccién por sexo!. Corresponde a un tumor benigno que
se clasifica como Grado I de la OMS?2. La reseccién qui-
rirgica completa es el objetivo del tratamiento de prime-

res extensos, progresiéon y recurrencial. Sin embargo, in-
cluso en casos de RST, el prondstico es favorable con es-
tabilizacién e incluso regresiéon tumoral™**. El resultado
quirtrgico se puede analizar en un seguimiento corto en
términos del grado de reseccién, complicaciones postope-
ratorias, mutismo y tratamiento de la hidrocefalia; y en
largo plazo en funcién de los déficits neurolégicos perma-
nentes, los trastornos cognitivos, la calidad de vida, las ta-
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Figura 1. Imagenes ilustrativas de RM ponderadas en T1 (A,D), T1+ gadolino (B,E) y T2 (C,F), comparando una lesién predominantemente hemisférica y quistica con
efecto de masa y desplazamiento troncal (flecha roja) (A;C), con otra central y sélida con invasion troncal (flecha amarilla) (D:F). En el primer caso es mas factible lograr
la RT y menor riesgo de requerimiento de manejo post operatorio de hidrocefalia o recurrencia, mientras que en el segundo presenta un mayor riesgo de RST, mutismo

y necesidad de manejo postoperatorio de hidrocefalia o recurrencia.

sas de supervivencia y la recurrencia, entre otros factores.
El propésito de este estudio es analizar nuestra serie de
pacientes pedidtricos con APcs evaluando caracteristicas
demogrificas, clinicas, de neuroimagen, histopatologia,
manejo y complicaciones que puedan modificar o deter-
minar el resultado final en cuanto al estado neurolégico,
mutismo e hidrocefalia.

MATERIALESY METODOS

Estudio unicéntrico, retrospectivo analitico de una cohor-
te de pacientes quirdrgicos con diagnéstico de cPA inter-
venidos entre enero de 2008 y enero de 2021 en el Hos-
pital Dr. Juan. P. Garrahan, Buenos Aires, Argentina. Se
excluyeron pacientes con menos de 12 meses de segui-
miento. Se analizaron caracteristicas demogréficas, cli-
nicas, neuroimdgenes, quirdrgicas, histopatologia y ad-
yuvancia. El resultado clinico final de los pacientes se
categorizé utilizando la escala de Bloom modificada y las
escalas F'SS en la primera evaluacién, antes del alta y ulti-

ma evaluacién. La recurrencia, SLP y mortalidad también
fueron analizadas. Las tablas 1 y 2 resumen las variables
incluidas. Se revisé la literatura sobre esta entidad acorde
al diagnéstico, presentacién y manejo a fin de comparar
otras series y resultados a largo plazo.

Protocolos de estudio y definiciones
Se incluyeron pacientes menores de 18 afios.

Todos los pacientes fueron estudiados con resonancia
magnética y tomografia computarizada cerebrales con
contraste pre y postoperatorios. Aproximadamente el 80%
de los pacientes también fueron estudiados con resonancia
magnética espinal.

Los tumores centrales se definieron como aquellos
emergiendo del vermis/paravermis o localizados en el IV
ventriculo. Los tumores originados en un hemisferio cere-
beloso con crecimiento medial y compresién del IV ven-
triculo no entran en esta categoria. (Figura 1)

Los tumores sélidos se categorizaron como lesiones cuyo
componente sélido corresponde a més del 90% de su na-
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Figura 2. Cortes sagitales de RM de pacientes con APcs asociados a invasion troncoencefalica a distintos niveles: mesencefalica (A), pontina (B) y bulbar (C), con sus

controles postoperatorios respectivos (E:G) sefialando remanentes tumorales (flechas roja, verde y amarilla). La figura D demuestra una lesion predominantemente s6-
lida y central que comprime pero no invade el tronco, la cual pudo ser completamente resecada (H).

turaleza. Se englobaron las lesiones quisticas indepen-
dientemente de su presencia o ausencia de nédulo mural o
componente sélido. (Figura 1,2)

RESULTADOS

Se analizaron 193 estudios de imagenes cerebrales nor-
males: 115 TC y 78 RM. Los estudios de TC incluye-
ron a 56 mujeres con una edad media de 68,29 afios (DE
+19,92) y 59 hombres con una edad media de 62 afios (DE
+14,85). Los estudios de RM incluyeron a 41 mujeres con
una edad media de 45 afios (DE +14,00) y 37 hombres con
una edad media de 53,46 afios (DE +19,13)

Los resultados obtenidos en los estudios de T'C fue-
ron para la distancia A: media 2,1065 cm (DE +0,5339)
con un rango de 1 a 3,48 cm; para la distancia B: media
2,2677 cm (DE +0,6744) con un rango de 1,078 a 4,615
cm; y finalmente para la distancia C: media 1.765 cm (DE
+0,948) con un rango de 1 2 9.595 cm.

Los resultados obtenidos en los estudios de RM fueron
para la distancia A: media 1,7148 cm (DE +0,497), con
un rango de 1,039 a 3,76 cm; para la distancia B: media
2,1197 cm (DE +0,6071) con un rango de 1,022 a 4,085
cm; y finalmente para la distancia C: media 1,5321 cm
(DE +0,3417), con un rango de 1,03 a 2,92 cm (estas va-
riables y el resto de las mismas se analizan en la tabla I).

Los resultados del anilisis estadistico de los datos obte-
nidos en las pruebas de Mann- Whitney mostraron dife-
rencias estadisticamente significativas relacionadas con la
edad en las mediciones A y B realizadas en TC (los resul-

tados de las distancias A y B medidas en TC fueron mis
altas en personas menores de 65 afios ). Asimismo, tam-
bién se encontraron diferencias estadisticamente signifi-
cativas relacionadas con el tipo de estudio en la medida
A (los resultados de la distancia A fueron mds altas en los
estudios de TC). (Tabla I y graficos I y II)

El volumen se calculé midiendo los didmetros transver-
sal, cefalocaudal y anteroposterior de la RM con contraste
preoperatoria divididos por 2 [(A + B + C) + 2].

El grado de reseccién se categorizé como reseccién to-
tal (RT), reseccién casi total (RCT), reseccién subtotal
(RST) basada en la observacién intraoperatoria del neu-
rocirujano y RM con gadolinio postoperatoria analizada
por especialistas en neuroimdgenes (Figura 2). La RT co-
rrespondié a los casos en los que todos los hallazgos de
imagen postoperatorios fueron negativos de acuerdo con la
apreciacién de los neurocirujanos. La RCT correspondié
mayoritariamente a los casos en los que quedé un residuo
tumoral minimo < 2%, como en los casos de invasién del
IV ventriculo, o cuando se consideré reseccién completa,
pero ain se identificaron restos minimos en la RM posto-
peratoria. RST, consecuentemente corresponde a cual-
quier reseccién que no alcanzaba los criterios anteriores.

La presentacion clinica de todos los pacientes y el resul-
tado postoperatorio mediato (15 dias después de la ciru-
gia aproximadamente) y tardio (Gltima evaluacién), fue-
ron evaluados mediante la Escala de Bloom y el FSS
(Functional Status Scale).

Las puntuaciones de la escala de Bloom*® se definieron
de la siguiente manera: Grado 1 = sin discapacidad, Gra-
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TABLE 1. RESUMEN DE LAS CA,RACTEF(I'STICAS DE LOS
PACIENTES Y PRESENTACION CLINICA.

Categorias Total (N=100)

Edad a la cirugia

Media (DS) 7.63 (3.93)
. : 7.00[1.00,

Mediana [Min, Max] 18.0]

Sexo

Masculino 46 (46.0%)

Femenino 54 (54.0%)

Presentacion clinica

Incidental

No 96 (96.0%)

Si 4 (4.0%)

Nausea/Vémitos

No 33 (33.0%)

Si 67 (67.0%)

Cefalea

No 25 (25.0%)

Si 75 (75.0%)

Ataxia

No 27 (27.0%)

Si 73 (73.0%)

Rigidez de nuca/Cervicalgia

No 97 (97.0%)

Si 3 (3.0%)

Mareos/Vértigo

No 82 (82.0%)

Yes 18 (18.0%)

Sintomas visuales

No 65 (65.0%)

Diplopia 17 (17.0%)

Visién borrosa 18 (18.0%)

Torticollis

No 94 (94.0%)

Si 6 (6.0%)

Otros

Ninguno 87 (87.0%)

Disartria 3 (3.0%)

Convulsiones 2 (2.0%)

Hemiparesia 2 (2.0%)

Tinnitus/Paresia facial 3 (3.0%)

Pérdida de conciencia 3 (3.0%)

do 2 = discapacidad leve pero con un estilo de vida activo,
Grado 3 = discapacidad parcial con una capacidad reduci-
da para cuidarse a si mismo y Grado 4 = discapacidad gra-
ve con incapacidad para el autocuidado.

La puntuacién FSS es una escala validada para dife-
rentes edades pedidtricas desarrollada por un proceso de
consenso multidisciplinario en el que se evaldan seis do-
minios de funcionamiento que incluyen estado mental,

sensorial, comunicacién, motor, alimentacién y respirato-
rio; con valores que van desde normal: 1 hasta disfuncién
muy grave: 5. El resultado final del examen va desde un
valor minimo de 6 hasta un maximo de 30, y se categori-
za como: resultado bueno <=7, resultado moderado 8-15y
resultado malo >=16.6

La hidrocefalia se definié y calculé en base al indice de
Evans. Se consideré normal un cociente < 0,3.

Anilisis estadistico

Se asumié la distribucién normal de los datos en base al
Teorema del Limite Central. Las variables categéricas
son presentadas como frecuencias absolutas y relativas, las
variables continuas como media y desvio estindar. Para
evaluar la relacién entre las diferentes variables indepen-
dientes y la variable resultado, la FSS tardia y postope-
ratoria, se utilizé un andlisis de regresién lineal. Los su-
puestos se verificaron previo al andlisis. <0,05 p se utilizé
como valor de corte para la significancia. Para el andlisis
estadistico se empleé el programa R 4.1.2. Para evaluar
las variables independientes categoricas, el advenimiento
del mutismo y tratamiento de la hidrocefalia postoperato-
ria, se empled una regresién logistica. Se eligieron las va-
riables dependientes que demostraron una correlacién in-
dividual significativa con base en las pruebas de Pearson,
Chi Square y Fisher. <0,05 se utilizé como valor de cor-
te para la significancia. Las variables dependientes selec-
cionadas se emplearon en un andlisis de regresién logisti-
ca multivariado para demostrar la importancia general y
determinar el OR.

RESULTADOS

Se incluyeron un total de 100 pacientes con un seguimien-
to medio de 53,9 meses (rango 12-156). El 54% de la po-
blacién analizada era de sexo femenino y la edad media fue
de 7,6 afos. La localizacién mis frecuente fue la central
(64%), y 29% de los casos correspondi6 a lesiones sélidas.
El 24% de los tumores se asocié con invasién del tronco
encefalico o de los pedunculos cerebelosos (Figura 2).

El sintoma inicial m4s frecuente fue la cefalea (75%), se-
guido de ataxia o alteracién de la marcha (73%) y nduseas/
vémitos (67%). La presentacion clinica preoperatoria de-
mostré una puntuacién de Bloom media de 2,46 (0,57) y
una FSS media de 7,28 (0,877). 79 pacientes presentaban
hidrocefalia al diagnéstico y 48% requirieron tratamiento
preoperatorio. Las principales caracteristicas de la pobla-
cién analizada y los hallazgos imagenoldgicos se resumen

en las Tablas 1y 2.

CONCLUSIONES
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TABLE 2. RESUMEN DE HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS, MANEJO TERAPEUTICO Y RESULTADOS QUIRURGICOS.

Categorias Total (N=100)
Topografia

Central 64 (64.0%)
Eccentrico 36 (36.0%)
Solido/Quistico

Sdlido 29 (29.0%)
Quistico 71 (71.0%)
Hidrocefalia

No 21 (21.0%)
Si 79 (79.0%)
Realce con contraste

No 16 (16.0%)
Si 84 (84.0%)
Diseminacion

No 90 (90.0%)
Si 10 (10.0%)
Compromiso tronco encefalico

No 37 (37.0%)
Invasion

Bulbar 15 (15.0%)
Pontina 6 (6.0%)
Mesencefalica 3 (3.0%)
Compression 39 (39.0%)
Diametro Max.

Media (DS) 4.78 (1.31)
Mediana [Min, Max] 5.05 [1.40, 7.60]
Faltante 22 (22.0%)
Volumen

Media (DS) 47.0 (31.5)
Mediana [Min, Max] 43.3 [1.30, 144]
Faltante 22 (22.0%)
Bloom score preoperatorio

Media (DS) 2.46 (0.576)

Mediana [Min, Max]

FSS preoperatorio

Media (SD)

Mediana [Min, Max]
Craniectomia/Craneotomia

2.00[1.00, 4.00]

7.28 (0.877)
7.00[6.00, 11.0]

Suboccipital medial 80 (80.0%)
Paremediano 16 (16.0%)
Retrosigmoideo 4 (4.0%)
Abordaje

Transcortical 39 (39.0%)
TVM 14 (14.0%)
Transvermiano 46 (46.0%)
SCIT 1(1.0%)
Grado de reseccion

RT 67 (67.0%)
RCT 19 (19.0%)
RST 14 (14.0%)

Categorias Total (N=100)
Complicaciones

Ninguna 79 (79.0%)
Fistula/Pseudomeningocele 7 (7.0%)
Hematoma Subdural/Epidural 5(5.0%)
Hematoma cerebeloso 1(1.0%)
No Quirurgica 8 (8.0%)
Infecciones

No 85 (85.0%)
SSI 2 (2.0%)
Meningitis/ventriculitis 13 (13.0%)
Abscess 1(1.0%)
Tratamiento preoperatorio de hidrocefalia
Ninguno 62 (62.0%)
DVE 18 (18.0%)
TVE 14 (14.0%)
Shunt VP/VA 6 (6.0%)
Tratamiento postoperatorio de hidrocefalia
Ninguno 63 (63.0%)
DVE 3 (3.0%)
Shunt VP/VA 20 (20.0%)
TVE 12 (12.0%)
Ommaya 2 (2.0%)
Bloom Score postoperatorio

Media (DS) 2.51 (0.674)

Mediana [Min, Max]
FSS postoperatorio
Media (DS)

Mediana [Min, Max]
Bloom Score tardio

2.00 [2.00, 4.00]

7.70 (1.67)
7.00[6.00, 18.0]

Media (DS) 1.53 (0.627)
Mediana [Min, Max] 1.00 [1.00, 4.00]
FSS tardio

Media (DS) 6.33 (0.620)
Mediana [Min, Max] 6.00 [6.00, 9.00]
Mutismo

No 85 (85.0%)

Si 15 (15.0%)
Recurrencia/Progresion

No 74 (74.0%)

Si 26 (26.0%)
Recirugia

No 74 (74.0%)

Si 26 (26.0%)
Mortalidad

No 100 (100%)
Follow up

Media (DS) 53.9 (36.6)

Mediana [Min, Max] 47.0[12.0, 156]
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TABLE 3. RESUMEN DE LAS VARIABLES RELACIONADAS CON MUTISMO.

Caracteristica

Edad a la cirugia
Sexo

Masculino

Femenin

Bloom score preoperatorio
1

2

3

4

FSS preoperatorio
6

7

8

9

11

Topografia

Central

Eccentrico
Sélido/Quistico
Sélido

Quistico
Hidrocefalia
Diseminacion
Compromiso troncoencefalico
No

Invasion bulbar
Invasién pontina
Invasion mesencefalica
Compresion
Volumen

Abordaje
Transcortical

TVM
Transvermiano
SCIT

Grado de reseccion
RT

RCT

RST

Tratamiento preoperatorio de hi-

drocefalia
Ninguno

DVE

TVE

Shunt

Ki 67%

<5%

5-10$

>=10%
Complicaciones

No, N = 851
7.0 (4.8,10.0)

37 (44%)
47 (56%)

1(1.2%)
52 (62%)
29 (35%)
2 (2.4%)
17 (20%)
36 (43%)
28 (33%)
2 (2.4%)
1(1.2%)

49 (58%)
35 (42%)

22 (26%)
62 (74%)
64 (76%)
10 (12%)

35 (42%)
14 (17%)
1(1.2%)
3 (3.6%)
31 (37%)
45 (18, 65)

39 (46%)
12 (14%)
33 (39%)
0 (0%)

59 (70%)
15 (18%)
10 (12%)

57 (68%)
10 (12%)
12 (14%)
5 (6.0%)

37 (51%)
18 (25%)
18 (25%)

Si, N = 151
7.0 (5.0, 12.2)

9 (56%)
7 (44%)

0 (0%)

3 (19%)
12 (75%)
1 (6.2%)

2 (12%)
4 (25%)
9 (56%)
1(6.2%)
0 (0%)

15 (94%)
1(6.2%)

7 (44%)
9 (56%)
15 (94%)
0 (0%)

2 (12%)
1(6.2%)
5 (31%)

0 (0%)

8 (50%)
36 (23, 44)

0 (0%)

2 (12%)
13 (81%)
1 (6.2%)

8 (50%)
4 (25%)
4 (25%)

5 (31%)
8 (50%)
2 (12%)
1(6.2%)

8 (62%)
4 (31%)
1(7.7%)

p-value2

0.6
0.4

0.3

0.2

0.2
0.4
<0.001

0.3

<0.001

0.2

0.4
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Ninguna 71 (85%)
Fistula/Pseudomeningocele 5 (6.0%)
Hematoma subdural/epidural 4 (4.8%)

Hematoma cerebeloso 0 (0%)
No quirurgicas 4 (4.8%)
Infecciones

No 74 (88%)
1SQ 2 (2.4%)
Meningitis/ventriculitis 6 (8.3%)
Abscess 1(1.2%)
Bloom Score postoperatorio

2 57 (68%)
3 23 (27%)
4 4 (4.8%)
FSS postoperatorio

6 16 (19%)
7 44 (52%)
8 16 (19%)
9 5 (6.0%)
10 1(1.2%)
11 2 (2.4%)
12 0 (0%)
18 0(0%)
Recurrencia/Progresién 20 (24%)
Recirugia 20 (24%)

En este trabajo hemos medido la distancia entre 3 regio-
nes del CC y el borde libre de la HC en estudios de imé-
genes cerebrales normales y hemos realizado un andlisis
estadistico en funcién de la edad, el tipo de estudio y el
sexo de los pacientes.

Podemos afirmar con datos objetivos que existe una dis-
tancia desde el borde libre de la HC hasta la rodilla y el
cuerpo del CC de al menos lcm, tanto en estudios de TC
como de RM. Asimismo, podemos afirmar que existen
diferencias estadisticamente significativas relacionadas
con la edad y con el tipo de estudio.

Creemos que nuestro trabajo aporta informacién impor-
tante, ya que no encontramos publicaciones que realicen
un anilisis estadistico en relacién a la distancia entre el
CCy el borde libre de la HC y destaquen su potencial im-
plicancia quirdrgica, en una poblacién de nuestro pais ni
tampoco de américa latina. Estos datos podrian ser im-
portantes para futuros estudios relacionados con la plani-
ficacién quirdrgica donde estén involucradas estas dos es-
tructuras.

La RT se logré en el 67% de los casos. La craneotomia
suboccipital medial se empleé en el 80 % y el abordaje
transvermiano fue la via mds frecuentemente empleada en
el 46 % de los casos.

Se observaron complicaciones postoperatorias en el 21%
de los casos. Las infecciones fueron la complicacién mds

9 (56%)
0 (0%)
7 (44%)
0 (0%)
<0.001
1 (6.2%)
11 (69%)
4 (25%)
<0.001
0 (0%)
0 (0%)
1 (6.2%)
8 (50%)
4 (25%)
1 (6.2%)
1 (6.2%)
1 (6.2%)
6 (38%)
6 (38%)

0.3
0.2

frecuente (15%), de las cuales 13 se asociaron a meningi-
tis. La segunda complicacién en frecuencia correspondié
a fistula de LCR/pseudomeningocele, observada en 7 pa-
cientes, de los cuales uno requirié tratamiento quirdrgico.
Se observé mutismo en el 15% de los pacientes. Las carac-
teristicas quirdrgicas se resumen en la Tabla 2.

Se observé recurrencia o progresién tumoral en un 26
% de los casos. De estos pacientes, 6 tenian RT previa
(8,9%). La reoperacion fue el tratamiento elegido en todos
los casos seguido de quimioterapia en 12 pacientes (46%).
La radioterapia se empleé en el 5% de los pacientes. Como
hallazgo a destacar, un paciente desarrollé 49 meses des-
pués de la dltima cirugia por recidiva tumoral y 7 meses
post-radioterapia, un glioblastoma en la zona vecina (fu-
sién BRAF negativa en comparacion con la lesién previa).

No se reportaron muertes.

Anilisis estadistico.

Se encontré asociacién entre la puntuacién de FSS tar-
dia y la postoperatoria con un modelo explicativo del 69%
de la varianza (R2 ajustado=0,69, p<0,05). Después del
ajuste con el resto de las variables, el aumento de 1 uni-
dad en el puntaje FSS postoperatorio se asocié con un
aumento promedio de 0,23 unidades (IC 95%= 0,0064-
0,44, p=0,04) en el puntaje tardio (Figura 3). Al analizar

la FSS postoperatoria en un modelo de regresién lineal
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Postop FSS
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FSS tardio

15

Postop FSS
Figura 3. Relacion lineal entre el FSS tardio y postoperatorio. El aumento de 1
unidad en el puntaje FSS postoperatorio se asocié con un aumento promedio de
0,23 unidades (IC 95%= 0,0064-0,44, p=0,04) en el puntaje tardio.

Mutismo
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Figura 4. Impacto del mutismo en la relacion entre el FSS pre y postoperatorio.
El advenimiento de mutismo se asoci6 con un aumento de 1,97 unidades en la
FSS postoperatoria (p=0,005, IC= 0,63-3,3)

multivariado explicativo del 77% (R2 ajustado=0,77,9), se
observaron diferentes factores asociados, como las com-
plicaciones quirdrgicas. La presencia de hemorragia ce-
rebelosa se asocié con un aumento de 6,3 unidades en la
FSS postoperatoria (p= 0,0002; 1C=3,27-9,45). La me-
ningitis/ventriculitis determiné un aumento de 1,5 uni-
dades (p=0,009; 1C=0,41-2,6). Al mismo tiempo, el mu-
tismo se asocié con un aumento de 1,97 unidades en la
FSS postoperatoria (p=0,005, IC= 0,63-3,3) (Figura 4).
Al analizar la recurrencia o progresién tumoral encontra-
mos que esta misma, con necesidad de una segunda ci-
rugia se asocié con un aumento de 2 unidades (p=0,006;
1C=0,039-4,5). Ninguna de las otras variables analizadas
mostré asociacién en el andlisis multivariado.

En cuanto a la aparicién del mutismo, se opté por un
andlisis de regresién logistica multivariado con adecuada
bondad de ajuste (AIC 74, desviacién residual 56 y Nage-
lkerke pseudo R2 de 0,72).

Al analizarlas individualmente, las variables estadisti-
camente relacionadas con la presencia de mutismo fueron
el Bloom-Score preoperatorio, la invasién pontina, la lo-
calizacién, la infeccién (meningitis/ventriculitis) y el tra-
tamiento preoperatorio de hidrocefalia (requerimiento de

DVE) (Tabla 3). Después de controlar en un modelo mul-
tivariado, la invasién pontina determiné un aumento de
8,5 veces en el riesgo de mutismo (OR 8,57, p = 0,001).
La puntuacién de Bloom preoperatoria se asoci6é con un
aumento de 5,5 veces en el riesgo de mutismo (IC 1,59-
2,53; p=0,01). La excentricidad demostré una reduccién
del 90% en el riesgo cuando estaba presente (IC 0,005-
0,49, p=0,05). Solo ¢l 0,2% de los tumores excéntricos de-
sarrollaron mutismo frente al 23,4% de los tumores cen-
trales. Con respecto a las complicaciones, la meningitis/
ventriculitis determiné un OR de 6,5 lo que significa un
aumento de 6,5 veces el riesgo de mutismo (p=0,02).

Para concluir, se analizé la necesidad de tratamiento
postquirurgico de la hidrocefalia en un modelo de regre-
sién logistica multivariado con una bondad de ajuste sig-
nificativa (AIC 97, desviacion residual 49 y Nagelkerke
pseudo R2 de 0,76). Hubo diferentes variables relaciona-
das con este resultado. Para empezar, como era de espe-
rar, la presencia inicial de hidrocefalia aument6 el riesgo
de un tratamiento final en 3,3 veces (p=0,03). También se
vio la necesidad de un tratamiento previo. De todas las al-
ternativas, el requerimiento de DVE previa se asocié con
un aumento de la necesidad de un tratamiento posterior
en 9,2 veces (p=0,001).

La RST hizo que esta variable de resultado fuera un 6%
mis probable (p=0,007). Solo el 14% de los pacientes con
RST no requirieron un tratamiento final para la hidroce-
falia. Otro factor asociado fue la complicacién hemorrigi-
ca, que demostré un aumento del riesgo de 1,69 (p=0,007)
y la meningitis/ventriculitis con un aumento de 1,28
(p=0,05). El andlisis univariado demostré relacién con la
invasién pontina, el abordaje transvermiano y el mutismo.
Esto no se demostré en un modelo multivariado. Respec-
to a este ultimo factor, el 63% de los pacientes que presen-
taron mutismo requirieron tratamiento postoperatorio de
hidrocefalia.

DISCUSION

El objetivo del manejo de los pacientes con Astrocito-
mas cerebelosos de bajo grado es la supervivencia a lar-
go plazo con buena calidad de vida*. Hay muchos facto-
res que juegan un papel en el resultado neurolégico final
de los APcs. Aunque muchas investigaciones han abor-
dado este concepto, son escasas las que evalian cémo di-
chos pardmetros pueden predecir los resultados en estos
pacientes. En nuestro trabajo analizamos cémo las varia-
bles clinicas, imagenoldgicas y quirdrgicas preoperato-
rias pueden influir en el resultado clinico postoperatorio
de los nifios con APc tratados quirdrgicamente en nues-
tro centro. Nuestra serie evalda tanto el riesgo de mutismo
postoperatorio, el manejo de la hidrocefalia y el resultado
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neurolégico en APc exclusivamente, medido este tltimo
por una escala no utilizada antes en este tema (FSS) que
corresponde a una cuantitativa, ripida y fiable valoracién
con minima dependencia de evaluaciones subjetivas para
la medida de resultado®.

La presentacién clinica de los APc estd dada principal-
mente por la localizacién en fosa posterior y por el au-
mento de la presién intracraneal (PIC) secundario a la hi-
drocefalia'. Los sintomas pueden tener un inicio insidioso
segun la capacidad del cerebro pedidtrico para compen-
sar y el desconocimiento de los sintomas'. La cefalea es
el sintoma de presentacién mds frecuente en nuestra se-
rie (Tabla 1), seguida de los vémitos. También se observan
con frecuencia papiledema y diplopia®. Otros sintomas lo-
calizados en el cerebelo son la ataxia, el nistagmo y la alte-
racién de la marcha, que pueden ser dificiles de identificar
en pacientes pedidtricos. En ocasiones, la rigidez de nuca
o la torticolis pueden ser el dnico signo de presentacién de
un tumor de fosa posterior, especialmente en aquellos que
se extienden caudalmente al IV ventriculo, tipico de los
ependimomas®’. En nuestra serie el 9% de los casos pre-
sentaba torticolis o rigidez de nuca en el momento de la
presentacion clinica.

La resonancia magnética con gadolinio es el estindar de
oro para el diagnéstico e ilustra las caracteristicas sélido-
quisticas del tumor, la extensién, la diseminacién lepto-
meningea y la relacién con las estructuras circundantes as
como también la hidrocefalia . La apariencia cldsica es
una masa quistica, con un componente sélido que realza
en forma excéntrica y sin restriccién en la secuencia DWI.
La pared del quiste puede comprender solo tejido cerebe-
loso gliético o puede contener tejido tumoral. El patrén
de realce de la RM puede ser util para distinguir ambos
casos . Otros APc son quisticos, sin un nédulo mural evi-
denciable, mientras que algunos son principalmente séli-
dos® (Figuras 1,2). Como se mencioné anteriormente en
nuestro trabajo no discriminamos tumores quisticos con
o sin nédulo mural. La literatura define la gran mayoria
de los tumores sélidos como de linea media y por lo tanto
mas dificiles de distinguir imagenologicamente de medu-
loblastomas o ependimomas (90 %)"%. En nuestro estudio
este hecho se observé en casi el 70% de los pacientes. Las
caracteristicas s6lido-quisticas del tumor no se han rela-
cionado con el resultado quirdrgico, como se demuestra
en nuestro andlisis. La localizacién tampoco afectd el re-
sultado, en comparacién con otros reportes ’, a pesar de
estar relacionado con la aparicién del mutismo.

La reseccién completa sigue siendo el pilar del trata-
miento y el principal factor pronéstico en la SLP o recu-
rrencia*'. Cuando se documenta RT en la RMN posto-
peratoria, no hay necesidad de tratamiento adicional y la
tasa de supervivencia general a los 10 afios es mayor al 90

%"?. Sin embargo, las tasas reportadas de RT oscilan en-
tre el 50 y el 89 %, siendo la causa mds significativa de
RST la invasién del tronco encefilico**. En nuestra se-
rie, reportamos una tasa de RT del 67% comprobada no
solo por la técnica micro neuroquirdrgica, sino también
por RMN postoperatoria, lo que reduce las falsas conside-
raciones. E1 96 % de los pacientes que no alcanzaron la re-
seccion completa tenian afectacién del tronco encefilico,
demostrando el 24 % de los tumores invasién del tronco
encefilico o de los pedinculos cerebelosos, en correlacion
con los resultados de la reseccién incompleta (Figura 2).

Al observar tumor residual en la imagen postoperatoria
que pasé inadvertido en el intraoperatorio, se recomien-
da, de ser posible, una reintervencién inmediata. "''. En
caso contrario, el tratamiento es controversial debido al
comportamiento indolente y resulta prudente dejar por-
ciones del tumor invadiendo estructuras vitales en lugar
de arriesgar déficits neurolégicos permanentes®*!’. Se re-
comienda en estos casos un seguimiento estricto clinico e
imagenoldgico para identificar la progresién tumoral M.
Diversos estudios informan una SLP a 5 afios de 45 a 65
% para tumor residual de cualquier tamafio y estabilidad a
largo plazo o regresion del tumor residual en 33 a 65 %34

Cuando se identifica progresién o recurrencia tumoral,
se debe jerarquizar el tratamiento quirdrgico’. Si ese es-
cenario no es posible, o para futuras recurrencias, debe
evaluarse la terapéutica adyuvante. La quimioterapia se ha
convertido en la terapia adyuvante inicial'. La radiotera-
pia generalmente se evita en el manejo inicial, especial-
mente en los primeros afios de vida, debido a los efectos
neurocognitivos adversos junto con el riesgo de transfor-
macién maligna (como se vio en uno de nuestros casos),
sin evidencia clara de aumento de la supervivencia glo-
balb,

Se observé recurrencia o progresién tumoral en el 26%
de nuestros casos con una correlacién con el grado de re-
seccion (p = 0,0001). De estos pacientes, 6 tenfan RT pre-
via (8,9% de RT) vs 47% de RCT y 71% de RST, lo que
respalda a la reseccién completa como factor prondstico
en este término, a pesar de las tasas mds altas en compara-
cién con otras series. El tiempo medio hasta la recurrencia
fue de 33 meses (rango 6-92 meses). No hubo una corre-
lacién estadistica entre el tiempo de recurrencia y el grado
de reseccién, sin embargo, hubo una tendencia a recurren-
cias posteriores en RT y RCT, como se demostré en el
trabajo de Ogiwara's*!. La reintervencién quirurgica fue
el tratamiento elegido en todos los casos seguida de qui-
mioterapia en 12 pacientes (46%) con un control favorable
de la enfermedad. La SLP desde el dltimo control tumo-
ral fue de 6 a 156 meses con una media de 45 meses.

Los patrones patolégicos como el pleomorfismo y la mi-
tosis pueden diferir sin embargo, generalmente no afec-
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Figura 5. Resumen de las terapéuticas pre y postoperatorias en el manejo de hi-
drocefalia

tan el prondstico'. Se encuentra en discusién la influencia
de las caracteristicas morfolégicas asociadas a un mal re-
sultado, como la atipia nuclear, la presencia mayor al 25 %
de morfologia oligodendroglial y la invasién leptomenin-
geal. En nuestra serie, ni la diseminacién leptomeningea
ni los valores de Ki-67% mostraron evolucién desfavora-
ble o riesgo de mutismo ni hidrocefalia.

Estudios han identificado el gen de fusién
KIAA1549:BRAF en la mayoria de los casos. Un nimero
menor de tumores tiene una mutacién puntual BRAF o
fusiones BRAF-RAF alternativas. Esta mutacién se aso-
cia con una mayor actividad transcripcional y prolifera-
cién celular. Sin embargo, los resultados no parecen verse
afectados por la ausencia o presencia de esta alteracién™".
En nuestra serie inicamente el 58% de los pacientes fue-
ron estudiados con este gen de fusién, correspondiendo
a los casos mis recientes. Un caso demostré desarrollo
postoperatorio y radioterdpico de glioblastoma en la zona
vecina a un APc previo, con pérdida de esta fusién.

El frecuente debut de la hidrocefalia en los APcs obliga
a considerar el tratamiento prequirdrgico, intraoperatorio
o incluso postquirtrgico’. Puede resolverse mediante la
exéresis quirdrgica®, especialmente en tumores con gran
componente quistico y diferir su tratamiento a un segundo
tiempo si es necesario. En otros casos, el aumento urgente
de la PIC exige un manejo previo cuando la reseccién no
es factible. La colocacién de un DVE, la derivacién ven-
triculo peritoneal o la tercer ventriculostomia endoscépica
(T'VE) son diferentes alternativas descriptas™*'. La deci-
sién depende del protocolo de la institucién y de la inicia-
tiva del cirujano. Algunas series consideran la colocacién
de DVE en cada paciente para el drenaje intraoperatorio
de LCR'?, otras son mis selectivas y otras declaran la exé-
resis tumoral como tratamiento definitivo sin necesidad
de dos operaciones*. En nuestra serie, el 79% present6 hi-
drocefalia en el cuadro clinico inicial. De esa poblacién, el
48% de los pacientes fueron tratados antes de la exéresis
tumoral. La DVE correspondié al 47% de los tratamien-
tos empleados (18 pacientes). Solo hubo 6 DVPs previas.

La TVE fue elegida en el 36,8% de los casos (14 pacien-
tes) con predileccién por su eleccién en los tltimos afios,
asociado a la progresiva experiencia en cirugia endoscé-
pica (Tabla 2 y Figura 5). Cuando se realiza, garantiza el
control de la PIC, evita la necesidad de un procedimiento
de emergencia, reduce la incidencia de hidrocefalia posto-
peratoria y permite la relajacién del cerebelo proporcio-
nando un mejor escenario para la exéresis tumoral pro-
gramada'’. Ademds, evita la necesidad de una derivacién
protésica y la significativa cantidad de complicaciones po-
tenciales que conlleva, lo que respalda su papel como tera-
pia profildctica para muchos autores'. El 72% de nuestros
pacientes tratados previamente con TVE no requirieron
procedimientos posteriores, y los que lo hicieron, la DVP
fue el tratamiento elegido en el 14% de los casos segui-
do de una segunda TVE en el 8%. Sin embargo, hay es-
tudios que indican que la incidencia reducida de coloca-
cién de derivaciones ventriculo peritoneales no justifican
la TVE prequirtrgica, eligiéndola en subgrupos de nifios
con una alta incidencia de hidrocefalia persistente des-
pués de la cirugfa tumoral (por ejemplo, meduloblastomas
y ependimomas) y en pacientes en los que se debe diferir

1417 E] reconocimiento de los fac-

el tratamiento definitivo
tores que pueden predecir la persistencia de la hidrocefa-
lia postoperatoria es esencial para el cirujano durante el
asesoramiento del paciente y la planificacién quirdrgica y
también para continuar la modalidad del seguimiento cli-
nico e imagenoldgico postoperatorio’®.

Se requirié tratamiento de hidrocefalia postoperatoria
en el 37% de los casos. Se desconoce la modalidad éptima
de tratamiento'®. Algunos estudios apoyan la TVE con-
siderando la fisiopatologia, las complicaciones y la dura-
bilidad'*'8. El tratamiento de eleccién fue la DVP (54%),
seguida de la TVE (32,4%). En el 38 % (30/79) de los pa-
cientes que presentaban hidrocefalia, esta fue resuelta me-
diante exéresis tumoral.

La presencia inicial de hidrocefalia aument$ el riesgo de
un tratamiento final en 3,3 veces (p=0,03). Solo el 10% de
los pacientes que no presentaban hidrocefalia en el cua-
dro clinico inicial requirieron un procedimiento final vs
el 45% de los pacientes que si la presentaron. El 23% de
los pacientes que no requirieron un tratamiento previo, si
necesitaron un procedimiento para el manejo posterior de
la hidrocefalia. De todas las alternativas elegidas en este
escenario, el DVE revel6 un aumento en la necesidad de
un tratamiento posterior en 9,2 veces (p=0,001). E1 78%
de los pacientes manejados de esta manera requirieron
un procedimiento final, en comparacién con el trabajo de
Gopalakrishnan et.al’. Finalmente, la RST y las compli-
caciones quirdrgicas como hemorragia y meningitis/ven-
triculitis también demostraron un aumento del riesgo. La
invasion pontina, el abordaje transvermiano y el mutismo
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Figura 6. Distribucion de los resultados de FSS tarios y postoperatorios categorizados. En el escenario postoperatorio (A) la media del FSS fue 7.7 (rango 6-18). 60% de
los pacientes presentaron un buen resultado, 39% moderado y solo 1 caso un mal resultado. La imagen clinica final a largo plazo (B) demostré una media de FSS de
6.33 (rango 6-9). En esta instancia, el 94% de los pacientes presentd un resultado favorable y un 6 % moderado

demostraron una relacion estadisticamente significativa,
sin embargo, esto no se mostré en el andlisis multivariado.
No encontramos diferencia en la necesidad de derivacién
ventriculo peritoneal postoperatoria en funcién de la loca-
lizacién del tumor en comparacién con el trabajo de Go-
palakrishnan®.

La Figura 5 resume el manejo de la hidrocefalia.

El mutismo cerebeloso generalmente incluye ataxia, hi-
potonia e irritabilidad con caracteristicas especificas,
como el inicio tardio, duracién limitada relacionada con la
gravedad inicial y recuperacién espontinea asociada con
disartria’®?2, El vermis ha sido considerado inicialmente
responsable de la iniciacién del habla. Asi, algunos auto-
res relacionaron el abordaje transvermiano con el mutismo
cerebeloso, pero la hipétesis no fue confirmada®® y tampo-
co hubo correlacién con el abordaje quirdrgico en nues-
tro estudio. Otros trabajos atribuyen aspectos cognitivos
del lenguaje al hemicerebelo cruzado derecho y proponen
la diasquisis postoperatoria de la via dento-rubro-tilamo-
cortical como un componente fisiopatolégico fundamen-
tal subyacente.””%.

La invasién del tronco encefilico y el diagnéstico his-
tolégico de meduloblastoma, junto con la localizacién
en linea media, parecen representar las caracteristicas
mis relevantes relacionadas con el desarrollo del mutis-

1923 T as tasas van hasta un tercio de los casos"?>11:1920,

mo
En nuestro analisis, exclusivamente para APcs, se obser-
v6 mutismo en el 15% de los pacientes. Los factores que
demostraron correlacién fueron la invasién pontina, el

Bloom-score preoperatorio y la meningitis/ventriculitis

postoperatoria. En cuanto al patrén de invasién, seria mds
especifico el compromiso del cuarto superior del suelo del
IV ventriculo, sugiriendo una disrupcién de la via eferen-
te proximal del cerebelo 2. Como forma de discriminar
y detallar este andlisis, decidimos dividir la afectacién del
tronco encefilico en invasion bulbar, pontina y mesence-
falica, siendo la segunda la variable significativa de acuer-
do con esta premisa.

No hubo asociacién con el volumen tumoral, las carac-
teristicas s6lido quisticas, el grado de reseccién ni con la
presencia de hidrocefalia, en comparacién con otros tra-
bajos . Sin embargo, con respecto a esta ultima varia-
ble, hay informes que sugieren un mayor riesgo de hidro-
cefalia persistente en pacientes con mutismo, como se ve
en nuestra serie.

El seguimiento mediante RM postoperatoria en pacien-
tes con RT es controversial, se asocia con un costo eco-
némico adicional y generalmente se realiza con anestesia
en pediatria °, pero considerando los casos reportados de
recurrencia, se recomienda 10 afios como un periodo de
seguimiento razonable®". En los casos de RST se reco-
mienda un seguimiento mds frecuente, a menos que el tu-
mor retroceda por completo'.

La mortalidad global es muy baja con tasas del 0 al 4 %
en grandes series™®!. No hubo ¢bitos en nuestra serie.

Teniendo en cuenta la sobrevida global, los resultados
funcionales a largo plazo son relevantes. Se han descrip-
to déficits neurolégicos permanentes, asi como trastornos
cognitivos y psicolégicos postquirirgicos de APcs, que
oscilan entre el 15 % a mas del 50 %*>'*. La mayoria
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de estas secuelas dan como resultado disfuncién cerebe-
losa leve que incluyen lentitud motriz, dificultad para es-
cribir, defectos en las habilidades manuales finas, dificul-
tad en el equilibrio y el habla, asi como déficits cognitivos
que no impiden la educacién superior y el funcionamiento
independiente."**'1?*. Hemos observado las mismas se-
cuelas en nuestro estudio. En el escenario postoperatorio,
el Bloom-Score medio fue de 2,5 y el FSS de 7,7 (rango
6-18). E1 60% de los pacientes tuvo un buen resultado, el
39% moderado y solo 1 caso un mal resultado (Figura 6).
Las variables que presentaron asociacién con un aumen-
to del FSS postoperatorio fueron las complicaciones qui-
rirgicas como la hemorragia (caso en el que se observé el
mayor FSS) y meningitis/ventriculitis. Al mismo tiempo,
la aparicién del mutismo y la recurrencia con necesidad
de una segunda cirugia se asociaron a un aumento de este
resultado final. Ninguna de las otras variables analizadas
mostré asociacion en el andlisis multivariado.

El cuadro clinico final en el dltimo seguimiento demos-
tré una puntuacién de Bloom media de 1,53 y un FSS me-
dio de 6,33 (rango de 6 a 9). En esta etapa el 94 % obtuvo
un resultado bueno y el 6 % un resultado moderado (Fi-
gura 6). Para pacientes con resultados desfavorables posto-
peratorios, la rehabilitacién temprana, agresiva e integral
contribuye significativamente a mejorar el resultado tardio
del tratamiento y la calidad de vida de los pacientes”’.

CONCLUSION

El tratamiento de los APc en pacientes pedidtricos se aso-
cia a resultados funcionales relativamente favorables. La
recidiva, el mutismo y las complicaciones quirdrgicas jue-
gan un valor pronéstico en el desenlace y por lo tanto de-
ben manejarse adecuadamente. Debe considerarse el tra-
tamiento temprano con intencién de RT, optando, de no
ser posible, dejar un residuo tumoral por sobre el dafio
neuroldgico. El tratamiento de la hidrocefalia en instancia
preoperatoria requiere un manejo individualizado.

LIMITACIONES

Reconocemos las limitaciones de nuestros hallazgos dada
la naturaleza retrospectiva del disefio del estudio y por lo
tanto sujeto a sesgos. Aunque el departamento de neuro-
cirugia de esta institucién toma decisiones consensuadas
sobre el manejo de estas lesiones, el factor humano difie-
re y puede influir en los resultados. La definicién de FSS
tardio puede diferir entre los seguimientos (12 a 156), sin
embargo, los déficits neurolégicos no permanentes rele-
vantes son factibles de resolver en el plazo de 1 afio, tal
como se muestra en nuestros resultados. El impacto cog-
nitivo y psicol6gico en la calidad de vida no se ha evalua-
do directamente.
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Resolucién endoscépica de quistes
epidermoides del angulo pontocerebeloso:

Nuestra Experiencia
Casco Carrera, Alejandro; Feldman, Santiago; Guevara, Maria;
Nufiez, Maximiliano; Mural, Miguel; Salas, Eduardo
Servicio de Neurocirugia, Hospital Alta Complejidad en Red El Cruce S.A.M.I.C -Buenos Aires — Argentina

RESUMEN

Introduccion: los quistes epidermoides son tumores benignos de origen ectodérmico que constituyen el 1% de los tumores
intracraneales. Su localizacién mas frecuente es el Angulo Pontocerebeloso (APC), constituyendo el 3er tumor en frecuencia
en dicho sitio.

Obijetivos: presentar nuestra serie de casos de tumores epidermoides del APC intervenidos por via endoscépica en nuestra
institucion

Materiales y métodos: se realizé un estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes con quistes epidermoides del APC
intervenidos por via endoscépica en nuestra institucion en el periodo 2017-2022. Se analizaron datos demograficos,
evaluacién prequirdrgica, imagenes intraoperatorias y evolucién postquirdrgica.

Resultados: fueron intervenidos 5 pacientes utilizando la modalidad endoscépica. Se empleo la posiciéon de banco de plaza,
abordaje retrosigmoideo y monitoreo neurofisiolégico en todos los casos. La edad promedio fue de 46 afios (30-51); todos de
sexo masculino. El sintoma mas frecuente fue la ataxia, seguido del compromiso del V, VI y VII par. No se registraron casos
de meningitis aséptica. Un paciente presento paresia leve del VIl par (H&B Il) postquirdrgica. La reseccion fue subtotal en 4
pacientes, en el caso restante se logré reseccion total; 3 pacientes mejoraron la paresia facial prequirtrgica y dos de ellos la
ataxia.

Conclusiones: la consistencia blanda y aspirable de los quistes epidermoides, asociado a su escasa vascularizacién resultan
favorables para su resolucién quirdrgica endoscépica. El endoscopio permite una vista panoramica del APC, con la fuente

de luz cercana al campo de trabajo y gran maniobrabilidad. La retracciéon dinamica, sin espatula, disminuye la injuria al
parénguima cerebeloso. Como limitantes del método podemos citar la curva de aprendizaje del endoscopio, asi como la falta
de percepcion 3D.

Palabras Claves: Quiste epidermoide- Endoscopia- Angulo Pontocerebeloso

ABSTRACT

Introduction: epidermoid cysts are benign tumors of ectodermal origin that constitute 1% of all intracranial tumors. Its most frequent
location is the cerebellopontine angle (CPA), constituting the 3rd most frequent tumor in that anatomical region.

Objective: to present our institutional case series of cerebellopontine angle epidermoid cysts treated endoscopically.

Materials y methods: We performed a retrospective analysis of all patients who underwent whole course endoscopic resection of
cerebellopontine angle epidermoid cysts in our institution during the period of time between 2017 and 2022. Demographic data,
preoperative evaluation, intraoperative images and post-operative evolution were evaluated.

Results: Five patients were surgically treated with a pure endoscopic modality under intraoperative neurophysiologic monitoring,
in park-bench position using a retrosigmoid approach. The mean age was 46 years (range 30-51); all of them were men; the most
common symptom at presentation was ataxia followed by disfunction of V, VI and VI cranial nerve. We have no cases of aseptic
meningitis. One patient presented with grade Il facial palsy (H&B Il) postoperative. In 4 cases the resection achieved was subtotal.
Three patients improved the facial nerve palsy and cerebellar symptoms.

Conclusion: The soft consistency and lack of blood supply of the epidermoid cysts, allows their endoscopic resection. The
endoscope provides a panoramic view of the CPA and also increased maneuverability in such a narrow corridor. The dynamic
retraction decreases the possibility of cerebellar injury. The main disadvantage of endoscopy is its long learning curve and the
absence of 3D perception of the surgical field.

Key Words: epidermoid cysts - Endoscopy- Cerebellopontine Angle
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Resolucion endoscopica de quistes epidermoides
del angulo pontocerebeloso: nuestra experiencia.

Casco Carrera, Alejandro; Feldman, Santiago; Guevara, Maria; Nufiez, Maximiliano; Mural, Miguel; Salas, Eduardo.
Servicio de Neurocirugia, Hospital Alta Complejidad en Red El Cruce 5.A.M.I.C
Buenos Aires — Argentina
INTRODUCCION

Los quistes epidermoides son tumores benignos de origen ectodérmico que constituyen el 1% los tumores intracraneales. Su localizacién mas
frecuente es el angulo pontocerebeloso (APC), constituyendo el 3¢ tumor en frecuencia en dicho sitio.

OBJETIVO

Presentar nuestra serie de casos de tumores epidermoides del APC intervenidos por via endoscopica en nuestra institucion.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé un estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes con quistes epidermoides del APC intervenidos por via endoscopica en el
periodo de 2017-2022. Se analizaron datos demograficos, evaluacién prequirdrgica, imagenes intraoperatorias y evolucion postquirdrgica.

RESULTADOS

Fueron intervenidos 5 pacientes utilizando la modalidad endoscépica. Se empled la posicion de banco de plaza, abordaje retrosigmoideo y
monitoreo neurofisioldgico en todos los casos. La edad promedio fue de 46 afios (30-51); todos de sexo masculino. El sintoma mas frecuente
fue la ataxia, seguido del compromiso del V par y en menor medida VI y VII. No se registraron casos de meningitis aséptica. Un paciente
presento paresia leve del VII par (H&B II) postquirL‘lrgica La reseccion fue subtotal en 4 pacientes, en el caso restante se logrd reseccién
total; 3 pacientes mejoraron la paresia facial prequirtrgica y dos de ellos la ataxia.

A

secuencia de difusién y corte o e de lesidn er - derecho con 0 de masa y extension supratentorial.
a intraoperatoria. Primera clor esi ras debu C 58 ob: T Om[ / n_; I‘.I os. F-G: Incisidn de
b I esial temporal, H: 3id
oral

CONCLUSIONES

La consistencia blanda y aspirable de estas lesiones, asociado a su escasa vascularizacion, resultan factores favorables para su resolucién
quirdrgica endoscopica. El endoscopio permite una vista mas panoramica del APC, con la fuente de luz cercana al campo de trabajo y gran
maniobrabilidad en dicho espacio. La retraccién dindmica, sin espatula, disminuye la injuria al parénquima cerebeloso. Como limitaciones del
método podemos citar la curva de aprendizaje del endoscopio, asi como la falta de percepcién 3D del campo quirdrgico.

RESOLUCION ENDOSCOPICA DE QUISTES EPIDERMOIDES DEL ANGULO PONTOCEREBELOSO: NUESTRA EXPERIENCIA
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Abordaje endoscépico endonasal extendido con
hemitransposicién hipofisaria intradural para
reseccion de craneofaringioma &

Tovar, Alexis; Mural, Miguel, Gerbino Gean; Degano, German;
Giolito, %lclﬂana; Salas, Eduardo
Servicio de Neurocirugia — Hospital Alejandro C. Posadas — 2022
Av. Arturo Illia s/n y Marconi, Morén; El Palomar; Pcia. De Buenos Aires

VIDEQ A PREMIO

ABORDAJE ENDOSCOPICO ENDONASAL EXTENDIDO CON HEMITRANSPOSICION
HIPOFISARIA INTRADURAL PARA RESECCION DE CRANEOFARINGIOMA

Tovar, A Mural, M.; Gerbino G.; Degano, G.; Giclito, 5.; Salas, E.

POSADAS SERVICIO DE NEUROCIRUGIA - HOSPITAL NACIONAL ALEJANDRO C. POSADAS - 2022
M Bt BEEACIREA CAFITULO DE BASE DE CRANEO
- (385) 6085638

RESUMEN

Introduccién: Los enfoques endoscépicos de la base del craneo se desarrollaron ampliamente para la reseccion de tumores
en los Ultimos afos. El abordaje endoscépico endonasal (AEE) ofrece muchas ventajas, incluido el acceso directo al eje
longitudinal del tumor, manipulacién minima del aparato éptico y visualizacion mas precisa sobre la superficie inferior del
quiasma y del techo del tercer ventriculo; logrando, con una extensioén transclival, el acceso a lesiones del tronco encefélico
ventral.

Objetivo: Exponer y describir la anatomia quirdrgica y los matices técnicos de un AEE extendido con hemitransposicién
hipofisaria intradural en la exéresis de un craneofaringioma extra-intraventricular retroinfundibular.

Metodos: Paciente femenina de 23 afios de edad con cefalea de cuatro afios de evolucién y reciente deterioro de la agudeza
y campo visual. Lesion selar y supraselar con extension a tercer ventriculo, cisternas interpeduncular y prepontina. Se plantea
AEE extendido con hemitransposicién hipofisaria intradural, generando doble canal de trabajo para la mayor reseccion segura
posible.

Resultados: La hemitransposicion hipofisaria permitié una mejor visualizacion de la extensién tumoral con disminucién

del riesgo de lesion glandular y preservacion de su funcion, permitiendo el control vascular y el acceso retroinfundibular e
interpeduncular.

Conclusion: La transposicion endonasal endoscépica de la hipofisis y su tallo proporciona un corredor valioso al espacio
retroinfundibular y la cisterna interpeduncular con preservacion de la funcién pituitaria, manteniendo la anatomia selar y
paraselar y minimizando el tamafo del defecto craneal. Es una técnica factible pero que solo se puede buscar con una
experiencia significativa en abordajes endonasales endoscopicos.

Palabras clave: Endoscopia, Transposicion hipofisaria, Abordaje endoscépico endonasal extendido, Lesion retroinfundibular,
Craneofaringioma
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Delimitacién del Area de Riesgo de la
Arteria Vertebral durante el Abordaje

Suboccipital Paramediano.

Facundo Villamil, Guido Caffaratti, Mauro Ruella, Pablo Paolinelli, Ismael
Calandri, Maximiliano Darakdjian, Ruben Mormandi y Andrés Cervio.
Servicio de Neurocirugia de FLENL CABA

RESUMEN

Obijetivo: El abordaje suboccipital paramediano (ASOPM) carece de reparos anatémicos constantes, representando esto un
desafio a la hora de proyectar el recorrido del segmento horizontal de la arteria vertebral, cuyo dafio puede acarrear resultados
devastadores. Hasta el momento, no existen datos precisos para la identificacién de dicha arteria en la planificacion de este
abordaje. El objetivo de este trabajo es presentar el primer sistema de reparos anatémicos y topograficos para la ubicacion de
la misma durante el ASOPM.

Materiales y métodos: Se dividio el estudio en 2 etapas. Una primera etapa retrospectiva donde se analizaron
Angiotomografias (ATC) de 50 pacientes mayores de 18 afios realizadas en una misma institucién y 9 cabezas formolizadas
disecadas en la lll catedra de anatomia, UBA. Se considero6 el segmento de riesgo de la Arteria Vertebral a la porciéon
horizontal del segmento V3 que fue delimitada por 2 lineas verticales (Linea A y Linea B). Se traz6 una linea entre el Inion y la
punta de la mastoides (linea X), que dividimos en tres tercios. Se buscd una correlacién entre el segmento horizontal de V3 y el
tercio medio de dicha linea.

Se midié la distancia desde el inion a los bordes superior e inferior de V3, para determinar su ubicacién en el plano
craneocaudal. Mediante estas Ultimas mediciones se definié como punto de corte, el percentilo 5% para el borde superior
(punto de corte superior o PCS) y el percentil 95% para el borde inferior (punto de corte inferior o PCI) con el afan de capturar
el 90% de los casos, y se definieron el Area de Riesgo de la Arteria vertebral (ARsV3-AV) y el Punto de Riesgo de la arteria
vertebral (PRsV3-AV).

En una segunda etapa de caracter prospectivo se validaron las mediciones previamente obtenidas mediante el uso de
neuronavegacion en 10 pacientes (20 lados) operados por el ASOPM.

Resultados: Se analizaron las mediciones de las ATC y los preparados cadavéricos.

La arteria, se ubico en el tercio medio de la Linea X en el 96.6% de los casos.

La distancia del inion en el sentido céfalo-caudal al PCS (percentil 5%) fue de 20 mm y al PCI (percentil 95%) fue de 40 mm.
En este rango se encontraron en el tercio medio de la linea inion-mastoides un 90% de los sV3-AV.

Mediante estas mediciones se delimit6 el Area de Riesgo de la Arteria Vertebral (ARsV3-AV), ubicada en el rango de altura
entre los PCS y PCI en el tercio medio de la linea X, y el Punto de Riesgo de la Arteria Vertebral (PRsV3-AV) en la interseccién
de la incisién con el punto medio en el plano céfalo caudal del ARsV3-AV (30 mm).

En las mediciones realizadas en los pacientes operados mediante el ASOPM con neuronavegacion se obtuvo que la arteria, se
ubicé en el tercio medio de la Linea X en el 96.6% de los casos. El 85% de los pacientes presentaron la totalidad del sV3-AV
en el ARsV3-AVy en el 85% hubo concordancia de dicho segmento con el PRsV3-AV. El procedimiento de marcacion duré un

promedio de 129 segundos.

Conclusion: Se propone un sistema de simple implementacién dentro del quiréfano para la delimitacion del area de riesgo
del segmento V3 de la arteria vertebral durante el ASOPM. Creemos que los reparos descriptos aportan una herramienta
util, rapida y confiable que podria disminuir el riesgo de lesién de dicha arteria la hora de realizar el abordaje suboccipital

paramediano.

Palabras clave: Abordaje suboccipital paramediano, arteria vertebral, lesion iatrogénica, reparos anatémicos

INTRODUCCION

El abordaje suboccipital paramediano (ASOPM) es ge-
neralmente utilizado para el tratamiento de lesiones
que afectan un hemisferio cerebeloso, en las cuales no
es necesario exponer la linea media o la regién del dn-
gulo pontocerebeloso. Las lesiones para las cuales se in-
dica este abordaje pueden ser de origen tumoral (metds-
tasis, hemangioblastomas, etc), fenémenos hemorragicos,
isquémicos o malformaciones vasculares (MAVs, caver-
nomas)"® (Fig 1 C-D). Distintas incisiones pueden ser
utilizadas para exponer el hueso occipital y realizar la cra-
neotomia, ubicdndose estas por convencién en el punto
medio entre la linea inion-mastoides, variando su ubica-
cién dentro del tercio medio de dicha linea dependiendo
de la ubicacién exacta de la patologia a tratar. El tamafio

de la incisién y la craneotomia estin determinados por la
patologia, requiriendo en algunos casos una incisién pe-
quefia y una craneotomia centrada en el hueso occipital
o, en casos de lesiones voluminosas, una incisién mayor
con una craneotomia generosa que se extienda al foramen
magno®3. En tales casos, al no poder realizarse una di-
seccién por planos de los muasculos de la nuca, ya que el
abordaje exige un trayecto transmuscular, y no contar con
reparos Gseos constantes (Fig 1 A-B), la diseccién en di-
reccién a la unién craneocervical (UCC) puede compro-
meter el segmento V3 de la arteria vertebral (sV3-AV).
Este escenario contrasta con el de los otros abordajes a la
regién suboccipital que contienen reparos Gseos constan-
tes, como la ap6fisis mastoides y el segmento vertical de
la linea nucal inferior en el abordaje retrosigmoideo?, o
aquellos que conllevan incisiones de mayor tamafio como

DELIMITACION DEL AREA DE RIESGO DE LA ARTERIA VERTEBRAL DURANTE EL ABORDAJE SUBOCCIPITAL PARAMEDIANO.

Seudonimo: Clapton

157



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 157-163 | 2022

1° PREMIO BECA

. ri ® - Yy N
Figura 1. A. Se sefiala en un craneo la regién anatémica donde se centra

el ASOPM, evidenciando la fa

Ita de reparos 6seos. B. Imagen quirtirgica de un ASOPM donde

se puede ver la falta de referencias anatdmicas constantes. C. RMN con contraste EV donde se puede ver una LOE tumoral en el sector medio del hemisferio cerebeloso
izquierdo. D. RMN que evidencia una lesion vascular (cavernoma) ubicado en el tercio medio del hemisferio cerebeloso izquierdo.

el abordaje extremo lateral transcondilar (ELITE) o el
abordaje far lateral, donde una mayor exposicién de la re-
gién permite la identificacién de distintos reparos utili-
zados para proteger el sV3-AV (como el arco posterior de
C1, la apéfisis transversa de C1, la linea atlanto mastoi-
dea, el tejido adiposo del tridngulo suboccipital, la arteria
de Salmon y el plexo venoso suboccipital de Zolani). >3
Aunque rara, la lesién iatrogénica del sV3-AV es poten-
cialmente fatal con una incidencia del 0.2% asociada a la

cirugia craneocervical*®

. En casos donde se genera le-
sién de este segmento por electrocauterizacién monopo-
lar, su reparacién puede no ser exitosa incluso en manos

14-15 La Ci‘

de neurocirujanos vasculares experimentados
rugia de columna cervical instrumentada constituye la
mayoria de los casos reportados de esta complicacién,
aunque también existen reportes en abordajes cranea-
les a la fosa posterior como el far lateral y el retrosig-
moideo'. Han sido descriptos reparos para una apro-
ximacién anatémica al sV3-AV en estos abordajes*™, sin
embargo no contamos a la fecha con ningtin estudio que
proponga reparos directos o indirectos para la localiza-
cién de dicho segmento en el abordaje suboccipital para-
mediano. Es por esto que consideramos que un sistema
de referencias simples es necesario para identificar el sV3-
AV de manera consistente durante el ASOPM para ayu-
dar a evitar su lesién.

El objetivo de este trabajo es presentar, mediante medi-
ciones anatémicas en preparados cadavéricos y angio tomo-
grafias, un sistema de reparos anatémicos y topograficos de
simple implementacién en quiréfano, para la ubicacién del
sV3-AV en el ASOPM, asi como también validar dichas

medidas con mediciones realizadas mediante neuronave-
gacion en el paciente en posicidn quirdrgica.

MATERIALESYMETODOS

El estudio se dividié en 2 etapas:

* Una primera etapa de caricter retrospectiva de reca-
bacién de datos donde se analizaron las distancias del
segmento de riesgo de la arteria vertebral con respec-
to a diversos pardmetros. Para esta primera etapa se

realiz6 una seleccién de 50 angiografias por tomogra-
fia computarizada (ATC) (28 mujeres y 22 varones) de
pacientes mayores de 18 afios. Estas ATC fueron to-
madas desde 2019 a 2020 en un centro médico de la
ciudad de Buenos Aires, Argentina. Paralelamente se
realizé diseccién anatémica de la unién craneocervical
en 9 cadiveres formolizados al 10% (4 masculinos y 5
femeninos) en la III citedra de la Facultad de Medici-
na de la Universidad de Buenos Aires. Una vez llega-
do al plano profundo del tridngulo suboccipital se rea-
lizaron las respectivas mediciones.

En ambos grupos se excluyeron pacientes con patologia
de la unién craneocervical, ya sea congénitas (asimilaciéon
del atlas, hipoplasia del atlas, invaginacién basilar, Sme
Klippel-Feil, platibasia, etc) o adquiridas (artritis reuma-
toidea con deformidad, enfermedad de paget Gsea, metds-
tasis 6seas C0-C1, tumores de la UCC como meningio-
mas o cordomas).

Se definié el segmento de riesgo de la Arteria Verte-
bral a la porcién horizontal del sV3-AV que fue delimi-
tada por 2 lineas verticales definidas previamente por
Arnautovié¢ KI et al?’: Linea A: En la entrada de la arteria
al surco del arco posterior del atlas. Linea B: En la unién
del borde medial de la faceta del atlas y la arteria, justo
antes de su entrada al compartimiento intradural (Fig.2).

Se trazé una linea entre el Inion y la punta de la mastoi-
des (linea X), que dividimos en tres tercios. Se busc6 una
correlacién entre el sV3-AV y el tercio medio de dicha li-
nea. Se consideré que la arteria estaba dentro del tercio
medio de dicha linea si estaba presente en un porcentaje
mayor o igual al 70%.

Luego se midié la distancia en el plano cefalocaudal
desde el inion a los bordes del sV3-AV, para determinar
su ubicacién en este plano (Linea Y (borde superior), Y
(borde inferior). (Fig. 2).

Mediante estas ultimas mediciones se definié como
punto de corte, el percentilo 5% para el borde superior
(punto de corte superior o PCS) y el percentil 95% para el
borde inferior (punto de corte inferior o PCI) con el afin
de capturar el 90% de los casos.

* Una segunda etapa de cardcter prospectivo con el ob-
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Figura 1. A. Se sefiala en un craneo la region anatémica donde se centra el ASOP!

Figura 2. llustracién de los reparos utilizados ara realizar las mediciones en una ATC (A) y en un preparado cadavérico (B).

S

M, evidenciando la félta de reparos éseos.'B. Imagen quirtrgica de un ASOPM donde

se puede ver la falta de referencias anatémicas constantes. C. RMN con contraste EV donde se puede ver una LOE tumoral en el sector medio del hemisferio cerebeloso
izquierdo. D. RMN que evidencia una lesion vascular (cavernoma) ubicado en el tercio medio del hemisferio cerebeloso izquierdo.

jetivo de validar los valores obtenidos en la mediciones
previamente mencionadas.

Para esta segunda etapa se realizé neuronavegacién
(software para elemento de mapeo: Brainlab Elements,
Munich, Germany) con Angio TC en 10 pacientes ope-
rados mediante el ASOPM (20 lados). Se utilizaron los
mismos criterios de inclusién y exclusién que en la prime-
ra etapa (pacientes mayores de 18 afios sin patologia con-
génita o adquirida de la UCC).

El protocolo de investigacién fue realizado bajo los
principios establecidos por el Comité de Etica de nues-
tra institucién. Para ello, cada paciente que participé del
mismo brindé consentimiento informado previo a ser in-
cluido dentro del protocolo.

Descripcion de la técnica de marcaciéon del sV3-AV
Posicion

Tras fijar la cabeza en un cabezal de 3 pines, el paciente
es colocado con la cabeza en posicién neutra. Para la rea-
lizacién del ASOPM se han descrito 3 posiciones princi-
pales: posicién sentado, semisentado o concorde (decibito
prono). Cada una de ellas tiene sus respectivas ventajas y
desventajas; pero apartando alguna contraindicacién ab-

soluta, aquello que gobierna la eleccién de la posicién es
la preferencia del neurocirujano. Es importante aclarar
que las medidas propuestas solo son vélidas si la cabeza se
encuentra en posicién neutra ya que de encontrarse rota-
da, se modificaria la ubicacién de la arteria vertebral con
respecto a los reparos que serdn descritos.

Marcacion de reparos
Para simplificar la interpretacién separaremos la etapa de
marcacién de reparos en tres simples pasos.

Primer paso

Se trazé con un marcador la linea X (inion-mastoides)
la cual mediante la ayuda de una regla se dividié en tres
tercios, delimitandolos con un punto (Fig. 3A). Por cada
uno de los puntos se trazé una linea en el plano vertical,
proyectindolas hacia la UCC (lineas A y B) (Fig. 3B).

Segundo paso

Se midieron desde el inion en sentido inferior los PCS
(20 mm) y PCI (40 mm) calculados a partir del andli-
sis retrospectivo previamente descripto. A partir de esos
puntos, se trazaron dos lineas en el plano horizontal con
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Figura 4. A-D. Marcacion del sV3-AV en el tercio medio de la linea inion mastoides en un paciente en posicion quirtirgica, y su respectiva correlacion con el sistema de

®

neuronavegacion. E-F. Imagenes intraquirdrgicas que sefialan el PRsV3-AV con un punto de Vycril 2.0 en el plano cutaneo, usado como referencia para ubicar el sV3-
AV en la diseccion hacia planos profundos. Con el pointer del neuronavegador, se corrobord la concordancia del PRsV3-AV con el sV3-AV en el plano de la UCC.

direccién lateral hacia el tercio medio de la linea inion-
mastoides. De esta manera qued6 delimitada un 4rea rec-
tangular que se denomind drea de riesgo de la arteria ver-
tebral (ARsV3-AV) con los siguientes limites (Fig. 3B):
Hacia superior e inferior, la proyeccién en sentido lateral
del PCS y PCI respectivamente, y hacia lateral y medial
las lineas A y B.

Finalmente, se realizé el registro de neuronavegacién
con estudio de Angio T'C y se buscé en el ARsV3-AV la
presencia o no de la arteria vertebral.

Tercer paso

Una vez realizada esta medicién, se planific la incisién,
constituida por una linea vertical entre las lineas A y B.
A continuacién se hizo una marca sobre la interseccién
de dicha incisién con lo que se denominé punto de riesgo
de la arteria vertebral (PRsV3-AV). Este se definié como
la proyeccién en sentido lateral del punto medio entre los
PCS y PCI (30 mm) (Fig. 3 C-D). Luego de realizar la
incisién cutdnea, el PRsV3-AV fue marcado con un pun-
to de Vicryl 2.0 para utilizar como referencia en la disec-
cién hacia planos profundos . Al llegar al plano éseo de la
UCC, se corroboré con neuronavegacién la concordancia
de la referencia superficial en el PRsV3-AV, con la ubica-

cién de la arteria en el plano profundo (Fig. 4 E-F).

RESULTADOS

Mediciones en ATCy preparados cadavéricos

Se analizaron las mediciones descritas en las reconstruc-
ciones 3D de 50 pacientes con ATC y en 9 disecciones
cadavéricas.

El anilisis concluyd, que un porcentaje mayor o igual al
70% del sV3-AV, se ubicé en el tercio medio de la Linea X
en el 96.6% (n=58) de los casos.

La distancia del inion en el sentido céfalo-caudal al PCS
(percentil 5%) fue de 20 mm y la PCI (percentil 95%) fue
de 40 mm. En este rango se encontraron en el tercio me-
dio de la linea inion-mastoides un 90% de los sV3-AV.
(Tabla 1y Fig 5)

Validacién en pacientes en posicién quirdrgica me-
diante uso de neuronavegacién con ATC.

Se analizaron las mediciones mediante neuronavegacién
de 10 pacientes (20 lados) en posicién quirdrgica con ca-
beza en posicién neutra. El procedimiento de marcacién
de reparos demoré una media de 129 segundos (2,1 mi-
nutos) (DS:53,7 s).
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Figura 5. Graficos sefialando la distribucion de los PCS y PCl en la poblacién estudiada por Angio TC y disecciones cadavéricas.

TABLA 1: ANALISIS DE LA PRESENCIA DEL SV3-AV EN EL TERCIO MEDIO DE LA LINEA X Y DENTRO DE LOS PCS Y PCI EN LA

POBLACION ESTUDIADA CON ATC Y DISECCION CADAVERICA.

Caracteristica Total, N =59 ANGIOTC,N=50 CADAVER,N=9
Presencia sV3-AV en ¥5 medio 58 (96,6%) 48 (96%) 9 (100%)
Ubicacion dentro de PCS 56 (95%) 47 (94%) 9 (100%)
Ubicacion dentro de PCI 56 (95%) 47 (94%) 9 (100%)
Ubicacion dentro de Ambos 53 (90%) 44 (88%) 9 (100%)

El analisis concluyd, que un porcentaje mayor o igual al
70% del sV3-AV, se ubicé en el tercio medio de la Linea X
en €l 100% de los casos.

En el ARsV3-AV se encontraron el 85% (n=17) de los
sV3-AV (Tabla 2 y Fig. 6).

En un 85% (n=17) de los casos se corroboré la presencia
en el PRs3-AV del sV3-AV, proyectado en profundidad.
(Fig 4 A-F). E1100% de los casos presentaron correlacién
entre la marcacién superficial del ARsV3-AV, sefialado
con un punto de Vicryl 2.0, y la marcacion en los planos

profundos del sV3-AV. (Fig 4 E-F).

DISCUSION

En el presente estudio se plantean distintos reparos su-
perficiales que podrian ser utilizados con un buen indi-
ce de conflanza para tener una ubicacién aproximada del
sV3-AV durante el ASOPM. La proteccién y/o identi-
ficacién del sV3-AV cobra especial importancia cuando
existe la necesidad de ampliar atn mds el ASOPM infe-
riormente con direccién a la UCC como ocurre en casos
de tumores voluminosos del hemisferio cerebeloso.

Las lesiones iatrogénicas de la arteria vertebral son raras
y ocurren principalmente durante cirugias de la colum-
na cervical instrumentada y con menos frecuencia duran-
te los abordajes suboccipitales a la base del craneo (%)

En la mayor revisién de lesiones iatrogénicas de la AV,

Maughan et al'® encontré una incidencia de tales lesio-
nes en el 0,2% de los procedimientos quirdrgicos cervi-
cales o craneocervicales. Los procedimientos mds comu-
nes reportados fueron instrumentacién C1-C2 (n = 8),
discectomia cervical anterior (n = 4), corporectomia (n =
2), abordaje far lateral (n = 2), y colocacién de tornillo de
odontoides en 1 paciente. En casi todos los casos, el me-
canismo de lesién ocurrié mediante el uso de drill ma-
nual, secundario a electrocauterizacién monopolar o ins-
trumentacién espinal. La reparacién por sutura primaria
sélo fue posible en 5 casos, mientras que la permeabilidad
fue confirmada postoperatoriamente en solo 3 de 5 casos
de reparacién primaria.

La proteccién del sV3-AV es importante ya que su le-
sién puede causar complicaciones devastadoras. La domi-
nancia arterial es un factor critico en pacientes con AV
asimétricas ya que su ligadura o incluso oclusién tempo-
ral podria aumentar el riesgo de infarto del paciente. Las
manifestaciones clinicas de la lesién de la arteria vertebral
pueden variar ampliamente desde lesiones asintomiticas
hasta aquellas fatales®.

La incidencia reportada de isquemia sintomitica o
muerte después de una lesion de la AV iatrogénica va-
ria entre los distintos reportes: 0 % de los pacientes (0/4)
(18), 5,6 % (3/54 pacientes) (%), 30% (3/10 pacientes) (*)
y 33% (2/6 pacientes)”. Basindonos en estos datos hete-
rogéneos, es dificil predecir cuindo un paciente con una
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lesién VA desarrollard sintomas, pero sabemos que una
lesién sintomadtica puede acarrear consecuencias catastré-
ficas e incluso la muerte.

Se han propuesto varios reparos y técnicas para identi-
ficar y proteger el sV3-AV durante abordajes a la UCC
como el retrosigmoideo, el far lateral o el ELITE*' pero
estos puntos de referencia tienen una relevancia limitada
durante el ASOPM.

Algunos ejemplos de estos reparos son: la ap6fisis trans-
versa de C1 para identificar el sV3-AV durante los abor-
dajes anterolaterales al sV3-AV7,'%; El arco posterior de
C1 como punto de referencia para exponer el sV3-AV du-
rante el abordaje ELITE, descrito por Wanibuchi et al'
La linea atlantomastoidea, descrita por Meybodi et al’,
que discurre entre la punta de la mastoides y el tubér-
culo posterior de C1, utilizada para identificar y prote-
ger el sV3-AV. Recientemente el mismo grupo describié
también la utilidad de la porcién vertical de la linea nu-
cal inferior para identificacién del sV3-AV en el abordaje
retrosigmoideo*; Por tltimo contamos con el método in-
terfascial descrito por Yousef et al'® para movilizar y pro-
teger el sV3-VA durante el abordaje far lateral, basado
nuevamente en la identificacion de la parte posterior arco
de C1%. Sin embargo, ninguno de los puntos de referen-
cia mencionados anteriormente estin expuestos durante
el ASOPM, lo que los hace poco précticos.

E1 ASOPM es un abordaje que se centra en una region
que carece de reparos 6seos constantes y no expone nin-
guno de los puntos de referencia recientemente nombra-
dos (Fig 1 A-B). Partiendo de esta limitacién es que se
buscaron reparos indirectos de simple implementacién
en quiréfano, que permitieran generar una referencia util
para tener una idea aproximada de la ubicacién del sV3-
AV durante este abordaje. Mediante la marcacién del
ARsV3-AV y del PRsV3-AV con un punto en la piel, el
cirujano puede tener una ayuda visuoespacial a la hora de
avanzar en la diseccién de los planos profundos hacia la
UCC. Si bien no representa un reparo exacto, en nuestra
experiencia, resulté de gran ayuda para tener una orienta-
cién sobre la ubicacién del segmento de riesgo, teniendo
en cuenta que los puntos de corte superior e inferior (PCS
y PCI) se encuentran 10 mm por arriba y 10 mm por de-
bajo del PRsV3-AV respectivamente. El tiempo que de-
moré6 dicha marcacién fue de 2,1 minutos en promedio
lo que vuelve este método aplicable a la practica diaria, ya
que no extiende el tiempo quirdrgico con el paciente dor-
mido y en posicién quirdrgica.

Evitaciéon de complicaciones referentes al sV3-AV du-
rante el ASOPM

Se recomienda en pacientes que serdn operados por este
abordaje estudiar las caracteristicas del sV3-AV con una

TABLA 2: TABLA 1: ANALISIS DE LA PRESENCIA DEL SV3-AV
EN EL TERCIO MEDIO DE LA LINEA X Y DENTRO DE LOS PCS
Y PCI EN LA POBLACION ESTUDIADA CON NEURONAVE-
GADOR. SE DESTACAN TAMBIEN LA PRESENCIA DEL SV3-
AV DENTRO DEL ARSV3-AV, LA CORRELACION DEL SV3-AV
CON EL PRSV3-AV EN EL PLANO SUPERFICIAL, Y SU CO-
RRELACION EN LOS PLANOS PROFUNDOS.

_ Neuronavegador,
Caracteristica N = 20 (%)
Presencia sV3-AV en %3 medio 20 (100%)
Ubicacion dentro de PCS 19 (95%)
Ubicacion dentro de PCI 18 (90%)
Ubicacion dentro de ambos 17 (85%)
Presencia del sV3-AV en el o
ARsV3-AV o)
Presencia del sV3-AV en el 0
PRsV3-AV 17 92
Qgrrelamon marcacion super- 20 (100%)
ficial y profunda

o i PCS
'Jn C\:L'{" \VEGADOR
40 PCI

Borde

Figura 6. Grafico sefialando la distribucion dentro de los PCS y PCl en la pobla-
cion estudiada con neuronavegador con pacientes en posicion quirtrgica.

RMN con contraste o una ATC prequirtrgica.

La palpacién manual del arco posterior de C1 permite la
identificacién de la UCC, donde el uso de electro caute-
rizacién monopolar debe evitarse dentro de los 1 a 2 cm
de esta unién.

El uso de Doppler en la cercania de la UCC también
puede ser de gran ayuda en casos de tener que ampliar el
abordaje al foramen magno.

El uso de neuronavegador en estos procedimientos ayu-
da considerablemente a la ubicacién de dicha arteria. En
casos donde no es posible la implementacién de un siste-
ma de neuronavegacidn, el reparo marcado en la superfi-
cie con un punto de vicryl sobre el PRsV3-AV representa
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una referencia aproximada confiable para ubicar dicha ar-

teria en la profundidad de la UCC.

CONCLUSION

La lesion iatrogénica del sV3-AV, aunque rara, puede de-
rivar en consecuencias devastadoras. La falta de reparos
éseos constantes como la apdfisis mastoides, la apdfisis
transversa y espinosa de C1, o la linea atlantomastoidea

durante el ASOPM, puede aumentar el riesgo de lesion.
Se propone un sistema de simple implementacion dentro
del quiréfano para la delimitacién del drea de riesgo del
segmento V3 de la arteria vertebral durante el ASOPM.
Creemos que los reparos descriptos aportan una herra-
mienta 1til, econémica, rdpida y confiable que podria dis-
minuir el riesgo de lesién de dicha arteria la hora de reali-
zar el abordaje suboccipital paramediano.
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Distancia entre la hoz cerebral y el cuerpo calloso:
andlisis estadistico de una medida poco explorada

con potencial implicancia quirurgica
Federico Minghinelli, Martin E. Bourget, Pablo R. Devoto, Brenda Iglesias, MKauro
Biancardi, Matias Baldoncini y Rodolfo Recalde

Hospital de Clinicas "José de San Martin", Universidad de Buenos Aires.

RESUMEN

Objetivo: Realizar mediciones en estudios de imagenes cerebrales normales desde el borde libre de la hoz del cerebro (HC)
hacia la rodilla y el cuerpo del cuerpo calloso (CC) y llevar a cabo un andlisis estadistico en funcién de la edad, tipo de estudio
y sexo, destacando la potencial implicancia quirirgica de estas mediciones.

Materiales y métodos: Se analizaron estudios de imagenes cerebrales normales (tomografia computada [TC] y resonancia
magnética [RM]) . Se utilizaron tres puntos anatémicos del CC para medir la distancia hacia la HC (A, B y C). Se utilizaron los
software Horos y RadiAnt DICOM Viewer para realizar las mediciones. El andlisis estadistico de los datos se realizé con el

software Minitab18.

Resultados: 193 estudios fueron evaluados. Los resultados obtenidos en TC fueron: Distancia A: media 2,1065 cm; Distancia
B: media 2,2677 cm; Distancia C: media 1,765 cm. Los resultados obtenidos en RM fueron: Distancia A: media 1,7148 cm;
Distancia B: media 2,1197 cm; Distancia C: media 1,5321 cm. Se obtuvieron diferencias estadisticamente significativas en las

mediciones relacionadas con el tipo de estudio y la edad.

Conclusion: Existe una distancia desde el borde libre de la HC hasta la rodilla y el cuerpo del CC de al menos 1cm, tanto
en estudios de TC como de RM de cerebros normales. Se encontraron diferencias estadisticamente significativas en las
mediciones en relacién al tipo de estudio y la edad. Entre otros usos, estas mediciones podrian ser importantes para

determinar el plan quirirgico en ciertos tipos de patologias.

Palabras clave: Cuerpo calloso; Hoz del cerebro; Distancia; Andlisis estadistico; Medidas; Mediciones.

ABSTRACT

Objective: To perform measurements in normal brain imaging studies from the free edge of the falx cerebri (FC) to the genu
and the body of the corpus callosum (CC) and perform a statistical analysis based on age, type of study, and sex highlighting

potential surgical implication of these measurements.

Methods: Normal brain imaging studies were analyzed (computed tomography scan [CT] and magnetic resonance imaging
[MRY]). Three anatomical points of the corpus callosum were used to measure the distance to the falx cerebri (A, B and C).
Horos and RadiAnt DICOM Viewer software were used to perform the measurements. Statistical analysis of data was performed

with Minitab18 software.

Results: 193 studies were analyzed. The results obtained in CT studies were: Distance A, mean 2.1065 cm; Distance B, mean
2.2677 cm; Distance C, mean 1.765 cm. The results obtained in MRI studies were: Distance A, mean 1.7148 cm; Distance B,
mean 2.1197 cm; Distance C, mean 1.5321 cm. Statistically significant differences were found in measurements related to the

type of study and age.

Conclusions: There is a distance from the free edge of the FC to the genu and body of the CC of at least 1 cm in both CT and
MRI studies of normal brains. Statistically significant differences were found in the measurements in relation to the type of study
and age. These measurements can be important to determine the surgical strategy in certain types of pathologies.

Keywords: Corpus callosum; Falx cerebri; Distance; Statistical analysis; Measures; Measurements.

INTRODUCCION

El cuerpo calloso (CC) se encuentra entre los hemisfe-
rios cerebrales y conecta porciones emparejadas de estos.
Se compone de 200 a 250 millones de axones. Pertene-
ce al grupo de las fibras comisurales de la sustancia blan-
ca cerebral'. Existe abundante informacién en la literatu-
ra sobre sus caracteristicas anatémicas y funcionales®>” 717,

La hoz del cerebro (HC) es una estructura en forma de
vela formada por la invaginacién de la duramadre menin-
gea entre los hemisferios cerebrales. Se inserta anterior-
mente en la apdfisis crista galli del hueso etmoides y pos-
teriormente en la protuberancia occipital interna'. Existen

numerosos libros y articulos que describen su anatomia®**

BILIZILI sin embargo, solo unos pocos articulos mencio-
nan la relacién entre el CC y la HC. El objetivo de este

trabajo es realizar mediciones en estudios de imagenes ce-

rebrales normales entre dos porciones diferentes del CC y
el borde libre de la HC y realizar un anilisis estadistico en
funcién del sexo, la edad y el tipo de estudio, destacando
la potencial implicancia quirdrgica de estas mediciones.

MATERIALESY METODOS

Se realizé un estudio observacional descriptivo transver-
sal en el que se analizaron estudios de imagenes cerebrales
normales (tomografia computada [T'C] y resonancia mag-
nética [RM]), entre enero de 2020 y abril de 2022. Se uti-
lizaron tres puntos anatémicos constantes y reproducibles
del CC para medir la distancia hacia la HC:
* Distancia A: comprendida entre el borde anterior de la
rodilla del CC y el borde libre de la HC a lo largo del
eje anteroposterior y en un dngulo de 0° con respec-

to al CC.

DISTANCIA ENTRE LA HOZ CEREBRAL Y EL CUERPO CALLOSO: ANALISIS ESTADISTICO DE UNA MEDIDA POCO EXPLORADA CON POTENCIAL IMPLI-

CANCIA QUIRURGICA
Seudénimo: Tim B

164



REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3: 164-170 | 2022

2° PREMIO BECA

- 4

Figura 1: A) Distancia A: comrendida entre el borde an

rior de la rodilla del CC y el borde libre de la HC a lo largo del eje anteroposterior y en un angulo de 0° con res-

pecto al CC. Distancia B: comprendida entre el borde anterior de la rodilla del CC y el borde libre de la HC a lo largo del eje cefalo-caudal y en un angulo de 90° con res-
pecto al CC. Distancia C: comprendida entre el cuerpo del CC a la altura de la comisura blanca anterior (la flecha amarilla marca la proyeccion de la comisura blanca
anterior) y el borde libre de la HC a lo largo del eje cefalo-caudal y en un angulo de 90° con respecto al CC.

* Distancia B: comprendida entre el borde anterior de la
rodilla del CC y el borde libre de la HC a lo largo del
eje cefalo-caudal y en un dngulo de 90° con respec-
to al CC.

* Distancia C: comprendida entre el cuerpo del CC ala
altura de la comisura blanca anterior y el borde libre
dela HC alo largo del eje cefalo-caudal y en un dngu-
lo de 90° con respecto al CC. (Figura 1).

Los criterios de inclusién fueron:1 pacientes mayores de
18 afios y 2RM o TC cerebral normal; mientras que los
criterios de exclusién fueron: lpacientes cuyos estudios
(tanto TC como RM) no permitieran distinguir clara-
mente el CC y la HC. Los estudios de imagen fueron re-
visados por el Servicio de Neurocirugia y el servicio de
Diagnéstico por Imagenes de nuestro hospital.

Las mediciones se realizaron en cortes sagitales en RM
(Philips Achieva de 1.5T con los siguientes pardmetros de
adquisicién de las imdgenes de la secuencia 3D T1: TR =
7ms, TE = 3ms, dngulo de inclinacién = 8, matriz de ad-

Figura 2: A: Distancias A, By C en resonancia magnética en plano sagital. B: Distancias A, By C en tomografia computarizada eh plano sagital

B

quisicién = 256x222, espesor de corte = 1 mm, tamafio de
véxel = 1x1x1 mm) y TC (Toshiba Lightning 16 Achilles
con cortes finos de 0,5 mm) de cerebros normales (Figura
2). Las mediciones fueron realizadas siempre por las mis-
mas personas y siempre con la misma angulacién de los
cortes, para evitar sesgos.

Se utilizé el software Horos version 3.3.6 y el software
RadiAnt DICOM Viewer versién 2020.1.1 para realizar
las mediciones. Se realizé un anilisis estadistico de los
datos tomando como variables el tipo de estudio (TC y
RM), el género (masculino y femenino) y la edad de los
pacientes (mayores de 65 afios y menores de 65 afios). Este
andlisis se realiz6 con el software Minitab'™¢. Los supues-
tos de normalidad y homogeneidad de varianzas fueron
corroborados en todos los casos. Las pruebas realizadas
fueron no paramétricas, dadas por incumplimiento del
supuesto de normalidad en los datos. En todos los casos
se utilizé la prueba de Mann-Whitney en la que se com-
pararon medianas de diferentes grupos. Posteriormente,
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TABLA |: CARACTERIZACION DE LA MUESTRA SEGUN VARIABLES SEXO, TIPO DE ESTUDIO Y EDAD. RM: RESONANCIA MAGNETICA

Variable
Variable de me-
dida

Género A

Estudio A

Edad A

Estudio Categoria N

MR

TC

RM

TC

Femenino

Masculino

Femenino

Masculino

Femenino

Masculino

Femenino

Masculino

Femenino

Masculino

Femenino

Masculino

RM

TC

RM

TC

RM

TC

>65

<65

>65

<65

>65

<65

>65

<65

>65

<65

>65

<65

41

36

41

37

36

29

53

56

55

57

39

46

77

111

78

114

65

87

15

62

16

62

10

55

60

51

63

51

47

40

N*

16

12

13

28

17

11

Media

1,7393
1,6869
2,161

2,0742
1,543

1,5186
2,0665
2,1423
2,2348
2,2803
1,6746
1,816

1,7148
2,1065
2,1197
2,2677
1,5321
1,765

1,641

1,7328
1,892

2,1784
1,441

1,5486
1,9652
2,2728
2,1356
2,4308
1,785

1,742

Error es- Desvi-
tdndar de acién es-
lamedia tandar
0,0856 0,5483
0,0729 0,4374
0,102 0,653
0,0916 0,5574
0,052 0,3123
0,0706 0,3802
0,0716 0,5214
0,074 0,5535
0,0868 0,6437
0,0938 0,7083
0,0668 0,4174
0,191 1,295
0,0566 0,497
0,0507 0,5339
0,0687 0,6071
0,0632 0,6744
0,0424 0,3417
0,106 0,984
0,119 0,461
0,0644 0,5072
0,143 0,574
0,077 0,6059
0,053 0,1675
0,049 0,3632
0,0595 0,461
0,0797 0,5694
0,0828 0,6574
0,0932 0,6655
0,184 1,264
0,0789 0,4989

Mini-
mo

1,039
1,079
1,237
1,022
1,054
1,03
1
1,029
1,159

1,078

1,039

1,022
1,078

1,03

1,079
1,039
1,022
1,237
1,215
1,03
1
1,029
1,078
1,138
1

1

Q1

1,413
1,3423
1,691
1,714
1,3428
1,2095
1,762
1,8155
1,71
1,758
1,413
1,26
1,398
1,795
1,701
1,7448
1,2685
1,296
1,316
1,4073
1,447
1,728
1,312
1,249
1,701
1,9
1,68
1,878
1,288

1,31

Medi-
ana

1,568
1,535
2,05
2,051
1,4695
1,502
1,974
2,112
2,189
2177
1,668
1,452
1,558
2,012
2,0505
2,1845
1,473
1,505
1,504
1,58
1,952
2,0645
1,3995
1,502
1,924
2,265
2,056
2,385
1,472

1,684

Q3

2,015
2,101
2,503
2,492
1,7975
1,704
2,468
2,56365
2,646
2,7445
1,933
2,204
2,052
2,502
2,4823
2,7075
1,7395
2,039
2,204
2,046
2,338
2,529
1,5668
1,79
2,2688
2,648
2,567
3,043
1,914

2,273

Maxi-
mo

3,76
2,56
4,085
3,56
2,39
2,92
3,337
3,48
3,653
4,615
3,002
9,595
3,76
3,48
4,085
4,615
2,92
9,595
2,412
3.76
2.802
4,085
1,706
2,92
3,427
3,48
4,615
3,653
9,595

2.604

TC: Tomografia computada. N: numero total de imagenes analizadas. N*: nimero de imagenes faltantes. Q1: Primer cuartilo Q3:

Tercer cuartilo
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ntamos dos casos de pacientes ci

Figura 3: Prese

on hipertension endocraneana refractaria al tratamiento médico en los cuales se realizé una craniectomia descompre-

siva bifrontal dejando el puente 6seo que cubre el seno sagital superior, evitando de esta manera ligar el 1/3 anterior de este seno y seccionar la hoz. En ambos casos
se midieron las distancias antes mencionadas, tanto en las imagenes pre- quirdrgicas como en las post-quirdrgicas, no encontrandose grandes variaciones.

TABLA II: RESULTADOS DE LA PRUEBA DE MANN-WHITNEY.
LOS VALORES DE P QUE ESTAN RESALTADOS EN ROJO RE-
PRESENTAN AQUELLAS MEDIANAS CON DIFERENCIAS ES-
TADISTICAMENTE SIGNIFICATIVAS.

Estudio Variable Medida W Valor de p
RM Género A 1384 0,842
B 1436 0,802
C 908,5 0,526
Edad A 519,5 0,403
B 518 0,16
C 290 0,473
TC Geénero A 2917,5 0,532
B 3184 0,841
C 1861 0,392
Edad A 2823,5 0,002
B 3174 0,011
C 1937 0,266
- Tipode 5338 0
estudio
B 6956,5 0,132
C 4592,5 0,158

RM: Resonancia magnética TC: Tomografia computada W: Es-
tadistico de prueba.

se evaluaron los valores de p obtenidos para cada prue-
ba, considerando un intervalo de confianza del 95%, por
lo tanto, a = 0,05. Los grificos se realizaron en RStudio
(versién 1.4.1106) utilizando el paquete "ggplot2".

RESULTADOS

Se analizaron 193 estudios de imagenes cerebrales nor-
males: 115 TC y 78 RM. Los estudios de TC incluye-
ron a 56 mujeres con una edad media de 68,29 afios (DE
+19,92) y 59 hombres con una edad media de 62 afios (DE
+14,85). Los estudios de RM incluyeron a 41 mujeres con
una edad media de 45 afios (DE +14,00) y 37 hombres con
una edad media de 53,46 afios (DE +19,13)

Los resultados obtenidos en los estudios de T'C fue-
ron para la distancia A: media 2,1065 cm (DE +0,5339)

con un rango de 1 a 3,48 cm; para la distancia B: media

2,2677 cm (DE +0,6744) con un rango de 1,078 a 4,615
cm; y finalmente para la distancia C: media 1.765 cm (DE
+0,948) con un rango de 1 a 9.595 cm.

Los resultados obtenidos en los estudios de RM fueron
para la distancia A: media 1,7148 cm (DE +0,497), con
un rango de 1,039 a 3,76 cm; para la distancia B: media
2,1197 cm (DE +0,6071) con un rango de 1,022 a 4,085
cm; y finalmente para la distancia C: media 1,5321 cm
(DE +0,3417), con un rango de 1,03 a 2,92 cm (estas va-
riables y el resto de las mismas se analizan en la tabla I).

Los resultados del anilisis estadistico de los datos obte-
nidos en las pruebas de Mann- Whitney mostraron dife-
rencias estadisticamente significativas relacionadas con la
edad en las mediciones A y B realizadas en T'C (los resul-
tados de las distancias A y B medidas en TC fueron mis
altas en personas menores de 65 afios ). Asimismo, tam-
bién se encontraron diferencias estadisticamente signifi-
cativas relacionadas con el tipo de estudio en la medida
A (los resultados de la distancia A fueron mds altas en los

estudios de TC). (Tabla I y graficos I y II)

DISCUSION

Existen numerosos libros y articulos que describen la ana-
tomia del CC y la HC#381L121418 'gin embargo la relacién
entre ellos es poco mencionada. Kayalioglu G. y col.”?, en
su investigacién realizada sobre preparados cadavéricos,
analizaron la anatomia de la HC y realizaron mediciones
de su espesor a nivel cefalo- caudal y también realizaron
mediciones desde su borde libre hacia: la rodilla, la por-
cién media del cuerpo y el esplenio del CC (siguiendo el
eje cefalo-caudal). Clasificaron a la HC en 3 tipos, en base
a los datos mencionados anteriormente. La mds frecuen-
te fue la HC de tipo I, que presenté una distancia des-
de su borde libre hacia la rodilla del CC de 1,41 cm (DE
+0,56); hacia la region media del cuerpo del CC de 1,24
cm (DE + 0,47); y hacia el esplenio del CC de 0,21 cm
(DE +0,18). Estos resultados fueron similares a los pre-
sentados por Jiang y col y Dausacker J. y col.!, ambos
también realizados en preparados cadavéricos. No hubo
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Grafico I: Boxplots de las diferentes distancias (A, B y C) medidas en TC segun la variable edad. Los valores de p se muestran en los graficos.
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Grafico II: Boxplots de las diferentes distancias (A, B y C) medidas en TC y RM segun la variable tipo de estudio. Los valores de p se muestran en los graficos.

diferencias en las mediciones en cuanto a edad y sexo en
la poblacién analizada en estos estudios. Aunque nuestro
andlisis se realizé sobre estudios de imdgenes cerebrales
normales y no sobre preparados cadavéricos (que deben fi-
jarse para ser estudiados y esto podria distorsionar la ana-
tomia normal), la distancia C en nuestras mediciones es
similar a la distancia entre el borde libre de la HC y la re-
gién media del cuerpo del CC, en la HC tipo I de Kaya-
lioglu G. y col.

Nuestro estudio analiza la distancia entre regiones parti-
culares del CC y la HC. Hemos elegido estas regiones del
CC teniendo en cuenta los datos aportados por estudios
basados en traumatismo craneoencefilico'>*+>101419  Eg-
tos estudios evidencian que el CC podria resultar dafia-
do por fuerzas de cizallamiento producidas por el trauma
contra el borde libre de la HC tanto en el momento del
impacto primario como después del mismo por la conges-

tion cerebral y el aumento de la presion intracraneana (en-
tre otras causas)**?*1>¢. En nuestro trabajo hemos demos-
trado que existe una distancia entre el CC y el borde libre
de la HC de al menos 1 cm.

Si bien sabemos que la RM ofrece una visualizacién mds
detallada de las estructuras anatémicas, también sabemos
que en muchos paises no se cuenta con un centro de RM
disponible las 24 horas del dia. Sin embargo, también sa-
bemos que la gran mayoria de los hospitales tienen tomé-
grafos disponibles para la realizacién de imégenes cere-
brales las 24 hs del dfa. De esta forma, una de las variables
que analizamos, fue si existen diferencias estadisticamen-
te significativas entre las mediciones realizadas en RM y
TC para saber si se pueden usar indistintamente.

Un dato interesante a destacar es el hallazgo de que las
distancias A y B medidas en TC son mds altas en perso-
nas menores de 65 afios. Hemos analizado la distancia en-
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tre el CC y la HC entre personas mayores y menores de
65 afios, ya que la mayoria de los autores proponen que a
esta edad se inicia la adultez tardia. En esta etapa, el cere-
bro podria desarrollar una serie de modificaciones estruc-
turales, tanto microscépicas, macroscépicas como bioqui-
micas, entre las que se encuentran: disminucién de peso y
volumen, con aumento del tamafio de los surcos y dismi-
nucion de las circunvoluciones; atrofia; degeneracién gra-
nulovacuolar y neurofibrilar; entre otras.22%252,
Finalmente, creemos que el uso de estas distancias pue-
de ser una herramienta 1til para la planificacién quirdrgi-
ca en ciertas patologias. Por ejemplo para localizar lesio-
nes en la fisura interhemisférica o en la superficie medial
del hemisferio cerebral. Al poder ubicar el objetivo qui-
rirgico en la RM preoperatoria y medir en ese punto
exacto la distancia entre el CC y el borde libre de 1la HC,
esa medida puede reproducirse en el escenario quirdrgico
luego de abrir la fisura interhemisférica. En otro procedi-
miento que se podrian utilizar estas mediciones es en la
callosotomia posterior para casos de pacientes con epilep-
sia refractaria, donde a través de estas distancias podemos
planificar la extensién anterior de nuestra callosotomia.
Asi mismo estas distancias podrian ser ttiles para deter-
minar la extensién de la reseccién ésea realizada en cra-
niectomias descompresivas bifrontales para el tratamien-
to de la hipertensién endocraneana. En las craniectomias
descompresivas bifrontales cldsicas, los autores proponen
una amplia reseccién sea, ligar el 1/3 anterior del seno
sagital superior y seccionar la HC para evitar el dafio del
CC, entre otras estructuras™. Dicho dafio al CC es pro-
vocado por mecanismos que describimos anteriormente.
Nuestro estudio demuestra con datos anatémicos, que la
reseccion del puente éseo que cubre el seno sagital supe-
rior podria no ser realizada. También podria evitarse li-

gar el 1/3 anterior del seno sagital superior y seccionar
la hoz, previniendo la morbi-mortalidad asociada a estos
gestos quirdrgicos, ya que existe una distancia como mi-
nimo de 1 cm entre el CC y el borde libre de 1a HC (figu-
ra 3). Esta ultima teoria deberd ser demostrada en traba-
jos prospectivos

CONCLUSIONES

En este trabajo hemos medido la distancia entre 3 regio-
nes del CC y el borde libre de la HC en estudios de imé-
genes cerebrales normales y hemos realizado un anilisis
estadistico en funcién de la edad, el tipo de estudio y el
sexo de los pacientes.

Podemos afirmar con datos objetivos que existe una dis-
tancia desde el borde libre de la HC hasta la rodilla y el
cuerpo del CC de al menos 1cm, tanto en estudios de TC
como de RM. Asimismo, podemos afirmar que existen
diferencias estadisticamente significativas relacionadas
con la edad y con el tipo de estudio.

Creemos que nuestro trabajo aporta informacién impor-
tante, ya que no encontramos publicaciones que realicen
un analisis estadistico en relacién a la distancia entre el
CCy el borde libre de la HC y destaquen su potencial im-
plicancia quirdrgica, en una poblacién de nuestro pais ni
tampoco de américa latina. Estos datos podrian ser im-
portantes para futuros estudios relacionados con la plani-
ficacién quirdrgica donde estén involucradas estas dos es-
tructuras.
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“Qué hay de nuevo...”

Asa SL, Mete O, Perry A, Osamura RY. Overview of the 2022 WHO
Classification of Pituitary Tumors. Endocr Pathol.
2022 Mar;33(1):6-26. doi: 10.1007/s12022-022-09703-7. Epub 2022 Mar 15. PMID: 35291028.

Silvina Figurelli

Médica Patéloga. Neuropatologia Hospital General “Juan Ferndndez”, Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina

Hace varios afios los expertos del tema propusieron un
cambio en la denominacién de los tumores de la adeno-
hipofisis denominados hasta la ultima clasificacién como
Adenomas.! La clasificacién 2022 tiene el valor de cerrar
un periodo de cambios y avances que reformularon el mo-
delo de enfermedad. La necesidad histérica de agrupar y
clasificar tumores nos sirvié para denominar adenoma a
un tumor con capacidad infiltrativa. A partir de la nueva
clasificacién WHO 2022 los llamaremos Tumores Pitui-
tarios Neuroendocrinos (PitNET).

Los PitNET representan el 15 % de los tumores de
SNC. La mayoria son esporddicos, de lento crecimiento
y afectan a la poblacién adulta pudiendo tener o no ma-
nifestacién clinica endocrina. Es necesario detectar y
predecir cudles se comportardn con alto riesgo: prolac-
tinomas en hombres, subtipos especificos y también de-
tectar casos genético- familiares. En base al tamafio tu-
moral, los corticotropos de granulado denso o lactotropos
de granulado disperso suelen presentarse como picoa-
denomas o microadenomas lo cual plantea un desafio al
abordaje quirurgico. Es crucial la representatividad de la
muestra de tejido y el control intraoperatorio depende del
protocolo del equipo de trabajo de cada centro quirtrgico.

En los inicios, la clasificacién se basaba en la afinidad
tintorial de las células. Desde 1980 se incorpora la mi-
croscopia electrénica y sus detalladas descripciones sobre
granulos neuroenddcrinos y organelas del citoplasma. En
1996 la inmunohistoquimica (IHQ) revoluciona y sien-
ta las bases de la clasificacién actual. En 2000 se suman
los factores de transcripcién (FT) como integracion de la
organogénesis, delineando familias de diferenciacién. La
clasificacién 2017 apoya el pronéstico basado en la citodi-
ferenciacién y expresa la busqueda del perfeccionamiento
de la cinética celular como sucede en otros tumores neu-
roendécrinos. Hoy se expone en primera columna a los
FT: PIT1, TPit, SF1, sumando Receptor de Estrégeno
y GATA-3. Los FT se expresan en el nicleo de la célula
tumoral y su positividad marca el linaje. Apoyan y com-
plementan la citodiferenciacién que ya conocemos con el
estudio microscépico de rutina que incluye hematoxilina

eosina, técnica de PAS, Citoqueratinas y hormonas hipo-

fisarias que tifien el citoplasma celular.

El criterio de malignidad es otro punto en cuestién que
incluye el aspecto proliferativo del tumor (mitosis/indi-
ce de proliferacién Ki-67), su potencial genético malig-
no (p53) y, por tltimo, su capacidad de generar metdstasis
craneoespinales.

Siguiendo el desarrollo, nos detenemos en aspectos
puntuales:

* Acromegalia: el caso tipico con exceso de hormona
de crecimiento corresponde a PitNET somatotropos
de granulado denso, a diferencia del somatotropo de
granulado disperso que se asocia a mayor agresividad.
Otros tumores mixtos que se asocian a acromegalia
son mamosomatotropos, células madre y bicelulares.
El factor de transcripcién que marca este linaje es el
Pitl. En algunos casos el somatotropo puede asociarse
a gangliocitoma. La hiperplasia que conlleva al exceso
de hormona funcionante requiere histolégicamente de
presencia de trama de Reticulo.

* Hiperprolactinemia: el caso tipico corresponde al lac-
totropo de granulado disperso, pero existen otros
subtipos como el de granulado denso y nuevamente
mencionaremos mamosomatotropo, células madre y
bicelulares. El factor de transcripcién que marca este
linaje es el Pit1.

*  Exceso de TSH: los tirotropinomas son infrecuentes
y pertenecen a la familia Pitl. El anteriormente deno-
minado Adenoma Silente tipo 3 ahora se llamara Pitl
indiferenciado.

* Cushing: el caso tipico corresponde al subtipo granu-
lado denso o antes llamado tipo I; el subtipo granula-
do disperso o tipo II generalmente se presenta como
macroadenoma de comportamiento agresivo sin ma-
nifestacién clinica elocuentemente.

*  Gonadotropos: son PitNET positivos con BFSH y
BLH y pertenecen a la familia SF1, cuyo marcador de
utilidad en los laboratorios es el GATA-3.

* No funcionantes: diferenciaremos los negativos para
hormonas de aquellos negativos para F'T, en cuyo caso
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se llamaran PitNET nulos.

Mutaciones germinales: es importante pesquisar pa-
cientes con subtipos de tumores que se asocien a Neo-
plasia Endécrina Multiple, AIP y Sindrome de Lynch.
Para finalizar, mencionaremos los tumores No neu-
roendocrinos.

Blastoma de pituitario: relacionado con exceso de
ACTH y mutacién germinal DICER1.

Tumores de l6bulo posterior: generalmente bien deli-
mitados como tumor de células granulares S-100 posi-
tivo, oncocitoma de células fusiformes T'TF1 positivo;
pituicitomas y tumores neurales del tallo hipofisario.
Tumores neuronales selares: la presencia de prolifera-

ciones neuronales en distintos estadios de diferencia-
cién marca la divisién categérica artificial entre célu-
las neuronales y célula neuroenddcrina en esa region
anatémica.

Conclusion

Los PitNET se clasifican en base a las técnicas de inmu-

nohistoquimica ofreciendo valor predictivo.

Esta visién general resume los avances de los dltimos 20

afios y resalta los puntos mds especificos de la clasificacion

2022 a manera de preguntas y respuestas que nos ayuda a

comprender la superposicién de términos y denominacio-

nes que utilizamos en la prictica diaria multidisciplinaria.
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“Releyendo a”

Bond AE, Jane JA Sr, Liu KC, Oldfield EH. Changes in
cerebrospinal fluid flow assessed using intraoperative MRI
during posterior fossa decompression for Chiari malformation.
J Neurosurg 2015;122(5):1068-75.PMID: 21898431.

Juan José Maria Mezzadri

Programa de Chiari y Siringomielia, Servicio de Neurocirugia, Instituto de Neurociencias,

Hospital Universitario Fundacién Favaloro, Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina.

1. Introduccién

Se llama malformacién de Chiari a un grupo de entidades
en donde las amigdalas cerebelosas descienden por debajo
del foramen magno en diferentes magnitudes. La mds fre-
cuente es la malformacién de Chiari I en donde el descen-
so amigdalino es 2 5 mm.?

Sus causas son varias, pero la mds frecuente es la hipo-
plasia de la fosa posterior.? Factores genéticos, congéni-
tos o ambientales impedirian el desarrollo del mesodermo
para-axial con retraso en el crecimiento del basioccipucio
y del supraoccipucio y cierre prematuro de la sincondrosis
esfeno-occipital.** Esto resulta en una fosa posterior mds
pequefia, con descenso forzado de las amigdalas cerebelo-
sas a través del foramen magno por un conflicto de espa-
cio entre el volumen normal del tejido cerebeloso y el vo-
lumen reducido de la fosa posterior.

En general existe consenso en que el tratamiento de la
malformacién de Chiari I es quirtrgico en los casos sinto-
miticos,” pues los sintomas muy rara vez mejoran espon-
tineamente.® El objetivo de la cirugia es ampliar el volu-
men de la fosa posterior para descomprimir las amigdalas
cerebelosas y restablecer el flujo normal de liquido cefalo-
rraquideo (LCR).

Si bien hay varias técnicas quirtrgicas, no existe acuer-
do sobre cuil es la mds apropiada porque el nivel de evi-
dencia de cada una es bajo. La técnica mds empleada es la
descompresién dsea craneo espinal. Existe una fuerte con-
troversia sobre si ésta debe asociarse o no a una duraplas-
tia para incrementar el volumen de la fosa posterior.”

Por ello, serfa til disponer de un método que nos in-
forme si es necesaria la duraplastia. La ecografia intrao-
peratoria pareceria cumplir con este propésito al evaluar la
distancia entre la duramadre y las amigdalas cerebelosas,
y determinar si la descompresién ésea logré aumentar el
espacio entre ambas, haciendo innecesaria la duraplastia.®

La ecografia ;Seria tan confiable? McGirt et al. obser-
varon que, a pesar de una ecografia normal en pacientes
luego de una descompresién ésea sin duraplastia, los sin-
tomas persistian.’

En la publicacién “releida” los autores analizaron la
confiabilidad de los resultados de la ecografia intraopera-
toria ante los cambios que la posicién del paciente origina
en el espacio existente entre la duramadre y las amigdalas
cerebelosas, evaluada con imdgenes por resonancia mag-
nética intraoperatoria (IRMi) en contraste de fase.

2. Fortalezas

Los autores realizaron un estudio “prospectivo” emplean-
do “IMRI en contraste de fase” en pacientes sintomaticos
con una malformacién de Chiari I, con o sin siringomie-
lia. El objetivo fue determinar el resultado de la descom-
presién crineo espinal.

A 15 pacientes se les realizé una 1ra IMRI en posicién
supina, una 2da en posicién prona antes de hacer la inci-
sién y una 3ra en posicién prona luego de la descompre-
sién crdneo espinal.

El 93% de los pacientes (n:14) demostré una mejoria
significativa del flujo de LCR a través del foramen magno,
dorsal a las amigdalas, con el posicionamiento en decubito
prono y con el cuello flexionado. Esta mejoria fue tan no-
toria que los resultados de la descompresién fueron difici-
les de discernir.

Estos resultados cuestionarian la utilidad de la ecogra-
fia intraoperatoria. Una ecografia normal no nos garan-
tizaria que dicha normalidad sea fruto de la descompre-
sién y no de la posicién en dectbito prono. En definitiva,
la ecografia no seria tan conflable para identificar en qué
pacientes seria conveniente realizar o evitar la duraplastia.

Esta publicacién reunié varias fortalezas: fue prospecti-
vo y experimental, la metodologia fue correctamente pla-
neada y utiliz6 la IRMi en contraste de fase, que actual-
mente sigue siendo el estudio mds adecuado para evaluar

la dindmica del LCR en la charnela occipito-cervical "

3. Debilidades

El tamafio de la muestra fue su principal debilidad. Fue-
ron pocos casos y, por lo tanto, necesitarfamos nuevas pu-
blicaciones para ver si estos resultados pueden replicarse.
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4. Conclusiéon

La posicién en dectibito prono con el crineo flexionado me-
joraria el flujo de LCR en la charnela occipito-cervical de
pacientes con una malformacién de Chiari I al evaluarlos

con IRMi en contraste de fase. Este hallazgo cuestionaria
el valor de la ecografia intraoperatoria como método para
determinar si es necesario realizar o no una duraplastia
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“Este caso me desorientd”
Miguel Villaescusa, Emily Guerra, Pedro Plou, Ezequiel Jungberg, Pablo Ajler

Servicio de Neurocirugia. Hospital Italiano de Buenos Aires.

Caso Clinico

Paciente de 44 afios, sin antecedentes de relevancia, que
consulté por cuadro de dolor facial intenso, de tipo uren-
te en territorio V1, V2 y V3 lado derecho. Se realizé Re-
sonancia Magnética Nuclear (RMN) de cerebro en la que
se observé lesién nodular extraaxial, con base de implanta-
cién en cara lateral del seno cavernoso derecho con intenso
realce postcontraste; compatible en primera instancia con
un meningioma con extensién a fosa temporal y cavum de
Meckel (Figura 1). Realiz6 tratamiento farmacoldgico con
Carbamazepina a dosis maxima y Gabapentin, sin mejoria
de los sintomas. Posteriormente intercurrié con farmaco-
dermia secundaria.

El cuadro se interpreté como una neuralgia atipica se-
cundaria a la compresién del ganglio de gasser por el tu-
mor, refractaria a tratamiento farmacoldgico, por lo cual se
indicé la reseccién quirdrgica.

Se realizé6 mediante abordaje transcigomitico, disec-
cién (peeling) de fosa media exponiendo cara lateral del
seno cavernoso sin evidencia de lesion. Se realizé aper-

tura dural en busqueda de una lesién intradural sin re-
sultado. Se toma muestra de la cara lateral del cavum de
Meckel para anatomia patoldgica por congelacién la cual
informé abundante células inflamatorias. La paciente tuvo
muy buena evolucién postoperatoria. Comenzé tratamien-
to con corticoides el mismo dia de la cirugia y se otorgé el
alta hospitalaria a los 4 dias, sin complicaciones asociadas.

La anatomia patoldgica informé lesién compatible con
pseudotumor inflamatorio. Realiz6 un mes de tratamiento
con corticoides. Se realizé RMN de control a los 2 meses
en la que se evidencié importante reduccién del volumen

de la lesion (Figura 2 y 3).

Discusion

El pseudotumor inflamatorio (PI) es un proceso no neopli-

sico de etiologfa desconocida, caracterizado por una proli-

feracién de tejido conectivo con infiltrado inflamatorio.**
Histolégicamente se caracteriza por una poblacién lin-

focitica mixta de células T y B, especificas de la infla-

macién crénica, en conjunto con macréfagos, histiocitos

Figura 1. RMN de cerebro en secuencia T1 con contraste (preoperatoria) corte axial y coronal (A y B) que revela una lesion de masa bien delimitada que afecta al seno
cavernoso y cavum trigeminal del lado derecho, que realza fuertemente a la administracion de contraste con gadolinio.
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Figura 2. RMN de cerebro en secuencia T1 con contraste; cortes axial y coronal (A'y B). Control a los 2 meses posterior a la cirugia y corticoterapia.

y eosindfilos.*®

Se cree que esta patologia se debe a una respuesta inmune
exagerada, relacionada con procesos inmunoldgicos e in-
fecciosos. El PI se ha asociado con la enfermedad de Sjo-
gren, enfermedad relacionada con Igg*, polimiositis idio-
pitica o incluso con enfermedades infecciosas como por
ejemplo Epstein- Barr virus. **7 El examen histopatol6-
gico es sumamente importante para diferenciar un pseu-
dotumor inflamatorio relacionado con Igg* de un proceso
monoclonal como Linfoma o plasmocitoma.

Suele implicar con mayor frecuencia los pulmones, el hi-
gado y la 6rbita; si bien también hay reportes en estémago,
pancreas, corazon, rifién, vejiga y piel.2*101

La localizacién intracraneana primaria es rara; dentro
de éstas la mayoria surgen de las estructuras meningeas
de la base del crineo, dindoles una apariencia radiolégi-
ca similar a varias lesiones extraaxiales como meningio-
mas, schwannomas o cordomas, con los cuales se puede
confundir.b*$12

En general, no tienen hallazgos neurorradiolégicos es-
pecificos. Pueden ser iso o hipointensos en secuencias T'1
de RMN, hipointensos en T2 y realzan homogéneamente
tras la administracién de contraste. Pueden también pre-
sentar hipercelularidad y, por lo tanto, la espectroscopia
por RMN no permite distinguirla con seguridad de otras
lesiones neopldsicas.!

A nivel intracraneano se han documentado casos que
afectan meninges, hueso esfenoides, hueso temporal, 6rbi-
ta, seno esfenoidal y maxilar, clivus, vasos intracraneanos,
conducto auditivo interno, nervio trigémino, parénquima

cerebral, seno cavernoso, fosa infratemporal, fosa psterio-
fopalatina y region supraselar. ' Incluso se han reporta-
do casos con localizacién espinal epidural. 1%

La localizacién en la base del crineo suele estar asociada
con un comportamiento agresivo, mostrando erosién Gsea,
altas tasas de recidivas, respuesta pobre al manejo farma-
colégico y la radioterapia. *

El PI intracraneal con compromiso del seno caverno-
so, asociado con oftalmoplejia dolorosa, fue descripto por
Tolosa y Hunt et al (Sindorme de Tolosa-Hunt) 7, ca-
racterizado por un proceso inflamatorio no especifico que
implicaba el seno cavernoso con infiltracién de adventi-
cia de la carétida. Estos pacientes mejoraron notablemen-
te con la corticoterapia.

La estenosis de la porcién intracavernosa de la caréti-
da interna puede causar accidentes isquémicos transito-
rios. En raras instancias también se ha reportado hipo-
pituitarismo por pseudotumores con extension intraselar.
118 Asimismo la extension al cavum de Meckel puede ge-
nerar dolor facial, o la lesiones con ubicacién el en clivus
parilisis del 6to par craneal por compresién en el canal de
Dorello. V¥

En cuanto al tratamiento las opciones terapéuticas inclu-
yen corticoterapia, radioterapia, inmunomoduladores y la
cirugia.®®?' E] PI suele tener buena respuesta a los corti-
coides (aproximadamente 80% de respuesta), ? los cuales
contindan siendo el tratamiento principal en esta patolo-
gia, especialmente en los casos que no son plausibles de re-
seccién quirdrgica.*

La dosis 6ptima y el tiempo de duracién no estd claro
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Figura 3. RMN secuencia CISS preoperatoria (A) y control a los 2 meses (B).

(excepto para el sindrome de Tolosa-Hunt)1 Esto depen-
de generalmente de la ubicacién y del grado de compo-
nente fibrético que presenta la lesion (el cual es indicador
de la cronicidad del proceso), lo cual reduce la efectividad
de dicho tratamiento. ' Los casos que afectan a la base del
crdneo suelen tener menor respuesta a la corticoterapia
que el resto. *

La reseccién quirdrgica debe ser considerada cuando los
tratamientos no invasivos han fracasado, si el diagnésti-
co no estd establecido y se requiere de una biopsia para el
mismo,o bien si el tumor puede ser resecado con minima
morbilidad asociada.?

La radioterapia en dosis bajas puede considerarse en los
casos recurrentes o en pacientes sin respuesta a los corticoi-
des en quienes la cirugia sin riesgo no es una opcién. Para
los casos que tampoco responden a esto, los inmunomodu-
ladores o quimioterapia pueden ser otra alternativa.'>*

Presentamos un caso de una paciente en la cual se asu-
mi6 inicialmente el cuadro como un meningioma sobre la
pared lateral del seno cavernoso con dolor trigeminal re-
fractario asociado, por lo que se decide la conducta qui-
rirgica. Los estudios imagenoldgicos previos coincidian
con el diagnéstico inicial. Durante el acto quirdrgico no
se logra evidenciar una lesién tumoral que estuviera ge-

nerando un efecto de masa sobre estructuras adyacentes,
por lo que nos limitamos a realizar la biopsia de las es-
tructuras fibréticas observadas y del nervio trigémino. La
congelacién informé la presencia de tejido inflamatorio
con abundantes linfocitos.

La paciente posteriormente inicié corticoides con lo
cual mejoraron posteriormente los sintomas. En la RMN
postoperatorio (a los 2 meses) se evidencié una marcada
reduccién de la lesién, objetivando una clara respuesta al
tratamiento farmacoldgico.

Conclusién

El pseudotumor inflamatorio es una proliferacién no
neopldsica con infiltrado inflamatorio que puede ocurrir
también a nivel intracraneano. Esta patologia debe consi-
derarse como parte del diagnéstico diferencial cuando se
trata de una lesién en intima relacién con las meninges en
la region selar o paraselar y que realza homogéneamente
tras la administracién de contraste, ya que puede confun-
dirse con otras lesiones neopldsicas.

El tratamiento principal es la corticoterapia, si bien la ci-
rugia puede considerarse frente a la necesidad de una biop-
sia 0 en los casos refractarios a dicha terapia, cuya localiza-
cién permite una exéresis segura.
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“Este caso me desorientd”
Teyssandier, Mariano; Angel Reyes, Keila; Recchia, Rodrigo; Melgarejo, Ana

Divisién Neurocirugia, Hospital General de Agudos “Dr. Juan A. Fernindez”, Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina

Paciente de sexo masculino de 17 afios de edad, sin ante-
cedentes de relevancia, que consulté a la guardia del hos-
pital por presentar fiebre, cefalea intensa y vémitos de 48
horas de evolucién. Al examen neurolégico se encontraba
licido, sin alteracién de pares craneales, sin déficit mo-
tor ni sensitivo y presentaba rigidez de nuca. Se interpre-
t6 el cuadro como un sindrome meningeo, por lo que se
realizé un andlisis de sangre que evidencié leucocitosis
leve, una tomografia computada (T'C) de encéfalo infor-
mada como normal y una puncién lumbar. El examen fi-
sico-quimico del LCR evidencié un color cristal de roca,
1425 células/mm3 con predominio mononuclear, gluco-
rraquia de 53 mg/dl (glucemia de 102 mg/dl) y proteinas
de 110 mg/dl, interpretindose como una meningitis, ini-
cidndose tratamiento antibidtico y antiviral empirico. La
serologia para HIV y VDRL fueron negativas. Los cul-
tivos de LCR fueron negativos para gérmenes comunes,
micobacterias y hongos, asi como también el panel viral,
por lo que se interpreté como una meningitis aséptica. Se
complet6 estudio con imagen por resonancia magnéti-
ca (IRM) de encéfalo que evidenci6 una lesion expansiva
selar con extensién supraselar de 14 x 16 mm de didme-
tro, quistica, hipointensa en T'1, levemente hiperintensa
en T2, sin restriccién en secuencia de difusién, con re-
fuerzo periférico tras el contraste, con compresién y de-
formidad del quiasma 6ptico (Fig. 1). Tras este hallazgo,
se realizé un campo visual computarizado que fue nor-
mal y se plantearon diferentes diagnésticos diferenciales:
quiste de la bolsa de Rathke, craneofaringioma y adeno-
ma quistico. El panel hormonal no evidencié alteracién
de la funcién hipofisaria y el paciente no referia trastor-

nos en el crecimiento, ni en la libido, ni tampoco signo-
sintomatologia de diabetes insipida u otra alteracién hi-
droelectrolitica. Tampoco se evidenciaron calcificaciones
de la lesién en la T'C. Se discutié el caso y se decidi6 la
conducta quirtrgica.

Se realiz6 abordaje endoscépico transnasal tran-
sesfenoidal (ver video). Luego de la durotomia se-
lar, se evidencié salida de material amarillento, puru-
lento, a presion (Fig. 2). Se evacué todo el contenido y
se resecaron las paredes de la lesién. El extendido in-
traoperatorio fue compatible con craneofaringioma.
El paciente presenté buena evolucion postoperatoria. Se
realizé T'C de control que no evidencié complicaciones y
se le otorgd el egreso hospitalario a los 5 dias postope-
ratorios, sin déficit neuroldgico ni oftalmolégico. A los 3
meses de la cirugia se realizé una IRM que evidencié una
hipéfisis conservada, sin alteraciones ni realces patolégi-
cos, con quiasma 6ptico libre y bien posicionado (Fig. 3).
La anatomia patolégica diferida revelé tejido adenohipo-
fisario con un infiltrado linfoplasmocitario crénico, com-
patible con una hipofisitis linfocitaria (Fig. 4).

Se realizé abordaje endoscépico transnasal transesfe-
noidal (ver video). Luego de la durotomia selar, se evi-
dencié salida de material amarillento, purulento, a
presion (Fig. 2). Se evacué todo el contenido y se rese-
caron las paredes de la lesién. El extendido intraopera-
torio fue compatible con craneofaringioma. El paciente
present6 buena evolucién postoperatoria. Se realizé TC
de control que no evidencié complicaciones y se le otor-
g6 el egreso hospitalario a los 5 dias postoperatorios,
sin déficit neurolégico ni oftalmolégico. A los 3 meses

Figura 1. A: IRM T2 coronal en la que se visualiza tumor selar con desplazamiento del quiasma 6ptico. By C: IRM T1 coronal y sagital con gadolinio que muestran cen-
tro hipointenso con captacion periférica en anillo.
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Figura 2. A: Durotomia selar. B: Material purulento. C: Lecho quirdrgico luego de la reseccion de la lesion.

Figura 3. A: IRM T2 coronal. Se visualiza cisterna supraselar libre. By C: IRM T1 coronal y sagital con gadolinio que muestran hipdfisis conservada con captacion nor-

mal del tallo y glandula.

Figura 4. A: Tincion H-E g
para CD20 (linfocitos B).

de la cirugia se realizé una IRM que evidencié una hi-
pofisis conservada, sin alteraciones ni realces patolégi-
cos, con quiasma 6ptico libre y bien posicionado (Fig. 3).
La anatomia patolégica diferida revel6 tejido adenohipo-
fisario con un infiltrado linfoplasmocitario crénico, com-
patible con una hipofisitis linfocitaria (Fig. 4).

Discusién

Las hipofisitis son un grupo de lesiones inflamatorias que
afectan la hipdfisis y el tallo hipofisario. La bibliografia
actual las divide en primarias y secundarias. Dentro de las
primarias se describen varias formas: linfocitica, granulo-
matosa, xantomatosa, necrotizante, relacionada a IgG4,
inducida por inmunoterapia y otras autoinmunes. Las se-
cundarias son aquellas causadas por contigiiidad de otra
lesién o formando parte de una enfermedad sistémica.

Las hipofisitis primarias son las mds frecuentes, y dentro
de éstas la forma linfocitica, estimdndose 1 caso cada 9
millones de habitantes. También llamada hipofisitis au-
toinmune, se la distingue segtn la extensién del proce-
so inflamatorio en adenohipofisitis, infundibuloneurohi-
pofisitis y panhipofisitis. En un 20-50% de los casos se
la asocia a otras entidades autoinmunes: enfermedad ti-
roidea autoinmunitaria (tiroiditis de Hashimoto, enfer-
medad de Graves, tiroiditis subaguda), adrenalitis autoin-
mune, anemia perniciosa y diabetes mellitus tipo 1. Tiene
una mayor incidencia en mujeres y en relacién con el em-
barazo y postparto, aunque se han reportado casos en jé-
venes y ancianos. Se caracteriza por infiltracién difusa de
la gldndula por linfocitos T y B. La forma de presentacién
mds comin comprende disfuncién de la adeno y neurohi-
pofisis, cefalea y compromiso visual. Los hallazgos ima-
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genoldgicos son variables, van desde un agrandamien-
to de la glindula con realce homogéneo tras el contraste,
ausencia de la hiperintensidad en T1 de la neurohipéfi-
sis, hasta una silla turca vacia como respuesta atréfica lue-
go del proceso inflamatorio. Con respecto al tratamien-
to, debe ser adecuado a los signos y sintomas del paciente,
siendo posible el manejo conservador, con reemplazo hor-
monal en caso de ser necesario, ya que es frecuente la re-
solucién espontinea sin disfuncién hipofisaria perma-
nente. Los corticoides en altas dosis son de primera linea
en casos de cefalea severa y efecto de masa significati-
vo. El uso de inmunosupresores se reserva para casos en
que no haya respuesta al tratamiento con corticoides. En
cuanto a la cirugia, se indica no solamente para la des-
compresién quiasmitica en casos de resistencia a los cor-
ticoides, sino también para la confirmacién diagnéstica.
En nuestro caso, la presentacién clinica como una me-
ningitis aséptica se asocia mds frecuentemente al craneo-

faringioma, aunque las caracteristicas de la imagen y la
ausencia de disfuncién hipofisaria tanto clinica como bio-
quimica nos llevé a pensar en la posibilidad de un quiste
de la bolsa de Rathke. La reseccién quirtrgica se indicé
con el objetivo de obtener el diagndstico anatomo-patold-
gico y debido a que, si bien el paciente no presentaba défi-
cit visual, en la IRM el tumor se encontraba comprimien-
do el quiasma éptico.

Conclusion

La hipofisitis es una entidad poco frecuente y de difi-
cil diagnéstico clinico ya que no presenta caracteristicas
especificas y puede presentarse de forma muy variable.
Debe ser tenida en cuenta como diagnéstico diferencial,
sobretodo en pacientes que presentan alguna enfermedad
autoinmune. Aunque ain no hay un tratamiento especifi-
co, la cirugia endoscépica endonasal es de utilidad para el
diagnéstico definitivo y la descompresién de la via 6ptica.
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Los pacientes con lesiones localizadas en la regién pineal
que asisten a nuestro consultorio pueden presentarse con
un quiste incidental asintomdtico en un hallazgo radio-
légico solicitado por otra causa, como lo es un traumatis-
mo de crdneo, o con una lesién ocupante de espacio que
presenta sintomas banales o insidiosos como cefalea con
respuesta parcial al tratamiento analgésico y con tenden-
cia a la progresién. En los primeros, tendemos a la obser-
vacién del paciente y seguimiento evolutivo neurolégico
y radiolégico de manera ambulatoria por consultorio, que
por lo general tienden a ser estables.

En los casos de pacientes con lesiones ocupantes de es-
pacio en la regién pineal, y que acuden a nuestro consul-
torio por primera vez presentando algin sintoma o sig-
no que haga sospechar de alguna patologia estructural en
el sistema nervioso central, debemos siempre considerar
que nos estamos enfrentando a una patologia potencial e
inmediatamente grave, por lo que nuestro accionar debe
ser expeditivo.

Rara vez se presentan pacientes con signos evolutivos y

amenazantes de hipertensién endocraneana por hidroce-
falia aguda o compromiso del tronco encefilico por com-
presiéon mesencefilica, los cuales generalmente lo hacen
en la guardia externa por lo que la consulta a un servicio
de neurocirugia tiene ya otro contexto y premura, y tam-
bién la resolucidn, que en primera instancia serd la de la
hipertensién endocraneana asociada a la hidrocefalia.
Por otro lado, y no menos importante, debemos tener
en cuenta la epidemiologia de estas lesiones que repre-
sentan entre 3 al 8% de los tumores pedidtricos y me-
nos del 1% de los tumores en los adultos. Por lo tanto,
en nuestro consultorio también se presentan pacientes en
edad pedidtrica con sintomas y signos similares, suma-
dos también a la presencia de pubertad precoz en caso
de tumores germinales -los mds frecuentes en este grupo
etario- secretores de hormonas. La situacién y el marco
de consulta es abismalmente diferente porque, a nuestro
entender, no sélo enfrentamos a un nifio con un tumor
cerebral, sino también a la ansiedad mds que entendible
de los padres, la que muchas veces es dificil de manejar.

Figura 1.A. Corte axial y B. Corte sagital de resonancia magnética con Gadolineo que toma contraste, en region pineal.
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TABLA 1. MARCADORES BIOLOGICOS DE LOS TUMORES GERMINALESS,

Tumor
Células germinales Benignas

Teratoma inmaduro

Germinoma

Germinoma con Sinciciotrofoblasto
Carcinoembrionario

Coriocarcinoma

Del seno endodérmico

Al

Figura 2. Abordaje suboccipital supracerebeloso infratentorial. A. Posicion semisentada. B. Abordaje paramediano: marcacion en piel. C. Exposicion craneal. D.

Craneotomia.

Hay que ser claro y conciso, dar la informacién objetiva
necesaria y responder a todas las dudas que puedan tener,
con el objetivo de afianzar el rapport para la comunica-
cién de futuras conductas y eventuales desenlaces asocia-
das a las mismas.

Por lo tanto, como neurocirujanos debemos saber que
los pacientes que asisten por primera vez a nuestro con-
sultorio con una lesién pineal generalmente presentan
sintomas iniciales asociados a ventriculomegalia inci-
piente, no sin dejar de mencionar algunos casos extre-
mos de pacientes que nunca consultan por la progresién
sintomdtica y en los que la ventriculomegalia, ya hidro-
cefalia, hace que se presenten con signos y sintomas mds
floridos.

La cefalea generalmente holocraneana es el motivo de
consulta mis frecuente y puede estar acompafiada de ma-
nera evolutiva por nduseas, vémitos y trastornos visuales.
En algunos casos, hemos visto estos sintomas asociados
a signos y sintomas de sindrome cerebeloso con presencia
de ataxia y dismetria, y en casos excepcionales, a sindro-
me de Parinaud que refleja el compromiso colicular a ni-
vel del tectum mesencefilico***. Pero, como bien dijimos,
son casos excepcionales que en general suelen presentarse
mids en una guardia externa que en un consultorio.

Entonces, deberfamos considerar la dicotomia entre
no-hidrocefalia e hidrocefalia como formas de presenta-
cién en el consultorio y, a su vez, como puntos de partida

GCH-Sub beta Alfa-FP
6‘7 +/-
+ -
+/- +/-
++ -
- ++

[ €

para la toma de decisiones, tanto diagndsticas como tera-
péuticas, y tanto programadas como de urgencia.

En ambos casos, pero con distinta premura, indicare-
mos la realizacién de una tomografia de encéfalo con y
sin contraste y una resonancia magnética de encéfalo y
columna con gadolinio (Fig.1), y angiorresonancia de va-
sos intracerebrales que incluya tiempo venoso para ca-
racterizar lo mas fidedignamente el tamafio, extensién y
compromiso de estructuras elocuentes, presencia de cal-
cio, componente sélido y quistico, y las caracteristicas
vasculares que representan el entorno del tumor o la le-
sién per sé, que condicionardn la estrategia de la resec-
cién quirdrgica. A pesar de los avances en el diagnosti-
co por imagenes debemos tener presente que ellas no nos
aportan demasiado en lo que respecta a la estirpe tumo-
ral, quizds una presuncion de la misma.

Cabe aclarar que, para el caso del paciente con hidroce-
falia evolutiva y sintomdtica, la indicacién de internacién
de urgencia para la realizacién de estos estudios es man-
datorio, ya que por necesidad serd pasible de la realizacién
de un shunt que resuelva la misma.

Dada la gran variedad de patologia de la regién pineal,
como los tumores de células germinales, tumores de cé-
lulas pineales parenquimatosas, tumores gliales y un gru-
po misceldneo conformado por meningiomas, hemangio-
blastomas, tumores del plexo coroideo, linfomas, quistes
aracnoideos, lesiones vasculares y metdstasis, es imperio-
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so descartar en primera instancia, y mds al tratarse de pa-
cientes en edad pedidtrica, si la patologia con la cual nos
enfrentamos es un tumor de células germinales.

Por tal motivo, solicitamos marcadores tumorales séri-
cos y en liquido cefalorraquideo, en este ultimo caso a los
pacientes que tuvieran criterio de internacién inmediata
y no tuvieran contraindicacién de puncién lumbar, o por
medio de una tercer ventriculostomia si estuviera indica-
da, ya que la deteccién es de mayor sensibilidad en mues-
tras de LCR. Se debe recordar que la presencia de estos
marcadores es patognomonico de tumores de células ger-
minales malignas (Tabla 1)° y que, por otro lado, son uti-
les en el monitoreo de la respuesta a la terapia adyuvante
o como signo temprano de recurrencia. Ademds, por ser
indicadores confiables de presencia de células germinales
malignas nos permite decidir si la biopsia o cirugia son
necesarias, y si el paciente deberd ser sometido a terapia
radiante y quimioterapia como indicacién. En esta ins-
tancia debemos informar lo mds detalladamente posible
a los padres el argumento médico-quirtrgico de las deci-
siones terapéuticas que determinardn el camino a seguir,
ya que en general estd la creencia que todos los tumores se
operan, mixime si son malignos.

Consideramos importante resaltar que el manejo de la
hidrocefalia de estos pacientes deberd ser la conducta ini-
cial en las lineas de tratamiento quirurgico a plantear, ya
que en la mayoria de los casos se trata de una hidrocefa-
lia obstructiva asociada al efecto de masa sobre el acue-
ducto de Silvio. Como alternativa a la misma se puede
realizar una tercer ventriculostomia endoscépica, la cual
permitiria una reduccién gradual de la presién intracra-
neana y resolucién de los sintomas asociados antes de lle-
var a cabo la reseccién tumoral en un ulterior tiempo qui-
rirgico. Ademds permitiria la toma de muestra de liquido
cefalorraquideo y la posibilidad de toma de biopsia. Al-
gunos pregonan esta indicacién como de preferencia a la
colocacién de un sistema de derivacién ventriculo perito-
neal por la supuesta disminucién de riesgo de infeccidn,
sobre drenaje y siembra peritoneal de células malignas®.
En nuestro caso, creemos que la valoracién individual ba-
sada en la serologia, las imdgenes y el estatus neurolégico
del paciente nos permitirdn decidir la mejor indicacién,
pero generalmente creemos que la tercer ventriculostomia
endoscépica es una buena opcién.

La biopsia quirdrgica confirmard el diagnéstico histo-
légico. La misma puede ser realizada por via endoscépi-
ca ventricular o a cielo abierto. Ello lo decidiremos con
la valoracién del estado general del paciente, la presen-

cia de tumor primario sistémico y la presencia de multi-
ples lesiones.

En pacientes sintomdticos, en quienes se plantea la re-
seccién quirtrgica del tumor una vez descartada la estir-
pe germinal del mismo, la hidrocefalia se puede manejar
con la colocacién de un drenaje ventricular externo du-
rante el tiempo quirtrgico a través un agujero de trépano
en los puntos de Dandy o Frazier, y la remocién o coloca-
cién de un sistema de derivacién ventriculo peritoneal se-
gun la evolucién durante el periodo posoperatorio.

Los abordajes quirdrgicos mds utilizados para la re-
seccién de un tumor pineal requieren una exigente pla-
nificacién preoperatoria para seleccionar la via de acce-
so 6ptima y maximizar la reseccién reduciendo al minimo
la morbilidad. Las consideraciones incluyen la anato-
mia especifica del paciente, la extensién y las caracteris-
ticas intrinsecas del tumor, y las técnicas que puedan ser
empleadas durante la reseccién, ya sea microquirurgica,
endoscépica o ambas.

El abordaje supracerebeloso infratentorial (Fig.2) ofre-
ce un canal de trabajo directo a los tumores pineales de-
jando al complejo venoso profundo rostral a la ruta de ac-
ceso. Este se puede realizar por linea media a través de un
acceso amplio para que permita la caida del cerebelo o por
via paramediana, la cual conlleva un mejor acceso a la re-
gién pineal, evitando el culmen, por un lado, y aprove-
chando la concavidad anatémica natural del 16bulo cua-
drangular, por el otro. Ultimamente, la via paramediana
suele ser nuestra via de eleccién, utilizando la técnica en-
doscépica con la que obtenemos una excelente visualiza-
cién y manejo de la lesién sin la necesidad de un aborda-
je amplio. Esta via, a su vez, no nos impide usar la técnica
microquirdrgica cuando es necesaria.

El abordaje suboccipital transtentorial permite abor-
dar caudalmente lesiones que se extienden a través del
tentorio a la fisura cerebelo-mesencefilica y rostralmen-
te hacia la regién temporo-mesial. Por otro lado, el abor-
daje transcalloso interhemisférico es descrito para tumo-
res con extension cefélica por arriba del tentorio, pero en
nuestro caso no llegamos a utilizarlo.

Concluyendo, consideramos que los pacientes con le-
siones pineales deben ser manejados con criterio suficien-
temente expeditivo para la resolucién de la hidrocefalia, si
la hubiera, teniendo como estrategia concomitante la rea-
lizacién de estudios radiolégicos y los marcadores tumo-
rales que permitirdn definir la orientacién de la conducta
hacia el tratamiento médico-oncolégico correspondiente,
o bien, el tratamiento quirtrgico resectivo.
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Introduccién

Los tumores pineales incidentales se definen como lesio-
nes ocupantes de espacio cuya topografia de origen reside
en la regién pineal. Esta drea se encuentra limitada a nivel
dorsal por el esplenio del cuerpo calloso, a nivel ventral
por la placa cuadrigeminal y a nivel caudal por la cisterna
de la placa cuadrigeminal y la superficie superior del ver-
mis. La glindula pineal o epifisis se encuentra adherida a
la pared posterior del III ventriculo. El término inciden-
tal hace referencia a un hallazgo inesperado que frecuen-
temente se evidencia al visualizar una neuroimagen ya sea
una T'C de encéfalo o RM de encéfalo en un paciente que
no presenta signo-sintomatologia asociada y cuya indica-
cién del estudio diagndéstico etiolégico no se encontraba
dirigida a este hallazgo.!

Los tumores pineales representan el 0,5% de todos los
tumores del sistema nervioso central en adultos, mientras
que en la poblacién pedidtrica el 2,5-8,5%." Dentro de la
regi6n pineal se destacan cuatro grupos tumorales: tumo-
res de las células parenquimatosas, tumores de las células
germinales, tumores embrionarios y tumores de estruc-
turas adyacentes (Tabla 1). Una reciente incorporacién a
la clasificacién de la WHO de 2021 (5ta Edicién) es el
tumor mixoide desmoplasico SMARCB1- mutante cuyo
prondéstico atn es incierto.>?

Presentaciéon Clinica

Los tumores pineales pediatricos, independientemente de

su histologia, generalmente se manifiestan mediante tres

mecanismos:

1. Elevacién de la presién intracraneana debido a hidro-
cefalia.

2. Compresion del tronco encefélico o del cerebelo.

3. Distuncién endocrinolégica.

La signo-sintomatologia se relaciona con el efecto de
masa ejercido sobre las estructuras neuroanatémicas rela-
cionadas o con la subsecuente dilatacién triventricular se-
cundaria a la estenosis del acueducto de Silvio. La presen-
tacién clinica es de cardcter proteiforme y se destacan el
deterioro de la reactividad, cefalea acompafiada de ndu-

TABLA 1. TUMORES DE LA REGION PINEAL (GRADO)
Tumores de células germinales

Germinoma (IV)

Carcinoma embrionario (IV)

Coriocarcinoma (1V)

Teratoma:
Maduro (I)
Inmaduro (N/A)
Transformacién Maligna (IV)

Tumor mixto de células germinales (1V)
Tumores de células parenquimatosas

Pineocitoma (1)

Tumor pineal parenquimatoso de diferenciacion
indeterminada (1I-111)

Tumor papilar de la region pineal (11-111)
Pineoblastoma (1V)

Tumor mixoide desmoplasico de la regién pineal
Tumores embrionarios

Tumor teratoide rabdoide atipico (1V)

Tumor embrionario de rosetas multicapa (IV)
Tumores de estructuras adyacentes
Tumores de plexo coroideo (I-111)
Meningioma (I-111)

Ependimoma (l1-111)

Glioma (I-1V)

seas y vémitos nocturnos o matutinos, vértigo y diversas
alteraciones visuales. Entre las ultimas podemos desta-
car al edema de papila, el sindrome de Parinaud/Kérber-
Salus-Elschnig o Sindrome mesencefélico dorsal, carac-
terizado por la paresia en la mirada superior (mirada en
sol naciente) presente en el 50-75% de los casos, nistag-
mo de convergencia y retraccién, disociacién pupilar a la

luz (Pupila de Pseudo-Argyll Robertson), retraccién pal-
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TABLA 2. MARCADORES TUMORALES

Beta Gonadotrofina e
Alfa Feto Proteina Alfa Feto Proteina Y Placentaria Melatonina

Coriénica Humana .

Alcalina

Germinoma - + + -
Teratoma + = - -
Carcinoma embrionario + 4 + -
Coriocarcinoma - +/- -
Tumor del saco vitelino + = +/- -
Pineoblastoma - - = +
Pineocitoma - - = +

Figura 1. Histograma: frecuencia de cirugias segun complejidad y afio de cirugia

pebral (signo de Collier). A su vez, la diplopia horizontal
secundaria a la paresia muscular de los rectos laterales por
el compromiso del VI par craneal o la diplopia vertical y
oblicua secundaria a la paresia muscular del oblicuo supe-
rior por el compromiso del IV par craneal caracterizada
por la dificultad para la lectura, el descenso de escaleras y
la compensacién mediante el tilt cefilico contralateral de-
nominado signo de Bielschowsky.

Menos frecuentemente, el compromiso de la extensién
tumoral hacia la fosa posterior puede desencadenar ataxia
y nistagmo horizontal por compromiso vermiano superior
y de los pedinculos cerebelosos superiores. El deterio-
ro de la reactividad puede ser consecuencia de la afecta-
cién del sistema reticular activador ascendente. A su vez,
la oftalmoparesia asociada a midriasis, ptosis y anisocoria
responde al compromiso del nucleo oculomotor de Edin-
ger-Westphal. En cuadros avanzados el dolor espinal o
la irritabilidad son secundarios a la diseminacién lepto-
meningea mientras que la diabetes insipida o la pubertad
precoz revelan el compromiso hipotaldmico.

Tipos tumorales segun origen

Tumores de origen pineal

Estos tumores potencialmente se pueden diferenciar en
distintas lineas celulares. Entre ellas la linea neuronal,
ependimaria, astrocitaria, componentes mesenquimaticos
y retinoblastoma (asociado a alteraciones genéticas: Gen

Rb, cromosoma 13).

Pineocitoma

Es un tumor de bajo grado (I) y escasa celularidad, cir-
cunscripto a la glindula pineal aumentando su didmetro
global. Infrecuentemente presenta fenémenos hemorrd-
gicos y requiere un seguimiento estrecho imagenoldgico
para diagnosticar las modificaciones morfoldgicas a lo lar-
go del tiempo.

Tumor papilar de la region pineal

Es un tumor de grado intermedio (II-III) infrecuente
que posee multiples quistes, es heterogéneo y posee realce
con contraste de los componentes sélidos y de las paredes
quisticas. (Figura 1: D).

Tumor pineal parenquimatoso de diferenciacion indetermina-
da

Es un tumor de grado intermedio (II-III) que posee ca-
racteristicas tanto del pineocitoma como del pineoblasto-
ma. Imagenolégicamente suelen ser lesiones heterogéneas
y con mayores lobulaciones que los pineocitomas, y menor
tamafio o riesgo de fenémenos hemorrégicos que los pi-
neoblastomas.

Pineoblastoma
Es un tumor de alto grado (IV) con la capacidad de un
crecimiento extenso (>5 cm), realce difuso con contras-
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Figura 2. Algoritmo diagnostico-terapéutico.®

te, frecuente presencia de calcificaciones diseminadas con
dreas quisticas asociadas. Presentan una elevada celulari-
dad por lo cual restringen en difusién. Su propensién ha-
cia la diseminacién requiere una evaluacién imagenolégi-
ca completa del neuroeje. (Figura 1: C).

Tumores de células germinales

Estos tumores se clasifican en germinomas, carcinomas
embrionarios, carcinomas del saco vitelino, coriocarcino-
mas y teratomas. Poseen alteraciones genéticas como la
ganancia de 12p y el cromosoma X.

Germinoma

Es el tumor germinal de mayor frecuencia. Es de alto gra-
do (IV) y posee una prevalencia mayor en el sexo masculi-
no, es mayoritariamente sélido aunque puede poseer dreas
quisticas. Suelen verse calcificaciones focales desplazadas
o que envuelven a la glandula pineal. El componente séli-
do es hiperdenso en la TC de encéfalo y posee realce con

F P IR
Seguimiento a

(RM de encéfalo,

J

*Germinoma k
productor de b hCG.

**Tratamiento dirigido

Largo Plazo por subtipo molecular.

Marcadores) S

contraste en la secuencia T1. (Figura 1: A).

Tumores no germinomatosos

Teratoma

Son tumores de distintos grados (I-IV) con mayor preva-
lencia en el sexo masculino y en pacientes menores a los 9
afios. Suelen tener componentes sélidos y quisticos, con
dreas de calcificacién y tejido adiposo. (Figura 1: B).

Tumor mixto de células germinales

Son tumores de alto grado (IV) que no poseen caracteris-
ticas propias imagenoldgicas que los definan ya que coexis-
ten componentes de distintos tipos de células germinales.

Otras Lesiones

Glioma Tectal

Se debe considerar su diagnéstico ante el hallazgo de
un desplazamiento de la glindula pineal sin alteraciones
morfoldgicas hacia dorsal. Histoldgicamente son astroci-
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tomas pilociticos que infrecuentemente requieren conduc-
ta neuroquirurgica.

Glioma Taldmico

Con cierta similitud con los gliomas tectales se debe
considerar su diagnéstico ante el hallazgo de un despla-
zamiento de la glindula pineal pero en este caso hacia
contralateral o caudal. El indice de sospecha debe ser
elevado ante el hallazgo de una lesién por fuera de la li-
nea media.

Diagnésticos diferenciales

Calcificacion pineal

Son un hallazgo fisiolégico presente en el 50% de los pa-
cientes en la adolescencia y en el 100% aproximadamente
de los pacientes adultos. Este hallazgo aislado ante la au-
sencia de otras alteraciones morfolégicas sugiere la ausen-
cia de un tumor pineal, excepto en los pacientes cuya edad
es inferior a los 3 afios.

Quiste pineal

Los quistes pineales poseen una prevalencia del 50% en
pacientes sin sintomatologia asociada, por lo cual al igual
que las calcificaciones pineales son consideradas hallaz-
gos fisiolégicos. Son el resultado de la degeneracion focal
de la glindula pineal y contienen tejido glial hipocelular.
Se describen los quistes aracnoideos o menos frecuente-
mente los dermoides y epidermoides. Ante la ausencia
de alteraciones morfolégicas asociadas no poseen poten-
cial neoplisico, sin embargo requieren seguimiento por su

eventual efecto de masa ante un incremento de tamafo.

Conducta diagnéstica terapéutica

Los pacientes pedidtricos con tumores en la regién pineal
presentan caracteristicas exclusivas, ya que la informacién
obtenida de los marcadores en suero o en liquido cefalo-
rraquideo (LCR) y el anilisis tisular determinan el ulte-
rior tratamiento, que no necesariamente requiere la exé-
resis tumoral. (Tabla 2). El tratamiento de la hidrocefalia
y el diagnédstico tumoral etiolégico presentan objetivos
diferenciales y, sin embargo, relacionados ya que pueden
llevarse a cabo mediante la Tercer Ventriculostomia En-
doscépica (TVE).

Los avances técnicos y la experiencia adquirida en neu-
roendoscopia han permitido reducir la morbimortalidad
de los procedimientos en la regién pineal. La TVE es el
procedimiento de eleccién para el tratamiento de la hi-
drocefalia obstructiva. Esta permite alcanzar tres objeti-
vos: tratamiento de la hidrocefalia, obtencién de LCR y la
biopsia tumoral (ante la existencia de extensién de la por-
cién anterior del IIT ventriculo). (Figura 2).

La exéresis tumoral es la indicacién para todos los tu-
mores con marcadores negativos, excepto el germinoma.

Conclusién

Los tumores pineales incidentales son un verdadero desa-
fio diagnéstico- terapéutico para el neurocirujano pedia-
trico. Requieren de un manejo integral multi e interdis-
ciplinario y un enfoque individualizado para alcanzar una
mayor sobrevida y un pronéstico mds favorable.
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Lesiones de la regién pineal

en mi consultorio

Rodolfo Recalde, Federico Minghinelli
Hospital de Clinicas José de San Martin, Buenos Aires.

Introduccién

Los tumores de la regién pineal (TRP) representan el 0.4

a 1% de los tumores del sistema nervioso central en adul-

tos y el 3 a 8% en pacientes pedidtricos."® Estas lesiones

se clasifican en 3 grupos:

1. Tumores de células germinales: germinoma (subtipo mds
comun de tumor pineal); coriocarcinoma y teratomas

2. Tumores del parénquima pineal: pineocitomas; pineo-
blastomas; tumores papilares y tumores del parénqui-
ma pineal de diferenciacién intermedia

3. Otras lesiones neopldsicas y no neopldsicas de la glan-
dula pineal: metdstasis; astrocitomas, gliomas mixtos,
quistes y tumores de estructuras que rodean a la pineal
(melanomas, meningiomas, quistes dermoides, quistes
epidermoides, rabdomiosarcoma y sarcoma histiociti-
co, entre otros)*

Estas lesiones pueden presentarse de forma asintomdti-
ca (como incidentalomas) o presentar sintomas tales como:
* Hidrocefalia obstructiva y aumento de la presién in-

tracraneana: con signos y sintomas cldsicos de hiper-
tensién endocraneana.

* Sintomas oftalmolégicos: sindrome de Parinaud, diplo-
pia, III par incompleto unilateral, nistagmo, midriasis
unilateral, disminucién de agudeza visual, entre otros.

* Sintomas endocrinolégicos: diabetes insipida y desér-
denes de la pubertad principalmente.

* Sintomas cognitivos: asociados en su mayoria a hidro-
cefalia.

* Foco motor/sensitivo: hemiparesia y ataxia (aunque
estdn descriptos son sintomas muy poco frecuentes en
estos tipos de lesiones).

* Otros sintomas: aunque es poco frecuente pueden pre-
sentarse sangrados intratumorales (cuadro llamado
apoplejia pineal, con hemorragia subaracnoidea y/o
hemorragia intraventricular), hipertermia, convulsio-
nes y tinitus, como manifestaciones mds frecuentes.’

El método diagnéstico de eleccién es la resonancia
magnética con contraste. Las caracteristicas imagenol6-
gicas dependen del tipo de lesién pineal. El tratamiento
de estas lesiones, cuando estd indicado, es multidiscipli-
nario (manejo quirurgico a cargo del equipo de neuroci-

rugia y manejo adyuvante a cargo del equipo de oncolo-
gia, en caso de que corresponda). Cuando estas lesiones
no tienen indicacién quirdrgica existe cierta controversia
acerca del seguimiento de las mismas. El objetivo de este
trabajo es proponer una clasificacién por grupo de pacien-
tes y un algoritmo de manejo para los pacientes con lesio-
nes pineales.>®

Grupos de pacientes

Cuando una imagen diagndéstica evidencia una lesién pi-

neal podemos encontrar diferentes grupos de pacientes,

los cuales tendrdn diferente tratamiento y seguimiento.

De esta manera encontramos:

*  Grupo 1a: Pacientes asintomdticos con lesiones pinea-
les de aspecto quistico (incidentalomas).

*  1b: Pacientes asintomdticos con lesiones pineales de
aspecto solido (incidentalomas).

*  Grupo 2a: Pacientes sintomaticos con lesiones pinea-
les de aspecto quistico, cuyos sintomas pueden o no
atribuirse a la lesién pineal.

*  2b: Pacientes sintomdticos con lesiones pineales de as-
pecto sdlido, cuyos sintomas pueden o no atribuirse a
la lesién pineal.

*  Grupo 3: Lesiones pineales sintomiticas cuyos sinto-
mas se atribuyen a la lesién pineal.

Opciones de tratamiento y seguimiento por grupo de

pacientes

*  Grupo la: Para lesiones menores de 7 mm no hace
falta seguimiento imagenoldgico (no se evidenciaron
quistes sintomdticos que sean menores que ese tamafo
en la literatura).” Para lesiones mayores hay que reali-
zar un seguimiento con RM alos 12 meses. Si la lesién
permanece estable, no hace falta mds seguimiento.

* 1b: Espectroscopia positiva: a cirugia; si es negativa:
seguimiento por imdgenes (RM a los 3,6 y 12 meses o
frente a aparicién de sintomas).

*  Grupo 2a: Descartar que los sintomas sean provoca-
dos por otras causas y hablar con el paciente acerca de
la posibilidad quirurgica.

*  2b: Espectroscopia (positiva: cirugia; negativa: segui-
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Figura 1: Algoritmo de manejo propuesto

miento (RM a los 3,6 y 12 meses o frente a aparicién
de sintomas).

Grupo 3: Cirugia. El tratamiento quirdrgico puede
ser a través de diferentes vias de abordaje o por me-
dio de procedimientos menos invasivos. Dentro de
los primeros encontramos diferentes tipos de aborda-
jes, tales como infratentorial supracerebeloso, occipi-

tal transtentorial e interhemisférico transcalloso. En

Seguimiento

Nueva RM control a los 3,6
y 12 meses

Si la lesién es mayor pero el paciente
permanece asintomdtico el
scguimiento queda a criterio del
neurocirujano tratante

Si la lesion esté estable el
paciente puede dejar de ser

seguido

tanto que aquellas técnicas menos invasivas estin re-
presentadas por los abordajes endoscépicos (marsu-
pializacién intraventricular con tercerventriculosto-
mia endoscépica en caso de hidrocefalia asociada) y
aspiracion estereotdctica.

Conclusién
Las lesiones de la regién pineal presentan un grupo muy




REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3 | 2022

COMO LO MANEJO

variable de patologias. Saber elegir la estrategia de es-
tudio y tratamiento adecuado es importante para evitar
errores de manejo. Hemos propuesto una divisién en gru-
po de pacientes en funcién de la lesién pineal presenta-

da y la sintomatologia asociada. Asi mismo presentamos
un algoritmo de manejo para simplificar el tratamiento de
este tipo de lesiones y evitar la realizacién innecesaria de
estudios y elegir la conducta mds apropiada.
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Manejo de lesiones incidentales

de la glaindula pineal

Muggeri A., Calabrese B., Yorio F., Cerrato S, Diez B.
Departamento de Neurooncologia, FLENI

Introducciéon

La glindula pineal es un érgano derivado del techo del
diencéfalo que se desarrolla durante el segundo mes de
gestacion. Esta glindula funciona como un transduc-
tor neuroendocrino que sincroniza la liberacién hormo-
nal con las fases de luz-oscuridad. Est4 situada en la zona
central del cerebro y mide entre 4 y 8 mm. La regién pi-
neal incluye, ademads de la glindula, estructuras encefili-
cas, durales y vasculares. Se encuentra delimitada dorsal-
mente por el esplenio del cuerpo calloso y la tela coroidea,
medialmente por la limina cuadrigémina y el tectum me-
sencefilico, a nivel anterior por la pared posterior del 111
ventriculo, y caudalmente por el vermis cerebeloso. Es
una estructura sin barrera hematoencefilica, por tanto en
estudios con contraste endovenoso la glindula realza de
forma intensa y homogénea. Las calcificaciones estin pre-
sentes en el 50% de los casos y suelen aparecer luego de los
10 afios de edad y no experimentan crecimiento a lo largo
de la vida. Deberian ser consideradas patolégicas las que
aparecen antes de los 5 afios de edad. La presencia de cal-
cificaciones no se correlaciona con la actividad funcional

de la glindula.

Manifestaciones clinicas

Los sintomas mds frecuentes son provocados por hidroce-
falia secundaria a obstruccién del acueducto o sindrome
de Parinaud por compresién del mesencéfalo y drea pre-
tectal. Otros sintomas se encuentran en relacién a la com-
presién del tronco encefélico, disfuncién hipotalamica y
mads raramente se han descripto hipogonadismo y puber-
tad precoz en la infancia.

Clasificacion de las lesiones de la region pineal

Se pueden dividir en lesiones no neopldsicas y neoplisicas.

* No neoplésicas: lesiones quisticas como los quistes pi-
neales, quistes epidermoide, dermoides y quistes arac-
noideos, y lesiones vasculares (malformaciones arterio-
venosas).

* Neoplisicas: se dividen en 4 grupos segun su origen:
germinal, procedentes del parénquima pineal, gliomas
y otros poco comunes como meningiomas, metastasis,

linfomas (ver Tablal).

Quiste pineal

Es la lesién mads frecuente. La disponibilidad de resonan-
cia magnética (RM) de alta resolucién posiblemente sea
la causa del aumento en la identificacién de los quistes pi-
neales. Los quistes pineales pueden verse en el 5% de las
RM de cerebro en forma incidental y entre un 20-40%
en autopsias. Suelen presentarse entre los 20 y 30 afios
de edad, son mds frecuentes en mujeres y en general son
asintomadticos y menores a 1 cm.

Los quistes pueden ser una entidad en si misma o puede
ser la forma de ver otras patologias como por ejemplo cier-
tos tumores, eso genera un desafio en relacién al diagnés-
tico y seguimiento.

Para definir un quiste pineal como incidental deberia-
mos estar seguros que los sintomas que generaron el pe-
dido de la RNM no estén categéricamente relacionados
con el mismo.

Los quistes pineales son mds frecuentes en mujeres 1,7-
3:1. Podria estar asociado su crecimiento a cambios hor-
monales por eso podrian aumentar para luego involucio-
nar con la menopausia. En hombres permanecen estables.

Fisiopatologia: se postula que podria deberse a diversos
mecanismos como el crecimiento de un remanente em-
brionario del diverticulo pineal, formacién de un quiste
revestido por tejido glial, degeneracién o necrosis de célu-
las del parénquima pineal

Histologia: en la evaluacién histolégica de los quistes
pineales resecados pueden verse tres capas. Una interna,
compuesta por tejido fibrilar glial (puede contener hemo-
siderina), una media con tejido glandular pineal con o sin
calcificaciones y una externa compuesta por tejido conec-
tivo fino.

Hallazgos en RNM de cerebro: en general son unilocu-
lados de sefial homogénea. Pueden verse iso o hipointen-
sos en T1 en relacién al parénquima cerebral y levemen-
te hiperintensos en T1 en relacién al LCR con un borde
liso y fino de realce. Septos finos, quistes internos peque-
fios pueden estar presentes. Se pueden ver calcificaciones
en un 25%. E1 60% de los quistes pueden realzar con el
gadolinio usualmente fino menos de 2 mm, liso y confina-
do al anillo que puede ser completo o incompleto. Los ha-
llazgos atipicos pueden ser la presencia de sangre, multi-




REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3 | 2022

COMO LO MANEJO

TABLA 1: CLASIFICACION DE TUMORES DE LA REGION PINEAL.

Tumores del
parénquima Pineal

Tumores de células Germinales

Germinomas

Germinoma con componente
sinciotrfoblastico

No Germinomatosos
Tumores del seno
endodérmico/embrionario
carcinomaembrionario

Pineocitomas

Pineoblastomas

Gliomas Poco comunes

Astrocitomas Meningiomas

ol s

. . tomas

coriocarcinoma

Tumores de células germinales mixtos malignos
Tumor de Parénqui-

Teratomas ma pineal de diferen- Linfomas
ciacién intermedia

Maduro . :
Tumor papilar de la Tumor rabdoide

Inmaduro

Con transformacion maligna

ples septos, multiloculados y realce nodular.

Diagnésticos diferenciales: deberian diferenciarse de
otras lesiones quisticas benignas menos frecuentes que
pueden asentar en la regién pineal, como es el caso del
quiste epidermoide, dermoide, quiste aracnoideo y aneu-
risma de la vena de Galeno. Los quistes aracnoides son en
general posteriores a la glindula pineal. Las metdstasis en
pineal son raras pero pueden ser quisticas. En ocasiones
los quistes presentan contenido denso que, unido a cierto
realce periférico, nos puede conducir a pensar que se tra-
ta de una lesién sélida o tumoral. Recordar que el quis-
te pineal es ficilmente diferenciable del tectum del mes-
encéfalo, mientras que tumores con apariencia quistica y
de este origen presentan un margen no bien definidocon
el mismo.

Seguimiento

* Los quistes menores a 1 cm y con hallazgos tipicos de-
berian ser controlados en principio clinicamente.

* Si miden mas de 10 mm el seguimiento con RM es
mandatorio, dado que el pineocitoma quistico puede
verse de esa forma.

* Si presentan més de 10 mm y hallazgos atipicos debe-
rian ser biopsiados o estudiados en forma mds profun-
da para descartar patologia tumoral. La biopsia sobre la
region pineal se asocia con alta morbilidad (déficit neu-
rolégicos) e incluso muerte por eso la decisién debe ser
tomada cuidadosamente. El sangrado dentro del quis-
te puede generar hidrocefalia aguda y apoplejia pineal.

Tumores de la region pineal
Representan el 1% de todas las neoplasias intracraneales y
son un grupo heterogéneo en cuanto a su edad de presen-

region pineal

teratoide atipico

tacién, comportamiento por imagen, radiosensibilidad,
quimiosensibilidad y pronéstico.

Se pueden clasificar en cuatro grupos: origen germinal,
derivados del parénquima pineal, gliomas y otros menos
frecuentes (Tabla 1).

Todos ellos tienen en comun dos caracteristicas: su clini-
ca de presentacién y su capacidad de diseminacién sube-
pendimaria.

Tumores pineales de células germinales

Los germinomas son globalmente las neoplasias mds fre-

cuentes de la region pineal (45-50%), y constituyen el 75%

de todos los tumores derivados de células germinales. La

mayoria de los pacientes se diagnostica en la tercera década
de vida, con un pico de incidencia alrededor de los 20 afios,

y su incidencia es mayor en el sexo masculino (13 a 1).

La localizacién pineal es mds frecuente en el sexo mas-
culino, mientras que los germinomas ectépicos suprasela-
res son habitualmente diagnosticados en nifias. Dado que
estos tumores carecen de cdpsula, pueden invadir estruc-
turas adyacentes y diseminarse ficilmente a través del 1i-
quido cefalorraquideo (LCR) a nivel subependimario
y espinal. Por ese motivo, la RM de todo el neuroeje es
mandatoria.

*  Hallazgos en RM: existen caracteristicas que pueden
orientar a su diagndstico, como es la presencia de cal-
cificaciones que engloban la glindula pineal en el ger-
minoma, el sangrado del coriocarcinoma o la presencia
de grasa, hueso y quistes del teratoma. Su comporta-
miento puede solaparse. La presencia de lesiones sin-
crénicas en regién selar y pineal, sobre todo en mujeres
jévenes, deberia aumentar la sospecha diagndstica de
tumor germinal. Clinicamente puede acompafarse de
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LESION PINEAL EN RM'2

!

Positivos

Marcadores tumorales?

Tumor germinal
Pineoblastoma

la—}

Glioma

! }

RM columna con contraste
Citologia en LCR

RT y/o QT

!

Negativos
Tumor solido “ * Quiste tipico
1 Pineocitoma
Biopsia y/o cirugia | Otros tumores
benignos

Seguimiento con RM*

Figura 1. RM de lesiones pineales

Referencias: A. T2, quiste pineal tabicado B. T1 con contraste, Tumor germinal. C. T1 con contraste,
Tumor papilar de region pineal. D. T1 con contraste, Tumor pineal de diferenciacion intermedia.

diabetes insipida.

« Marcadores tumorales: algunos tumores de células ger-
minales pueden secretar alfafetoproteina (AFP), gona-
dotrofina coriénica humana subunidad beta (BhCG) y
fosfatasa alcalina placentaria like que pueden detectar-
se en suero y liquido cefalorraquideo. En estos casos la
biopsia podria evitarse.

La AFP puede elevarse en tumores del saco vitelino,
carcinoma embrionario y teratomas inmaduros, mientras
que la BhCG puede ser secretada por coriocarcinomas, al-
gunos carcinomas embrionarios y un subgrupo de germi-
nomas con componente sinciotrofoblastico.

Elevaciones en suero o LCR de AFP > 10 ng/ml y/o
BhCG > 50 mIU/ml es considerado patolégico. Es ne-
cesario obtener dosaje de estos marcadores en LCR si en
suero no esdiagndstico o dudoso sobre todo para la phCG.

Tumores derivados del parénquima pineal

Son menos frecuentes. Se describen cuatro tipos de tu-

mores con distinto grado de agresividad y prevalencia se-

gun la edad:

e Pineocitomas: son tumores de crecimiento lento, mis
frecuentes en adultos jévenes.

*  Pineoblastomas: tienen un comportamiento mds agre-
sivo, con tendencia a invadir estructuras vecinas y di-

seminar precozmente por LCR. Su presentacién suele
ser en edad pedidtrica

* Tumores neuroectodérmicos primitivos de la regién pineal
pueden formar parte del sindrome de retinoblastoma
trilateral.

« Tumores de diferenciacion intermedia (PPTID): son tu-
mores de grado 2 o 3 en los que existe escasa evidencia
de los factores bioldgicos o moleculares que colaboren
a estimar su prondstico y mejor manejo terapéutico.

« Tumor papilar de la region pineal (PTPR): son tumores
neuroepiteliales con componente sélido y papilar. Son
raros y su tratamiento no estd estandarizado.

Gliomas

Los gliomas representan el tercer grupo de tumores que
pueden asentarse en la region pineal y que no son origina-
dos en la glandula.

Entre ellos se encuentran los gliomas del rodete del cuer-
po calloso, tilamo, pared posterior del III ventriculo, 13-
mina cuadrigémina y tronco. Son tumores con un com-
portamiento de imagen, tratamiento y pronéstico variable.

Otros tipos de tumores
Engloban un grupo de tumores mucho menos frecuen-
tes y comprenden: hemangiomas, hemangioblastomas, li-
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Figura 2. Manejo de las lesiones pineales
Referencias: 1. La RM siempre debera ser con contraste si no existe contraindicacion. 2. Ademas de las caracteristicas de la lesion debera evaluarse la presencia de hi-
drocefalia y su correlato clinico para seleccionar el abordaje quirtrgico adecuado y la urgencia del mismo. 3. Deberan dosarse AFP, BHCG y LDH en suero y LCR.

pomas, meningiomas, linfomas, tumor rabdoide teratoide
atipico y metdstasis.

Manejo

El manejo correcto de las lesiones tumorales o quistes ati-
picos de la regién pineal requiere abordaje quirdrgico para
diagndstico histolégico.

El estudio preoperatorio debe incluir RM craneoespinal
con y sin contraste, citologia de LCR y valoracién de mar-
cadores tumorales en suero y LCR.

Ademais siempre debera valorarse la necesidad y urgen-
cia de intervenciones para el tratamiento de la hidrocefa-
lia, considerando los sintomas manifestados por el pacien-
te y el tiempo de instalacién de los mismos.

La introduccién de la neuroendoscopia ha ayudado a
disminuir la morbimortalidad de la cirugia convencio-
nal. En pacientes con hidrocefalia obstructiva, el mane-
jo inicial siempre que sea posible deberia ser la tercer ven-
triculostomia con inspeccién del sistema ventricular para
descartar diseminacion, biopsia y/o reseccién del tumor, y
andlisis del LCR. En casos que lo ameriten y de realizarse
en el mismo acto, primero deberia hacerse la tercer ventri-
culostomia y luego la biopsia para evitar obstruccién por
sangrado. En caso de no poder realizarse la neuroendos-
copia, la colocacién de una vélvula de derivaciéon del LCR
es lo recomendado. La diseminacién del tumor hacia el
peritoneo a través de la vdlvula es una complicacién posi-
ble pero poco frecuente.

En casos de tumores diferentes a germinoma y de no po-
der ser resecados con procedimiento neuro endoscépico
la cirugia a cielo abierto estaria indicada para lograr una
mdxima reseccion.

En cuanto al tratamiento postoperatorio, debe basarse
en la histologia y la extensién de la lesién. Los procesos
benignos deben tratarse Gnicamente con cirugia mientras
que los tumores con lesiones con histologia compatible
con neoplasia se sugiere la evaluacién por un equipo mul-
tidisciplinaria para la eleccién del mejor esquema de ra-
dio y /o quimioterapia. Esto se basard en los resultados
obtenidos de la evaluacién de RM de cerebro y colum-
na, liquido cefalorraquideo, estudios sistémicos y marca-
dores tumorales, teniendo en cuenta la extension del re-
manente tumoral, la diseminacién meningea y metdstasis
extraneural.

Conclusién

Las lesiones de la regién pineal pueden ser hallazgos in-
cidentales o debutar con sintomas neurolégicos severos.
Las lesiones mds frecuentes son los quistes pineales y en
general solamente requieren seguimiento imagenolégico.
Los tumores pineales son lesiones menos frecuentes y son
un grupo heterogéneo que requieren ser evaluados cuida-
dosamente dado que con frecuencia son susceptibles de
realizar tratamientos que mejoran la sobrevida de mane-
ra significativa, inclusive siendo en algunos casos lesio-
nes curables.
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Lesiones pineales incidentales

en pacientes pediétricos
Mario Sergio Jaikin

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

La indicacién de Imdgenes por Resonancia Magnética
(IRM) ante sintomas inespecificos hace que se presenten
en nuestro consultorio pacientes con lesiones pineales in-
cidentales: quistes pineales (QP). Dejamos de lado las le-
siones pineales que provocan Hipertensién Endocranea-
na y/o sindrome de Parinaud, clinica predominante de
los tumores de la regién que son detectados generalmen-
te en la Guardia.

Hay tres aspectos para considerar: clinica, caracteris-
ticas de las imdgenes y posible evolucién, lo que obliga a
establecer un seguimiento y las sugerencias sobre las ac-
tividades cotidianas del nifio. Al respecto, la familia se
presenta generalmente a la consulta envuelta en angustia,
informacién alarmante y desconcierto debido al aspecto
saludable del paciente en contraste con la imagen hallada
en “el medio del cerebro”.

La mayoria de los pacientes (seis) han llegado a mi
consultorio derivados por Neurologia con la IRM en
mano. La consulta inicial era por cefaleas inespecificas y
en pocas ocasiones en el estudio de una convulsién.

El examen neurolégico fue normal, excepto un caso de
disminucién de la agudeza visual, por un vicio de refrac-
ci6én y cefaleas. Y otro, luego de una convulsién.

Las caracteristicas propias de un quiste simple de la re-
gién pineal son bien conocidas: imagen redondeada con
contenido similar o ligeramente hipertenso en IRM en
T1. En general sin refuerzo post contraste o alguna cal-
cificacién periférica. En la secuencia Flair la sefial es alta,
a menudo no suprime por completo, y en DWI-ADC no
muestra restriccion en la difusién. 234

Hay pocas series con seguimiento suficiente sobre la
historia natural de los quistes pineales incidentales y to-
das coinciden en la estabilidad de la lesién.>?3

Los casos que requirieron cirugia debido a Hidrocefalia,
sangrado intracavidad o por crecimiento excesivo reporta-
dos son menos del 10% y en su histologia predominan las
capas superficiales de la pineal y 2% de pineocitomas.'***
Esta informacién sumada a las caracteristicas imagenol6-
gicas nos da argumentos como para calmar la ansiedad fa-
miliar, del neurdlogo derivante y del pediatra.

Nuestra experiencia no sistematizada coincide con las
pocas series de seguimiento de pacientes portadores de
QP. >** No registramos ningun paciente en el cual se ob-
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cion de la agudeza visual (corregida con anteojos). Seguimiento de dos afios
sin variantes en la IRM. Notese la caracteristica circular de la lesion y conte-
nido que resuena similar al L.C.R

servo crecimiento o cambios estructurales de la lesién.

Ahora, debemos considerar que el descubrimiento de
una lesién cerebral (a pesar de sus caracteristicas “benig-
nas” bien fundamentadas) genera siempre temor por un
posible crecimiento y los riesgos en las actividades nor-
males de un paciente en edad pediitrica.

Mi conducta es repetir la IRM en 3-6 meses y al afio
para asegurar la estabilidad de la lesién, sin restringir
ninguna actividad del paciente durante ese periodo y
con la dltima imagen similar a la diagnéstica otorgo el
alta definitiva.
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“Napoli panoramica, non endoscopica”.
Entrevista al Prof. Paolo Cappabianca

Biografia:

Paolo Cappabianca es el actual Presidente de la Sociedad
Italiana de Neurocirugia y Profesor de Neurocirugia de la
Universidad Federico II de Népoles. Impulsor de centena-
res de publicaciones cientificas; algunas que modificaron
el rumbo de la neurocirugia contempordnea. Actualmente
es reconocido como el padre de la endoscépica de base de
crdneo en Europa. No es necesario detallar mais.

—Prof. Cappabianca. Es un gusto volver a hablar con
Usted, se extrafia Napoles. La AANC decidi6 entrevis-
tarlo en virtud a su trayectoria. Normalmente en este
tipo de entrevistas hay preguntas estipuladas. Pero en
su caso, he decidido hacer algunas “outside the box”.
¢Por qué Medicina?

PC: Para mi, la medicina representa una feliz conjuncién
entre ciencia y humanismo. Estudié en la escuela secun-
daria, amaba mucho las humanidades, pero no queria vivir
solo en contacto con libros y pensamientos... y pensé que
esta eleccién podria ser una buena solucién. Tuve la opor-
tunidad de apreciar que muchos médicos cultivaban con
pasién y constancia inquietudes artisticas, musicales y flo-
rales. Esto me parecié muy interesante; yo venia del ‘68,
época de gran efervescencia y apertura a nuevos mundos,
con una oportunidad extraordinaria para los intercambios.

—¢Por qué Neurocirugia?

PC: Neurocirugia por casualidad y por error.

Por casualidad, porque vivia en la casa de mis padres en
una calle donde también habia una persona de gran encan-
to, profesional y humano: el Profesor Francesco Castella-
no. Fue pionero de la neurocirugia en Ndpoles y alumno
de Herbert Olivecrona, ilustre neurocirujano sueco.

Por error, porque creia que la neurocirugia era una ciencia
humana y terminé encontrando que los datos técnicos son
los que prevalecen. Pero también encontré en esta discipli-
na un espacio que me pertenecia, me encantaba estudiar e
investigar... y tuve una oportunidad para hacerlo.

—En otros paises es reconocido como uno de los impul-
sores de la técnica endoscépica endonasal. En ese en-
tonces, usted ya tenia cierto posicionamiento en el mun-

Prof. Paolo Cappabianca

do de la neurocirugia o fue un boom? En otras palabras:
Cappabianca hizo la endoscopia o la endoscépica hizo a
Cappabianca?

PC: La endoscopia fue una oportunidad muy propicia, una
oportunidad para cultivar el interés; pero debe quedar en
claro que no es una técnica o un determinado instrumental
lo que hace de un individuo un buen o mal cirujano.

En cirugia es fundamental la correcta indicacién, la per-
fecta ejecucién de la intervencion y el riguroso seguimien-
to del paciente. Si solo falta uno de estos ingredientes, las
complicaciones acechan a la vuelta de la esquina y me han
ensefiado que es mejor prevenirlas que curarlas.

—Una persona con su capacidad intelectual y de trabajo
podria haber elegido cualquier lugar de Italia o Europa
para establecerse. ;Por qué Napoles?

PC: Nipoles es una ciudad especial, con una historia mile-
naria, que histéricamente vive de fuertes contradicciones,
para bien o para mal. Es una ciudad que se ha alimentado
de muchas sangres y gente diferente. Me parece un lugar
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hermoso e inspirador.

En el trabajo, sin embargo, sucede que tenemos que en-
frentar un desatio diario aqui, nada se da por sentado,
nada es facil. Las lecciones que he recibido del deporte (en
particular del remo) y mi cardcter, me han llevado a asumir
este compromiso con alegria.

Agregaria que la facilidad para viajar en las dltimas dé-
cadas y la llegada de internet han hecho posible interac-
tuar mucho mds ficilmente con colegas de todo el mundo
y aprender de ellos, todos los dias, en todo momento. Asi
que viajé mucho y conoci mds adn.

—Usted guarda ciertas formas de la aristocracia italiana
y al mismo tiempo tiene intrinseca la cultura del traba-
jo. Es como si hubiese tenido dos tipos de educacién ala
vez. jDénde aprendié ambas?

PC: Considero importante las formas, en la vida diaria y
asi también en neurocirugia. Pero lo mds importante es la
sustancia de cada persona.

No reconozco la aristocracia de sangre, para mi los seres
humanos somos todos iguales y cada uno es diferente al
otro. Comprender esto, nos permite establecer interaccio-
nes con diferentes roles y posiciones.

La cultura del trabajo, creo, viene en cierto modo del paso
en el siglo XIII del emperador Federico II, que nos dejé
como dote algunos castillos y nuestra Universidad, mu-
chos ojos azules, curiosidad cultural -cientifica y un rigor
teuténico. Nuestra Universidad estd a punto de cumplir, en

2024, 800 afios.

—Usted destiné gran parte de su tiempo y energia a la
Universidad Federico II de Napoles. ;Por qué?

PC: Durante un viaje a la India, en 1982, un conocido pin-
tor en la ciudad de Udaipur, durante una conversacién que
tuvimos en su estudio, me decia que a veces no basta una
vida entera para hacer una sola cosa. Y que debemos con-
verger todas nuestras energias e incluso de diversos afluen-
tes a esa labor. Para mi, fue revelador... me llegé el mensa-
je. Y tal vez instintivamente me alineé con este concepto:
mi pasién por las flores, la lectura, el deporte, la fotografia
se fundieron en un compromiso convergente con el trabajo
que pretendia realizar con dedicacién exclusiva.

—Personalmente pienso que el fuerte posicionamiento
del Equipo de Napoles no se debe al desarrollo de una
técnica quirirgica. Se debe al “overview” que tuvieron.
:Comparte estd opinién?

PC: Estoy totalmente de acuerdo con esta afirmacién.

“Napoli panoramica, non endoscopica!”

—Un dia en Népoles vi una pintura que me impacté: “El
martirio de Santa Ursula”. Caravaggio te conecta con
Caracciolo, y este con Tiziano.

Con ustedes pasa algo similar... Solari te conecta con
Cavallo, Cavallo te conecta con Cappabianca. Es un fe-
némeno extrano, ¢;no?

PC: Esto que pudiste observar testimonia un aspecto ver-
daderamente Unico de la ciudad: el arte, la belleza, el fer-
vor cientifico, el espiritu de libertad, que no puede ence-
rrarse en una sola forma expresiva. Eso se transmite en
nuestro equipo.

—Existe algtin factor comun en los que integran el
equipo Neuroquirirgico de la Federico II de Napoles?
PC: La fuerza de nuestro equipo proviene de la cohesion
de muchas orquestas en sintonia entre si. Nos une el res-
peto mutuo, el ejemplo, la participacién y el método. Ade-
mis, logramos salvaguardar las cualidades propias de cada
individuo del equipo. La mezcla de todo esto produjo un
efecto exponencial.

—¢Quienes fueron sus maestros, que le ensefiaron?

PC: Soy un hombre muy afortunado. Por una cuestién de
suerte, y no de mérito, tuve distintos maestros en mi ca-
mino:

En la vida: mi padre y mi madre.

En la escuela: mi profesora de filosofia, Vera Lombardsi,
para la leccién de método.

En el deporte: Roberto Garolla, expresidente del Circolo
Italia del Remo e della Vela.

En la Universidad: Enrico de Divitiis, mi profesor de neu-
rocirugia.

En el mundo: Ed Laws, quien me abrié la mente.

—Algun consejo paralos neurocirujanos jévenes.

PC: Orejas grandes para escuchar, curiosidad, dedicacién
y perseverancia.

La pasién es un valor afiadido, que no se puede recomen-
dar, pero sin duda es un ingrediente extra fundamental.

—En nombre del Comité Editorial lo invito a formar
parte del Comité Cientifico Internacional de la Revista
Argentina de Neurocirugia.

PC: Serd un gusto, muy agradecido.

Juan F. Villalonga
LINT, Facultad de Medicina, Universidad Nacional de

Tucuman
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Horacio Salvador Dillon

Nunca fui amigo de las formalidades, aunque las respete.
Por esa razon es que comienzo mi despedida a mi amigo
Horacio con una foto que dice mucho, en realidad dice la
historia.

En ella vemos en la fila inferior al Profesor Perino, al
Profesor Lyonnet y, a su lado, con chaleco al Doctor Car-
los Buduba, nuestro jefe de Servicio de Neurocirugia del
Hospital Militar Central, quien fue el artifice genio y su-
perdotado que disefi6 el primer servicio formal de la es-
pecialidad en dicho Hospital. Nifio precoz que terminé
su secundaria a sus tempranos 15 afios y fue medalla de
oro de la Facultad de Medicina de la Universidad de Bue-
nos Aires. Formado en el Hospital de Baviera en Lieja
(Bélgica) donde residi6 por tres afios con su familia pero
regresé a su pais a organizar su servicio. En la fila supe-
rior, Horacio es el del centro, Eduardo Moughty Cueto a
su derecha y quien escribe a la izquierda, por debajo Ma-
tias Andrea Llados.

Con el genio de Buduba y la energia de Dillon avanza-
mos en la Neurocirugia del momento. Dillon nos empujé,
nos entusiasmé. Fue jefe de los servicios de Neurocirugia
del Sanatorio Trinidad de Palermo y del Sanatorio Ota-
mendi y, finalmente, del Hospital Alemdn, ademds de
ejercer la direccién médica de OSDE por muchos afios.

Horacio Salvador Dillon

Creatividad, energia, entrega y trabajo para todos noso-
tros que formamos parte del staff en cada lugar, pero por
sobretodo, hermandad de amigos incondicionales.

Hoy no lo lloramos, solo decimos hasta pronto. Esté
donde esté, nos estard esperando con algo organizado
para seguir adelante hombro con hombro.

Descansa en paz querido amigo.

Dr. Mario E. Colonna
Neurocirujano. MN47506




