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PRESENTACION

Después de algin tiempo de espera, la Direccién de
Ensefianza e Investigacién del Hospital Arco Iris, tie-
ne el agrado de presentar a su consideracién el on-
ceavo numero de la Revista “Cuadernos del Hospital
Arco Iris”, ésta vez con articulos de la especialidad
de Neurologia y Neurocirugia. Dicha especialidad, es
una de las mds requeridas en el Hospital Arco Iris,
por la calidad de los especialistas del Servicio de
Neurologia y Neurocirugia, el mismo que estd cargo
del Dr. Mirko Mantilla, joven neurocirujano formado
el Chile y Alemania, que acertadamente conduce el
Servicio, donde la patologia que manejan es variada
y compleja, por haberse convertido este Hospital en
un hospital de referencia, no sélo local, sino a nivel
Nacional. Muestra de ello son los articulos que uste-

Dr. Gustavo Valenzuela Arce des van a encontrar, que reflejan la intensa actividad
DirecTor MEDICO DE ENSENANZA E quirdrgica y clinica que se puede apreciar por la varie-
INvesTiGACION HAI dad y calidad de los articulos a vuestra consideracién.

Uno de los articulos es autoria del Dr. Igor Salvatierra,
adjunto a ésta Direccién, que trata sobre las Ataxias
y su relacién con la genética. La Dra. Silvia Marca,
Neurdloga Infantil, nos ofrece un enfoque prdctico de
la epilepsia en edad pedidtrica.

La prdéctica de la Neurologia se ha facilitado mucho
en el Hospital Arco Iris, por todo el recurso de diag-
néstico por imdgenes que tiene el Hospital: radiologia
digital, tomografia multicorte y recientemente resonan-
cia magnética de 1.5 tesla; ademds del recurso de la
electroencefalografia. El Hospital posee un pabellén
quirdrgico las 24 horas del dia, con un equipamiento
especializado y un recurso humano completo de anes-
tesiélogos, instrumentadoras y auxiliares, que permiten
enfrentar, en el momento oportuno, las emergencias de
neurocirugia, lo cual es clave para lograr resultados
oportunos y satisfactorios.

Lla Paz, agosto 3 de 2015.

Dr. Gustavo Valenzuela Arce
Director de Ensefianza e Investigacién
Hospital Arco Iris
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ABORDAJE EXTREMO LATERAL.
MENINGIOMA ANTERIOR DEL FORAMEN MAGNO

Dr. Mirko Mantilla Mena'’
Dr. Juan Valle Araoz’

RESUMEN

Los meningiomas son tumores extra-axiales de lento crecimiento, circunscritos, se originan en
la aracnoides, representan el 15-20% de las neoplasias intracraneales primarias, 60-70%
se localizan en relacién a la hoz, borde esfenoidal o en la convexidad; presentamos un caso
de Meningioma infrecuente en localizacién (1-2%); sector anterior del foramen magno, asi
mismo describimos el técnica quirdrgica empleada: abordaje extremo lateral con reseccién
completa de la lesién, en un paciente varén de 56 afos de edad, con alteraciones en la
respiracién y deglucién con nistagmus horizontal, parestesias y tetraparesia a predominio
del lado derecho. Resultado histopatolégico: Meningioma meningotelial. El paciente en
postoperatorio inmediato con dificultad respiratoria, sin déficit neurolégico agregado y con
recuperacién neuroldgica progresiva ad integrum. Hacemos énfasis en el abordaje extremo
lateral, via de eleccién para resecar completamente el meningioma del sector anterior del
foramen magno.

Palabras clave: abordaje extremolateral, foramen magno, meningioma.

ABSTRACT

The extra axial meningiomas are slow growing tumors, circumscribed with the origin in the
arachnoid representing the 15 to 20% of primary intracranial tumors. The 60 to 70% of them
are located in relation to the sickle edge sphenoid or convexity of the brain. We present a
meningioma case with a special location at front part of foramen magnum(1% to 2%) and
surgical technique that was an extreme lateral approach with complete resection of the lesion
in a 56 years old patient with impaired breathing, swallowing with horizontal nystagmus, and
tetraparesia at right side. The histopathologic study showed meningotelial Meningioma. After
the surgical procedure, the patient had respiratory distress but with recovery of neurological
deficit and complete recovery. We emphasize the extreme lateral approach route of choice
for the completely resection of the meningioma of the front region of the magnum foramen.

Keywords: meningioma, lateral approach, magnum foramen

1 Servicio de Neurocirugia, Hospital Arco Iris, La Paz, Bolivia
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INTRODUCCION

Las lesiones ubicadas en la parte baja del
clivus y en la porcién anterior del foramen
magno constituyen un gran desafio quirdr-
gico porque estén asociados a una gran
morbilidad y mortalidad'? Meningioma y
Neurinomas representan la mayoria de los
tumores intradurales extra axiales de esa
region.?34,

En las Oltimas dos décadas, los grandes
avances en la cirugia de las lesiones loca-
lizadas en la base del crédneo se debieron,
enfre ofras cosas, a una mayor remocién
bsea con el objeto de minimizar la retrac-
cién cerebral 4. Asi, el abordaje extremo la-
teral es el resultado de la influencia de esta
concepcién, siendo una extensién del abor-
daje suboccipital lateral ¥9). La terminologia
del abordaje extremo lateral no esté estan-
darizada, al igual que no estd determina-
do la extensién de hueso a remover*19. El
abordaje extremo lateral consiste en:

1. Incisidn en forma de herradura.

2. Diseccién muscular del sector posterola-
teral de la unién craneocervical.

w

Craniectomia suboccipital lateral.

4. Hemilaminectomia de C1y C2 en casos
necesarios.

5. Reseccién en algunos casos del sector
posterior del céndilo del occipital. El
presente articulo describe el abordaje
extremo lateral realizado en un paciente
portador de un meningioma intradural
del sector anterior del foramen magno,
que incluye reseccién del arco posterior
del atlas.

CASO CLINICO

Paciente varén de 56 afios de edad sin an-
tecedentes patoldgicos referidos, con cua-
dro clinico de aproximadamente 5 meses
de evolucién dolor occipito-cervical pro-
gresivo que no cede a analgésicos, tratado
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como cefalea tensional y crisis de ansiedad
generalizada.

Presenta 10 dias previos a su ingreso un cua-
dro de inicio sibito caracterizado por dismi-
nucién de fuerza en las cuatro extremidades,
asociado a alteraciones de sensibilidad,
adormecimiento, hormigueo, que dificultan
la marcha, asociado a dificultad respiratoria
y sensacién de ahogo. Examen neurolégico
vigil, reactivo, disnea a medianos esfuerzo,
alteraciones de deglucién con nistagmus hori-
zontal, parestesias no topogrdficas en las cuo-
tro extremidades, tetraparesia a predominio
lado derecho vence gravedad pero no resis-
tencia, hiperreflexia generalizada, Babinski
bilateral, dismetria y ataxia de la marcha.

Estudio imagenoldégico Resonancia mag-
nética (RM) cerebral evidencié proceso ex-
pansivo a nivel del sector anterior del fora-
men magno compatible con un meningioma

(Imagen N. 1, 2y 3)

Imagen N° 1

RM. Corte sagital en T1. Imagen con
severa compresién y desplazamiento
bulbomedular. Fuente propia.

Imagen N° 2

RM. Corte coronal en T2. Meningioma con
efecto de masa, compresién desplazamiento
tronco cerebral. Fuente propia.



Cortes axiales. Meningioma y su relacién con las
A. Vertebral derecha (flechas). Fuente propia.

Paciente fue intervenido quirdrgicamente
por abordaje extremo lateral derecho.

TECNICA QUIRURGICA

El paciente fue colocado en posicién decibi-
to ventral, con la cabeza flexionada y rotada
ligeramente hacia la derecha, se realizé una
incision en forma de herradura, con la aber-
tura hacia abajo, en el sector posterolateral
derecho de la nuca (Imagen. 4A). Se realizé
una diseccién en bloque del plano muscular
siguiendo la incisién en cuero cabelludo,
hasta exponer la escama del hueso occipital,
la apéfisis mastoides, el atlas y el axis. Se
realizé una craniectomia suboccipital lateral
derecha, exponiendo los mdrgenes del seno
transverso y seno sigmoideo, més una hemi-
laminectomia de C 1 (Imagen. 4B).

Imagen N° 4

A. Posicién del paciente e incisién de herradura
B. Craniectomia suboccipital lateral derecha,
exponiendo los mérgenes del seno transverso y
sigmoide, con reseccién del arco posterior del atlas
(C1) y diseccién A. Vertebral der. Fuente propia.

Imagen N° 3 Imagen N° 5

Fuente: Cappabianca P, Califano L,
Laconetta G. Cranial, craniofacial and
Skull Base Surgery. Ed. Springer 2010.

La apertura dural fue realizada siguiendo el
margen lateral derecho de la apertura ésea
(Imagen N. 6).

Imagen N° 6

Apertura dural. Fuente propia.

Siguiendo la anatomia de la regién (4,5,11-
15) (Imagen N 7] y con técnicas microquirdr-
gicas, el tumor fue removido en su totalidad,
incluida su base de implantacién la parte
con mayor sangrado y de dificultosa coa-
gulacién durante la cirugia, ubicada en el
sector anterior derecho del foramen magno.

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015




Fuente: A. Rhoton. Ehab Hann, Franco
De Monte. Comprehesive Management of
Skull Base Tumors. Healthcare 2009

El resultado histopatolégico fue meningioma
meningotelial. El paciente en postoperatorio
inmediato presenté dificultad respiratoria,
sin déficit neurolégico agregado y con recu-
peracién progresiva de clinica neurolégica
previa.

DISCUSION

Los meningiomas son tumores extra-axiales
de lento crecimiento, muy vascularizados,
circunscritos, se originan en la aracnoides,
representan el 15-20% de las neoplasias
intracraneales primarias. ¢, La localiza-
cién del Meningioma en el sector anterior
del foramen magno es infrecuente (Imagen

N. 8) .6

Imagen N° 8

Location and Incidence of Intracranial Meningloma
Site Incidence (%)
Parasagittal/ Falcine 25
Convexity 19
Sphenold ddge 17
Suprasellar (tuberculum) 9
Posterlor fossa
Olfactory groove B
Middle fossa,/Meckel cave 4
Tentorial 3
Peritorcular 3
Lateral ventricle 1-2
Foramen magnum 1-2
Orbit/ optic nerve sheath 1-2

Fuente: Nader et al. NeurosurgeryTricks of
theTrade: Cranial. Ed. Thieme 2014.

En la literatura existen preferencias de acuer-
do al cirujano en cuanto al abordaje extre-
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Imagen N° 7

molateral o far lateral, 41829 en cuanto a la
posicién (semisentado, banco de plaza, dect-
bito ventral), forma de la incisién (En herradu-
ra, lineal recta, s itdlica), diseccién del plano
muscular (plano por plano o en bloque) y can-
tidad de reseccién ésea. Existe controversia
sobre cudl de los dos extremos de la incisién
en el caso de la herradura, debe llegar mas
abajo, las dos ramas de la incisién deben
terminar a un nivel de altura similar, ya que
hacia la linea media es necesario exponer las
apdfisis espinosas de C 1y C 2, y hacia el
costado es necesario también visualizar las
apdfisis transversas de C 1y C 2.

La localizacién anterior y la extensién de la
lesion son las que determinan la cantidad
de hueso a remover, asi como la necesidad
de movilizar o no a la arteria vertebral del
foramen transverso de C1. La reseccién del
céndilo occipital depende del tipo de lesién
y fundamentalmente de la anatomia ésea
del paciente, lo que se busca en la cirugia
al fresar el céndilo occipital es similar a lo
que se realiza en un abordaje pterional, es
decir, transformar ese sector de hueso angu-
lado (céndilo o ala del esfenoides, segun el
caso), en algo aplanado, que no obstruya la
visién del microscopio y evite la retraccién
cerebral. En cuanto a la estabilidad de la
unién crdneo-cervical, algunos autores pro-
ponen no resecar mds de 1/3 de céndilo
para evitar la inestabilidad, mientras que
ofros sugieren que se puede remover hasta

1/2 o 2/3 de céndilo, sin riesgo de inesta-
bilidad (4.18.19.20],

CONCLUSION

El abordaje extremo lateral fue la via de
eleccién en nuestro paciente que presentaba
un meningioma del sector anterior del fora-
men magno, ya que ofrecié un buen dngulo
de visién y no requirié retraccién encefdlica.
Es indispensable el conocimiento detallado
de la anatomia de la regién y la diseccién
cuidadosa de la arteria vertebral.
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ABORDAJE INTERHEMISFERICO TRANSCALLOSO
PARA RESECCION DE CRANEOFARINGIOMA.
A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

Dr. Mirko Mantilla Mena'
Dr. Juan Valle Araoz?
Dra. Aylin Limpias Heredia®

RESUMEN

El craneofaringioma es un tumor, con frecuencia quistico, habitualmente supraselar, que deriva
de restos de células embrionarias de la bolsa de Rathke. Si bien es un tumor benigno, tiene
un comportamiento agresivo con frecuentes secuelas neurolégicas y endocrinas. Presenta
dos picos de aparicién: en la edad infantil y en adultos afiosos. La clinica depende de la
localizacién, el tamano, el potencial de crecimiento y la edad de presentacién.

Clinicamente suele aparecer como una combinacién de signos y sintomas de hipertensién
intracraneal, alteraciones visuales, deficiencias hormonales y disfuncién hipotaldmica.
Antes del abordaje terapéutico debe efectuarse una completa evaluacién endocrinolégica y
oftalmolégica. Presentamos un caso de Craneofaringioma en una nifia de 4 afios y 6 meses,
que acude al Hospital Arco Iris con un cuadro de aproximadamente 5 meses de evolucidn
caracterizado por disminucién progresiva de visién de predominio derecho, cefalea, estado
nauseoso, nistagmus y en el Gltimo periodo, estrabismo divergente. Hacemos énfasis en la
descripcién de la técnica quirirgica empleada: abordaje transcalloso con reseccién de lesidn
quistica. Resultado histopatolégico: Craneofaringioma adamantinomatoso. La paciente con
evolucién favorable, sin déficit neurolégico agregado. Déficit visual en proceso de mejoria,
se inicia radioterapia adyuvante.

Palabras clave: abordaje transcalloso, cuerpo calloso, craneofaringioma.

ABSTRACT

Craniopharyngioma is a tumor, often in a cystic and suprasellar location, derived from
remains of embryonic cells of Rathke's pouch. Although is a benign tumor, has an aggressive

1. Médico Neurocirujano. Jefe del Servicio de Neurologia y Neurocirugia del Hospital Arco Iris
2. Médico Neurocirujano del Hospital Arco Iris
3. Médico Cirujano, Médico de Guardia del Servicio de Emergencias del Hospital Arco Iris.
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behavior with frequent neurological and endocrine sequelae. It has two forms of appearance:
in childhood and elderly adults. The clinic depends on the location, size, potential growth
and the age of presentation. Usually appears as a combination of signs and symptoms of
increased intracranial pressure, visual disturbances, hormonal deficiencies and hypothalamic
dysfunction. Before therapeutic approach should be made a complete endocrinological
and ophthalmological evaluation. We present a case of Craniopharyngioma of a 4 years
old girl who went to Arco Iris Hospital with box about 5 months of clinical evolution
characterized by progressive loss of vision right predominance, headache, nauseous state,
nystagmus and last periods divergent strabismus. We emphasize the description of the surgical
technique: transcallosal approach with resection of cystic lesion. Histopathological report:
adamantinomous Craniopharyngioma. The patient had a favorable evolution, without added

neurological deficit. Visual deficit in process improvement, adjuvant radiotherapy starts.

Keywords: transcallosal approach, corpus callosum, craniopharyngioma

INTRODUCCION

Los tumores primarios del sistema nervioso
central constituyen alrededor del 2% total de
las neoplasias en adultos y 20% del total de
neoplasias en nifios, en estos Gltimos consti-
tuyen, después de las leucemias, la segunda
causa de céncer infantil més frecuente.(1-3)

Los tumores de la fosa posterior representan,
en la poblacién pedidtrica, 60-80% del total
(4,5,6) .

El meduloblastoma, el astrocitomacerebelo-
so, el ependimoma y los gliomas del tronco
cerebral componen 95% de todos los tumo-
res que aparecen en este compartimento. (1)
Casi todos los tumores aparecen de forma

esporédica y son de etiologia desconocida.
(7).

Los signos cardinales de masa intracraneal
en nifios son: cefaleas, vémitos en proyectil,
crisis convulsivas, alteraciones visuales, irri-
tabilidad, alteraciones motoras; estas mani-
festaciones dependerdn de la localizacién
del tumor (7,8). El pronéstico dependerd de
la naturaleza del tumor, de su localizacién,
tamafo y estado neurolégico al momento
del diagnéstico.

El craneofaringioma es un tumor, con fre-
cuencia quistico, habitualmente supraselar,
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que deriva de restos de células embrionarias
de la bolsa de Rathke. Tumor benigno, aun-
que con comportamiento agresivo con fre-
cuentes secuelas neuroldgicas y endocrinas.
Presenta dos picos de aparicién: en la edad
infantil como el caso de nuestra paciente y
en adultos mayores. Los craneofaringiomas
representan el 1,2 a 4 % de todos los tumores
intracraneales y 13% de los tumores selares
y supraselares a cualquier edad, en nifios
56% de los tumores selares y supraselares.

Las opciones terapéuticas incluyen cirugia,
radioterapia y una combinacién de ambas.
La extensién Sptima de la cirugia es motivo
de controversia. Actualmente se prefiere una
aproximacién més conservadora que combi-
na una cirugia menos agresiva con radiote-
rapia. La radioterapia sin cirugia Unicamen-
te es aplicable a los pacientes con tumores
muy pequefios. Otras aproximaciones inclu-
yen: aspiracién intermitente mediante pun-
cidon esterotdxica, colocacion de un reservo-
rio (Omaya), esclerosis de las paredes del
quiste mediante farmacos, o irradiacién in-
terna con radioisétopos. Las lesiones parase-
lares son lesiones de muy baja prevalencia y
pueden ser, entre otros tumores, aneurismas,
quistes o granulomas. Las técnicas de neu-
roimagen, tanto la tomografia computariza-
da como la resonancia magnética, son Utiles
para precisar las caracteristicas de la lesién.



CASO CLINICO

Paciente femenina de 4 afios y 6 meses de
edad, con historia de aproximadamente 5
meses de evolucién carcaterizado por alte-
raciones visuales (disminucién progresiva de
agudeza visual predominio derecho: Visién
cuenta dedos) que dificultan la marcha, nis-
tagmus, ademds de dificultad en movimiento
conjugado ocular, estrabismo, se asocia la
ltima semana cefalea holocraneana, estado
nauseoso y vomitos. Se realizé Tomografia
computarizada (TC) créneo simple, comple-
mentada con contraste que revelan extensa
lesion tumoral suprasellar con contenido
quistico,hipodensa con halo hiperdenso que
se refuerza con el medio de contraste y con
calcificaciones, con desplazamiento de es-
tructuras adyacentes y quiasma éptico. Se
realiza Cirugia: Reseccién y drenaje de le-
sién tumoral quistica suprasellar por abor-
daje interhemisfericotranscalloso. En las
primeras 3 imdgenes estudios tomogréficos
pre y postoperatorios; 3 dias después de la

cirugia (Imagen N.1, N.2, N.3)

Imagen N° 1

A. Contrastado.Precperatorio
B. Simple. Postoperatoio

O

TC cortes axiales

S

Fuente propia.

Imagen N° 2

L ]

‘\..u.._u ’.H.url-‘v

TC corted corcnales
A Costrmbsdo. Fresparstoris
B. Simpls. Pestopenstois

Fuente propia.

Imagen N° 3

TC cortes sagitales A. Contrastado.Preaperatorio
B. Simple. Postoperatolo

& =

Fuente propia.

La evolucién post  quirGrgica fue muy fo-
vorable, sin déficit neurolégico agregado.
Déficit visual en proceso de mejoria. Informe
anatomopatolégico: Muestras provenientes
de lesién tumoral quistica supraselar. Los
hallazgos histolégicos son compatibles con
fragmentos de pared quistica de un craneo-
faringioma adamantinomatoso.

Paciente es enviada a Oncologia para sesio-
nes de Radioterapia adyuvante. La cirugia
fue abordaje interhemisferico transcalloso.
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Imagen N° 4 TECNICA QUIRURGICA

Walter E. Dandy fue el pionero en el abor-
daje Interhemisférico transcalloso hacia los
ventriculos laterales. Describié en 1921, el
abordaje transcalloso posterior con divisién
del esplenium para reseccién de tumores en
la regién pineal, su serie en 1933 continda
con tumores del 3er. Ventriculo.

A. Incisién den forma de L. 4 orificios de trépano.
B. Apertura <7!Uf<|1| en forma de hle"Gdl{rO Paciente colocado en decibito dorsal con la
con base a nivel de seno sagital superior cabeza en posicién neutra y elevada en 20-
(Linea media). Fuente propia. .
30 grados con respecto al térax.

Imagen N° 5 Imagen N° 7

C. Identificacién de la hoz cerebral en la fisura

interhemisférica. D. Visién microscépica. Salida
de contenido quistico amarillo citrino, se envia
capsula a estudio histopatolégico. Fuente propia.

Imagen N° 6 Abordaie transcalloso segin la direccién
nos permite acceder a regién supraselar, 3er

ventriculo y regién pineal. Fuente: Modificado
de Nader et al. Neurosurgery Tricks of the
Trade: Cranial. Ed. Thieme 2014. Pag.567

La craneotomia se realiza exponiendo 2/3
por delante y 1/3 por detrds de la sutura
coronal del lado derecho con incisién arci-
forme en herradura o en L, como el caso de
nuestra paciente, exponiendo la sutura coro-
nal. Craneotomia y apertura dural con base
en el seno sagital superior (Linea media).
Acceso e identificacién del cuerpo calloso.

En general, el sector anterior de la fisura in-
terhemisferica estd libre de venas puentes,
se encontrarse alguna debe ser protegida
para evitar su coagulacién. Con la ayuda
del miscroscopio quirdrgico se profundiza
por dicha fisura en busca del cuerpo calloso.

Fuente propia.

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015



Antes de alcanzarlo es necesario separar
las arterias pericallosas colocando una a
cada lado para evitar asi la traccién sobre
sus ramas. Es importante no confundir el
giro del cingulo (muchas veces pegado por
su par contralateral) con el cuerpo calloso,
que presenta un color blanquecino caracte-
ristico. Luego se abre el cuerpo calloso en
forma oval en una longitud de 2,5¢cm aproxi-
madamente, ingresando al ventriculo lateral
derecho.

Imagen N° 8

——
feanzzeT
"

el

Fuente: Modificado de Nader et al.
Neurosurgery Tricks of the Trade: Cranial.

Ed. Thieme 2014. Pag.569

Considerando el eje hipotdlamo-hipofisario
como el de referencia anatémico-funcional
para definir la localizacién del tumor, pue-
den identificarse las siguientes categorias
topogréficas de craneofaringiomas:

« Craneofaringiomas intraselares puros

Son tumores confinados dentro de la silla
turca, limitados en su polo superior por el
diafragma selar, que no ha sido expandido
significativamente por el tumor.

La cisterna quiasmdtica (supraselar) se man-
tendria patente, y el infundibulo y el receso
inferior del tercer ventriculo podrian identi-
ficarse intactos morfolégicamente. En esta
categoria se han clasificado entre un 2 y un
15% de los casos segin las series.

* Craneofaringiomas intraselares
supraselares

Son tumores originados en la glandula pitui-
taria, normalmente en su superficie postero-
superior, y que tras expandirse dentro de la
silla turca se extienden hacia la cisterna su-
praselar, comprimiendo el quiasma éptico,
asi como el infundibulo y el suelo del tercer
ventriculo. Dependiendo del grado anatémi-
co de apertura del diafragma selar pueden
distinguirse en esta categoria 2 subgrupos
de lesiones:

i  Craneofaringiomas subdiafragmdticos,
que aun extendiéndose hacia la cister-
na quiasmética permanecen separados
de las estructuras de la base cerebral
por el diafragmaselar, que cubre la su-
perficie superior del craneofaringioma
e impide la infiltracién tumoral del teji-
do nervioso.

i) Craneofaringiomas  transdiafragmdti-
cos, cuyo polo superior ha invadido
la cisterna supraselar tras atravesar un
diafragma selar incompleto o que deja
una abertura anular alrededor del tallo
pituitario.

En este caso el tumor se expande con liber-
tad en las cisternas aracnoideas y resulta
mucho mds invasivo, penetrando en un ele-
vado porcentaje de casos el suelo del ter-
cer ventriculo, Como en el caso de nuestra
paciente.

Dentro de la categoria de tumores intraselo-
res-supraselares se han clasificado entre un
2 y un 40% de los craneofaringiomas.

« Craneofaringiomas supraselares puros

Son tumores que tienen su origen por enci-
ma del diafragma selar, expandiéndose por
ello en su totalidad dentro de la cisterna
quiasmdtica o supraselar, rodeados por la
membrana aracnoidea, aun cuando pueden
con su crecimiento deprimir también el dia-
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fragma y ocupar parte del compartimento
selar.

Suelen desarrollarse a nivel de la superficie
anterior de la unién del tallo y la gléndula
pituitaria, o més infrecuentemente en el seg-
mento intermedio del tallo hipofisario, nor-
malmente en la superficie anterolateral de la
pars tuberalis.

CLASIFICACION TOPOGRAFICA
DE LOS CRANEOFARINGIOMAS.

Imagen N° 9

Fuente: Modificado de Nader et al.
Neurosurgery Tricks of the Trade: Cranial.

Ed. Thieme 2014. Pag.562

CONCLUSIONES

El tratamiento del craneofaringioma incluye
cirugia, radioterapia o una combinacién de

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015

ambas, sin embargo hoy por hoy, el trata-
miento de eleccién es la cirugia, el objetivo
es la reseccién completa del tumor, pero esto
no se consigue en més del 60% de los ca-
sos, debido fundamentalmente a adherencia
del tumor a estructuras adyacentes, calcifica-
cién del tumor y tamafio del mismo, por lo
que requiere radioterapia adyuvante. Varios
son los abordajes que se pueden plantear
en caso de Craneofaringiomas depende el
tamafo y la localizacién de la lesién tumo-
ral. Via transesfenoidal en caso de tumores
intraselares pequefios, via pterionaltransil-
viano en tumores intraselares grandes y su-
praselares y via transcalloso como el caso
presentado en caso de tumores supraselares
grandes o intraventriculares.
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ATAXIAS HEREDITARIAS

Dr. Igor Salvatierra Frontanilla’

RESUMEN

Las ataxias hereditarias forman parte del grupo heterogéneo de ataxias cerebelosas que
afectan a los pacientes a diferentes edades y con caracteristicas clinicas similares que
dificultan mucho la identificacién clinica de un tipo especifico de ataxia. Al conocer cada dia
mds acerca del origen de las ataxias hereditarias, ha sido posible agruparlas segin su modo
de herencia y los genes implicados. En esta revisién destacamos aspectos propios de las
formas dominantes, recesivas, ligadas a cromosoma X e incluso las de origen mitocondrial.
Destacamos cierta experiencia propia lograda con respecto a las ataxias hereditarias en
familias bolivianas, reparando en la necesidad de diferenciar las ataxias hereditarias y los
cuadros neurolégicos con parkinsonismo ante la posibilidad de confusiones diagnésticas
que podrian incidir en el riesgo de recurrencia; y rescatamos un algoritmo diagnéstico que
contribuye en la identificacidn del tipo especifico de ataxia.

Palabras Clave: ataxia, enfermedad hereditaria

ABSTRACT

Hereditary ataxias are included in the heterogeneous group of cerebellar ataxias. Those
affecting patients at different ages and present similar clinical features that difficult the clinical
identification of a specific type of ataxia. Because the present knowledge about the origin of
hereditary ataxias, it has been possible to group them according to their mode of inheritance and
the genes involved. In this review we highlight features of the autosomal dominant, recessive,
linked to X chromosome and mitochondrial inheritance. We highlight some experience gained
with regard to hereditary ataxias in Bolivian families, need to differentiate hereditary ataxias
and neurological conditions with parkinsonism at the possibility of diagnostic confusion that
could affect the risk of recurrence; and we rescued a diagnosis algorithm that contributes to
the identification of the specific type of ataxia.

Keywords: Hereditary Ataxias, SCA, Friedreich

1. Médico Genetista Unidad de Genética Médica-Hospital Arco Iris.
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La ataxia es un trastorno que se caracteri-
za por un deterioro de la capacidad para
realizar movimientos finos, voluntarios y
coordinados. Esta condicién puede afectar
a las extremidades, tronco, ojos, faringe,
laringe, y ofras estructuras [Jayadev 2013].
Mdltiples son las causas que originan esta
condicién neuroldégica en una persona (ver
tabla 1). De igual forma, la ataxia puede
afectar a diferentes grupos etarios con ca-
racteristicas propias. Su presencia puede ser
aguda, infermitente o crénica con una evo-
lucién de inicio insidioso. En esta revisién
nos ocuparemos de las ataxias hereditarias;
este grupo incluye diversas formas clinicas,
con la ataxia como rasgo clinico fundamen-
tal, cuyas manifestaciones neurolégicas se
caracterizan por una marcha incoordinada,
lentamente progresiva; a menudo, asociada
a una incoordinacién de los movimientos
de las manos, del habla (disartria) y de los
movimientos oculares. Con frecuencia, se
acompanan de atrofia cerebelosa. Algunas

de las ataxias hereditarias pueden ademds
incluir alteraciones en ofros érganos, con-
tribuyendo asi al establecimiento de sindro-
mes genéticos. Se conoce con profundidad
la etiologia genética de las ataxias heredi-
tarias. Podemos categorizarlas por el modo
de herencia y por el gen en el que se pro-
ducen las mutaciones causales (o el locus
cromosémico donde se encuentra). Las for-
mas genéticas de ataxia son diagnosticadas
por los antecedentes familiares, la explora-
cién fisica, los estudios de neuroimagenes y
pruebas genéticas moleculares especificas.
La importancia de establecer un diagnésti-
co preciso de las ataxias hereditarias recae
en el establecimiento del pronéstico para el
paciente, debido a la inexistencia de una
cura, como también a la probabilidad de
recurrencia en otros miembros de la familia.
Las ataxias hereditarias son enfermedades
raras, su frecuencia se estima en uno a dos
casos por cien mil habitantes [Ruano 2014].

Tabla 1. Ataxias agudas con sintomas de aparicién sibita o en pocos dias

Diagnéstico

Consumo de alcohol aumento de los

Evaluacién y hallazgos

Historia de abuso de alcohol,

niveles de las enzimas hepdticas

Tratamiento inicial

La abstinencia del alcohol, suple-
mento de vitamina B1

Deficiencia de vit. B1

Deficiencia de vitamina B1 sérica

Suplemento de vitamina B1

Medicamentos (carbamazepina,
fenitoina, fenobarbital, litio, fluo-
racilo, citarabina, metronidazol,

amiodarona) (si procede)

Historia del tratamiento,
nivel sérico anormalmente elevado

Retiro del fdrmaco, suplemento de
vitamina B1

como ferapia o como prevencién
(si ha recibido fluorouracilo)

Agentes téxicos (mercurio, talio,
plomo, tolueno, pesticidas, solven-
tes)

Historia de intoxicacién

Cese inmediato de la exposicién

Accidente cerebrovascular cerebe-

o . MRI de cerebro
loso isquémico o hemorrégico

Ingreso a Unidad de Terapia
Intensiva

MRI de cerebro

Recaidas de esclerosis miltiple

Glucocorticoides

o listeriosis)

Meningitis basilar (por tuberculosis MRI de cerebro, LCR

Tratamiento antifimico, antibidticos

Cerebelitis (infeccién por virus
varicela-zoster, rubedla, influenza,

infeccién por virus JC, pertusis) para virus

MRI de cerebro, LCR (pleocitosis
linfocitaria), pruebas serolégicas

Aciclovir (para el virus de la
varicela-zoster)

MRI de cerebro

Absceso cerebeloso

Antibiéticos, drenaje quirirgico
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MANIFESTACIONES CLINICAS
DE LA ATAXIA HEREDITARIA

Las manifestaciones clinicas pueden deber-
se a una disfuncién del cerebelo y de sus
sistemas asociados, a lesiones en la médula
espinal o una pérdida sensorial periférica,
como también a una combinacién de estas.
Entre ellas encontramos una progresiva in-
coordinacién de los movimientos, del habla
y de la marcha. Esta dltima es una marcha
inestable con una base de sustentacién an-
cha. Adicionalmente se puede identificar of-
talmoplejia, espasticidad, neuropatia y difi-
cultades cognitivas y/o de comportamiento.
La presencia de signos clinicos particulares,
ademds de la ataxia, puede orientar en el
diagnéstico clinico de alguna de formas es-
pecificas de ataxia hereditaria, sin embargo
destacamos el sobrelapamiento y superposi-
cién clinicos que a menudo dificulta el esta-
blecimiento del diagnéstico [Jayadev 2013].

Para establecer el diagnéstico de las ataxias
hereditarias se requiere:

* La deteccién en el examen neuroldgico,
de los sinfomas y signos clinicos tipicos
citados, con una presentacién general-
mente lenta y progresiva, puesto que las
formas agudas de ataxia no sugieren una
enfermedad neurodegenerativa, salvo las
raras formas de errores innatos del meta-
bolismo (hiperglicinemia no cetésica o la
deficiencia de piruvato deshidrogenasa).
[Anheim 2012] No pasamos por alto las
formas intermitentes, en las que se obser-
van episodios de ataxia (tabla 2).

* Lo documentacién de la naturaleza ge-
nética hereditaria por la presencia de:
una historia familiar positiva de ataxia; la
identificacién de mutaciones patogénicas
en uno de los genes afectados; o bien, un
fenotipo clinico caracteristico de una for-
ma genética sindrémica de ataxia.

* La exclusién de causas no genéticas (ad-
quiridas) de ataxias.

Diagnéstico Diferencial

= El diagnéstico diferencial de la ataxia he-
reditaria incluye, las causas no genéticas
(adquiridas) de ataxia, como el alcoholis-
mo, las deficiencias de vitaminas, la es-
clerosis multiple, enfermedades vasculo-
res, tumores primarios o metastdsicos, o
sindromes paraneopldsicos asociados a
carcinoma oculto de ovario, de mama o
de pulmén. [Anheim 2012]. La posibili-
dad de una causa adquirida de ataxia ne-
cesita ser considerada en cada individuo
con afaxia porque un tratamiento especi-
fico puede estar disponible [Shakkottai y
Fogel 2013].

Tipos de ataxias hereditarias

* Las ataxias hereditarias son condiciones
genéticas monogénicas (mendelianas),
por lo ello su mecanismo de herencia nos
permite clasificarlas en autosémico domi-
nantes, autosémico recesivas, recesivas
ligadas a cromosoma X, existiendo tam-
bién las ataxias hereditarias mitocondria-
les [Jayadev 2013].

Ataxias cerebelosas autosémico
dominantes

» |as ataxias cerebelosas autosémico domi-
nantes, ADCA (del inglés autosomal domi-
nant cerebellar ataxias), conocidas ante-
riormente como ataxia de Marie, atrofia
hereditaria olivopontocerebelosa, atrofia
cerebelo-olivar, o el término mds genéri-
co, la degeneracién espinocerebelosa, se
resumen en la tabla 3.

= Entre las ADCA, la mayoria son ataxias
espinocerebelosas (SCA); una es una for-
ma compleja, la ataxia dendorubropalidu-
siana (DRPLA). En este grupo de ataxias
hereditarias encontramos aquellas deno-
minadas ataxias episédicas (tabla 2), ca-
racterizadas por periodos de minutos a
horas de marcha inestable, nistagmus y/o
disartria; todas ellas se heredan también
en forma autosémica dominante, y final-
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mente las llamadas ataxias espdsticas (ta-
bla 6), todas son dominantes menos una,

la cual se hereda de forma autosémica
recesiva [Bird 20135].

Tabla 2. Ataxias episédicas

Enfermedad |

Gen / Locus |

Mioquimia
EA1 KCNAT

Sin vértigo

Marcha Atéxica

Ataques de segundos a minutos de duracidn;
Inducida por sobresaltos o ejercicio

Caracteristicas clinicas distintivas

160120

Nistagmus
EA2 CACNATA

Vértigo

Marcha Atéxica

Ataques de minutos a horas de duracién;
Inducida por cambio posturales

Finalmente ataxia permanente

108500

EA3 1942 Vértigo

Tinnitus

Inicio en edad adulta

606554

EA4 - Inicio en edad adulta

606552

EAS CACNBA4

Inicio en la Nifiez a la Adolescencia

613855

Convulsiones

EA6 SLC1A3 Migrafa

Inicio en la infancia

612656

Vértigo

EA7 19q13 Debilidad

sconvulsiones?@
Inicio en la Nifez a la Adolescencia

611907

ATAXIAS CEREBELOSAS
AUTOSOMICO DOMINANTES

No hay tratamientos especificos que puedan
prevenir, retrasar o revertir las principales
caracteristicas clinicas de las SCA dominan-
tes. Algunas manifestaciones como las crisis
convulsivas pueden ser tratadas; determina-
das medidas de rehabilitacién pueden ser
de beneficio, basadas en terapia fisica y
ciertos farmacos para los cuadros depresi-
vos que se asocian a las SCA. A menudo,
una ataxia autosémica dominante no puede
ser diferenciada de las otras SCA, las mani-
festaciones neurolégicas més frecuentes de
todas las ataxias; la atrofia cerebelosa pre-
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sente en neuroimdgenes; y las edades de ini-
cio a menudo se superponen. La prevalencia
de los subtipos individuales de ADCA puede
variar de una regién a ofra, con frecuencia
debido a los efectos fundadores (ver tablas
3 y 4). En Bolivia mutaciones en SCA2 y
SCA10 han sido reportadas [Baizabal-
Carvallo 2015]. Es probable que las formas
de Parkinsonismo descritas en estas SCA
sean confundidas con Parkinson, existiendo
asi una frecuencia mayor a la que inicial-
mente podriamos considerar.



Genética de las Ataxias Autosémico
Dominantes

Las ADCA pueden presentar mutaciones di-
ndmicas tipo expansiones de tripletas CAG
en el tracto de poliglutaminas, entre ellas
figuran SCAT, SCA2, SCA3,SCA6, SCA7Z,
SCA12, SCA17 y DRPLA. El nimero de ex-
pansiones de CAG varia segin cada gen
implicado, existiendo un nimero normal de
repeticiones, un nimero anémalo relaciona-
do con premutaciones y un nimero alterado
en exceso, responsable de la generacién
de proteinas disfuncionales. Este comporta-
miento variable segin el nimero de expan-
siones determina la severidad de la clinica.
Por otra parte es el responsable de un fené-
meno denominado anticipacién, en el cual
se observa mayor nimero de expansiones
en cada nueva generacién de las familias,
en las que los afectados tienen una clinica
mds severa e inician la ataxia muchos afos
antes que sus progenitores. También han

sido descritas mutaciones puntuales, dele-
ciones y duplicaciones [Jayadev 2013].

ATAXIAS HEREDITARIAS
AUTOSOMICO RECESIVAS

Las ataxias hereditarias autosémico recesi-
vas se enumeran en la Tabla 4. La primera
parte de la tabla muestra las ataxias autosé-
micas recesivas que son relativamente comu-
nes (es decir, se han reportado en més de 5
familias); entre ellas FRDA, AOA1, AOA2, y
ATM) o las pocas ataxias tratables (por ejem-
plo, CTX, el sindrome de Refsum y AVED);
o bien, las que se reportaron en un grupo
étnico especifico (por ejemplo, ARSACS en
franco-canadienses). En la segunda parte
de la tabla se muestran las ataxias recesivas
autosémicas que son relativamente poco fre-
cuentes, es decir, se informa en 1 a 5 fami-

lias) [Musselman et al 2014].

Tabla 3. Ataxias Hereditarias Autosémico Dominantes

Enfermedad Gen / Locus Caracteristicas clinicas distintivas | Otras caracteristicas

SCAT ATXN Signos pir'omidt?l?s' Deterioro cognitivo | 1,450
Neuropatia periférica ocasional
Movimientos oculares sacddicos
lentos

SCAD ATXN? Neur‘opaha Perlferlcq o Efecto fL{ndodor en 183090
Reflejos tendinosos profundos dismi- | poblacién cubana
nuidos
Demencia
Signos piramidales y extrapiramida-
les Efecto fundador en
Retraccién palpebral poblacién portu-
Nistagmus guesa

SCA3 ATXNS Disminucién de la velocidad de Enfermedad de 109150
movimientos sacddicos Machado-Joseph
Fasciculaciones amiotrofia Acorta la vida dtil
Pérdida de la sensibilidad

SCA4 16q22.1 Neuropatia axonal sensorial 600223
Sordera
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Tabla 3. Ataxias Hereditarias Autosémico Dominantes

Enfermedad

SCAS5

Gen / Locus

SPTBN2

Caracteristicas clinicas distintivas

Inicio temprano
Curso evolutivo lento

Oftras caracteristicas

A veces llamada
Ataxia de Lincoln

Vida normal

600224

SCA6

CACNATA

Algunas veces se presenta como
Ataxia episédica

Progresién muy lenta

Alélica con EA2

A menudo aparece
en la edad adulta

Vida normal

183086

SCA7

ATXN7

Pérdida visual con retinopatia

A menudo répida-
mente progresiva

Acorta la vida til

164500

SCA8

ATXNS

Progresién lenta

A veces ligera disminucién de refle-
jos osteotendinosos

Disminucién de la sensacién de
vibracién

En raras ocasiones deterioro cogni-
tivo

608768

SCA9

Sin asignar

612876

SCA10

ATXN10

Convulsiones ocasionales

Efecto fundador en
poblacién mexica-
na

603516

SCATI

TTBK2

Ataxia leve

Permanece la posibilidad de ambu-
lacién

604432

SCA12

PPP2R2B

Ataxia lentamente progresiva
Presencia de temblores alrededor de

los afios 30 de edad
Hiperreflexia
Parkinsonismo sutil posible

Trastornos cognitivos/psiquidtricos
incluyendo demencia

604326

SCA13

KCNC3

Discapacidad intelectual leve
Baja talla

605259

SCAl4

PRKCG

Mioclonias axiales a temprana edad

605361

SCA15

[TPR1

Ataxia pura
Progresién muy lenta

606658

SCA16

ITPR1

Se considera el mismo trastorno que

SCAT5

SCA17

TBP

Deterioro mental
Ocasional corea,
Distonia,
Mioclonias,
Epilepsia

607136
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Tabla 3. Ataxias Hereditarias Autosémico Dominantes

Enfermedad Gen / Locus Caracteristicas clinicas distintivas | Otras caracteristicas

Ataxia con principios de neuropatia
sensorial/motora

Nistagmus

SCA18 7922-q32 607458

Disartria

Disminucién de los reflejos tendino-
s0s

Lentamente progresiva
Deterioro cognitivo (raro)
SCAT19 KCND3 Mioclonias 607346
Hiperreflexia
Alélica con SCA22

Disartria temprana

Disfonia espasmédica

A2 11912 608687

SCAZ0 L Hiperreflexia
Bradicinesia

SCA2] TMEM240 !_e.ve‘ a severo deterioro cognitivo de 607454
inicio precoz

SCA22 Alélica con SCA19 607346
Disartria

SCA23 PDYN Movimientos oculares anormales 610245
Sensacién de posicién y vibracién
reducidos

SCA24 Reasignada por Herencia recesiva

SCA25 SCA25 Neuropatia sensorial 608703

SCA26 EEF2 Disartria 609306

Seguimiento visual irregular

Temblor de aparicién temprana
SCA27 FGF14 Discinesia 609307
Déficit cognitivo

Nistagmus
Oftalmoparesia
SCA28 AFG3L2 Ptosis 610246
Aumento de los reflejos tendinosos
Alélico a SPAX5

Déficit de aprendizaje

Alélica con SCA15

SCA30 4q34.3-935.1 | Hiperreflexia 613371

Sensacién normal

SCA29 ITPR1 117360

SCA31 estd causado por repeti-
ciones TGGAA insertadas en los , ,
SCA31 Beanl intfrones de TK2. BEAN1 es crucial Comin en Japon 117210

para su patogénesis.
SCA31 no es alélico con SCA4
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Tabla 3. Ataxias Hereditarias Autosémico Dominantes

Enfermedad Gen / Locus Caracteristicas clinicas distintivas | Otras caracteristicas

SCA34 ELOVL4 Cambios en la piel desaparecen en 133190
la edad adulta

SCA35 TGM6 Hiperreflexia 613908
Respuesta de Babinski
Fasciculaciones musculares

SCA36 NOP56 Atrofia de la lengua 614153
Hiperreflexia

SCA37 1p32 Movimientos oculares verticales 615945
anormales

SCA38 ELOVL5 nicio adulto 615957
Neuropatia axonal
Inicio en el adulto

SCA40 CCDC88C Reflejos aumentados 616053
Espasticidad
Corea Imita la enfermedad

DRPLA ATNI Convulsiones de Huntington 195370
Demencia Mds comin en
Mioclonias Japén
Sordera

ADCADN DNMTI1 Pérdida sensorial
Narcolepsia
Hipomielinizacién

:_eucct)i-encefa- Atrofia de los ganglios basales

oPald | TUBB4A Rigidez 612438

Hipo-mielina- A

Zante Distonia
Corea

IGri'd2 -dre- Retraso cognitivo Roror.nente A_D .

acionado @ 4o Movimientos oculares anormales Asociado principal-

ataxia espino Lo L mente con heren-

cerebelosa Pérdida de la audicién cia AR

ATAXIAS CEREBELOSAS tendinosos y una inusualmente lenta progre-
Sion de Ia enrermedad. LA gran mayoria ae
AUTOSOMICO RECESIVAS i6n de la enfermedad. La gran mayorfa d

los individuos tienen expansidn de repeticio-

Entre las ataxias recesivas, la Ataxia de  nes de la tripleta GAA en el FXN; sin embar-

Friedreich (FRDA) es la mds comin. Por lo
general, comienza en la infancia con la ata-
xia lentamente progresiva asociada con re-
flejos tendinosos deprimidos y pérdida sen-
sorial de la columna posterior. Alrededor del
25% de los individuos afectados tienen una
presentacién “atipica” con inicio més tardio
(edad> 25 afios), conservando los reflejos

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015

go, FRDA no esté asociada con el fenémeno
de anticipacién por tratarse de una condi-
cién recesiva. Pocos individuos tienen una
mutacién puntual en un alelo de FXN'y una
mutacién con la repeticién GAA en el ofro

alelo (heterocigotos mutantes compuestos).
(Ver tabla 4)



ATAXIA CEREBELOSA LIGADA
AL CROMOSOMA X

Este tipo de ataxia hereditaria es muy raro,
excepto para el sindrome de ataxia/temblor
en fragil- X (FXTAS) [Zanni y Bertini 2011],
a veces asociado con movimientos oculares
anormales, disartria, debilidad, neuropatia
axonal e hiperreflexia [Pfeffer et al 2012].
Muchos genes nucleares regulan la funcién
mitocondrial y pueden estar mutados en las
ataxias autosémicas recesivas. (ver tabla 5).

ATAXIAS ESPASTICAS

La combinacién de la espasticidad con sig-
nos de ataxia cerebelosa es relativamente
com0n y uno u ofro hallazgo puede pre-
dominar [de Bot et al 2012] (ver tabla 6 ).
Cinco trastornos especificamente han sido
designados como ataxia espéstica (SPAX).

SPAX1 se hereda de forma autosémica do-
minante y los ofros cuatro se heredan de for-
ma autosémica recesiva. (Ver tabla 6)

ATAXIAS CON TRASTORNOS
MITOCONDRIALES

La ataxia progresiva se asocia a veces con
mutaciones del DNA mitocondrial (DNAm)
incluyendo MERRF (epilepsia mioclénica
con fibras rojas rasgadas), NARP (neuropa-
tia, ataxia y retinitis pigmentosa) [Finsterer
2009], y el sindrome de Kearns-Sayre.
Trastornos del ADNmt se asocian a menu-
do con manifestaciones clinicas adicionales,
tales como convulsiones, sordera, diabetes
mellitus, cardiopatia, retinopatia y la baja
estatura [Da Pozzo et al 2009]. Mutaciones
missense en MTATP6 pueden causar tanto la
ataxia cerebelosa en la infancia como la del
adulto.

Tabla 4. Ataxias Hereditarias Autosémico Recesivas

Gen /
Locus

Enfermedad

Caracteristicas clinicas
distintivas

Otras

Y OMIM
caracteristicas

Ataxias Recesivas mds comunes y/o tratables

Ataxia Espinocerebelosa
Autosémica Recesiva 10
(SCAR10Q)

ANO10

Nistagmus vertical
Fasciculaciones
Espasticidad

613728

Ataxia con apraxia oculomo-
fora de tipo 1 (AOAT) APTX

Apraxia oculomotora
Coreoatetosis

Discapacidad intelectual leve
Hipoalbuminemia

208920

Ataxio-telangiectasia ATM Cancer

teina

Telangiectasia
Inmunodeficiencia

Inestabilidad cromosémica
Aumento de la alfafetopro-

208900

Aaxia Espinocerebelosa de

inicio Infantil (IOSCA) C10orf2

Neuropatia periférica
Atetosis

Atrofia 6ptica
Sordera
Oftalmoplegia

271245

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015




Enfermedad

Caracteristicas clinicas
distintivas

Tabla 4. Ataxias Hereditarias Autosémico Recesivas

Otras
caracteristicas

Xantomatosis cerebrotendi-

Tendones gruesos
Deterioro cognitivo

Tratamiento con

nosa CYP27A7 | Distonia écido quenodes- | 606530
. q
(CTX) kE)rfermeolclcl de sustancia oxicélico
anca
Cataratas
Hiporreflexia
Ataxia de Friedreich Respuesta de Babinski
FX 229300
(FRDA) N Pérdida sensorial
Miocardiopatia
Neuropatia . _ g
PHYH Sord ratamiento die-
Enfermedad de Refsum o'r ?m tético con dcido 266500
PEX7 Ictiosis fitdnico
Retinopatia
Sing de BoucherN Pérdida de la visién
h(l'jnus:aorme © POUChertiey 1 pNpPLAG Retraso de la pubertad 215470
Espasticidad
é\ta)'(ic; AUZJOS%TCC; Rec':esivo Espasticidad
SZFg:JSeIrfsy e -harievoix SACS Neuropatia periférica 270550
(ARSACS) Estriacién Retiniana
) ) Atrofia cerebelosa
Ataxia con apraxia oculomo- N p | "
fora fipo 2 SETX mgz)r;aqpa ia axonal sensitivo- 606002
AOA2
(ACAZ) Apraxia oculomotora
Discapacidad intelectual
S!Tdrome de Marinesco- SILT C'C'TGFC”CIJ 248800
Sjogren Hipotonia
Miopatia
Sindrome de Brown-Vialetto- SLC52A2 Afrofia optica o T_rotor con ribofla- 614707
Van Laere 2 Pérdida de la audicién vina
Facies brusca
Ataxia Autosémica Recesiva Déficit cognitivo
Espinocerebelosa 20 SNX14 Pérdida de la audicién 616354
(SCAR20) Convulsiones
Escoliosis
Ataxia con deficiencia de Similar a la Ataxia de Frie- )
vitamina E TTPA dreich TrtotorplenEto con 277460
(AVED) Titubeo de la cabeza (28%) viaming
Diabetes juvenil
Sindrome de Wolfram WEST Atrofia éptica 222300

Pérdida de la audicién
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Tabla 4. Ataxias Hereditarias Autosémico Recesivas

Enfermedad

Caracteristicas clinicas
distintivas

Otras
caracteristicas

Ataxias recesivas menos comunes

Polineuropatia, soredera,
ataxia, retinitis pigmentosa,

Polineuropatia
Pérdida de la audicién

y catarata ABHD12 Athic , Similar a Refsum | 612764
(PHARC) Retinopatia
Catarata
Inicio infantil
Degeneracién cerebelosa- Hi .
e ipotonia
retiniana
Infanti ACO2 Convulsiones Vida més corta 614559
(ICRD) Discapacidad intelectual
Retinopatia
i i Retraso psicomotor leve
Atoxml E§p|nocerebe|oso ADCK3 p Tratamiento con
Autosémica Recesiva 9 Convulsiones 612016
(CABC]) CoQ 10
(SCAR9) Lactato en plasma elevado
Ataxia Caimdn ATCAY Retraso psicomotor Islas Gran Caiman | 601238
Ataxia cerebelosa, retraso Discapacidad intelectual
mental y sindrome de des- ATP8A2 Locomocidn Turquia 615268
equilibrio 4 (CAMRQ4) cuadripeda
Ataxia de inicio en la Adoles-
cencia con atrofia cerebelosa
Ataxia Espinocerebelosa STUBT EMG/NCV anormales (Elec-
Autosémica Recesiva 16 (CHIP tromiografia/ 615768
(SCART6) velocidad de conduccién
nerviosa)
Deterioro cognitivo
Leucoencefalopatia con Espasticidad
ataxia (LKPAT) CLON2 Retinopatia 615651
Ataxia Autosémica Recesiva
i ipo- Deteri iti
del gdul'to asgcnoda con lipo CIN5 eferioro cognitivo 256731
fuscinosis- ceriode neuronal Glaucoma
5 (enfermedad CLN5 )
Ataxia Espi bel Retraso del desarrollo psico-
axig tspinocerebelosd CWF19L1 | motor Turquia 616127
Autosémica Recesiva 17 ) .
Deterioro cognitivo
Ataxia de Columna Posterior Ataxia columna espinal pos-
con Rentinitis pigmentosa FLVCR1 terior 609033
(AXPCT) Retinitis pigmentosa
Sindrome de Ramsay Hunt | GOSR2 Epilepsia mioclénica 614018

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015



Tabla 4. Ataxias Hereditarias Autosémico Recesivas

Enfermedad

Caracteristicas clinicas
distintivas

Otras

caracteristicas

Ataxia Espinocerebelosa

Retraso del desarrollo del
lenguaje

La mutacién

de GRID2 también

Autosémica recesiva 18 GRID2 Déficit cognitivo : 616204
se asocia con
(SCART8) Retinopatia con mirada hacia | herencia AD
arriba
Ataxia Espinocerebelosa Retraso del desarrollo Roma
Autosémica Recesiva 13 GRM1 Déficit intelectual 614831
(SCART3) Pequefo cerebro
Sordera
Sindrome SeSAME KCNJ10 | Discapacidad intelectual 612780
Desequilibrio de electrolitos
Ataxia Espinocerebelosa Epilepsi
Autosémica Recesiva 15 KIAAO226 DFTIF,ePSIO . 615705
(SCAR15) eficit cognitivo
ist [
Displasia cerebelosa LAMA1 QU,IS es C('arebe 0808 150320
Retinopatia
At ) | Distonia Comi bort
axia con apraxia oculomo- . omin en Portu-
fora fipo 4 (AOA4) PNKP apraxia oculomotora gal 616267
Polineuropatia
- . ' . IA\leur.opaha . 157640
Sindrome de ataxia recesiva taxia sensoria 201700
mitocondrial POLG Miopatia
(MIRAS) Oftalmoplejia externa progre- 258450
. Pl prog 607459
siva
Diabetes neonatal
Agenesia pancredtica y Hipoplasia/agenesia cerebe-
cerebelosa (PACA) PTF1A losa 609069
Rasgos faciales dismérficos
Demencia
Sindrome de Gordon Holmes | RNF216 Hi,pc?gonodismo hipogonado- 212840
tropico
Corea
Elnnjrrrome de Lichtenstein- SLCOAT Sordera neurosensorial severa | Familia turca 107310
Ataxia Espinocerebelosa
Autosémica Recesival4 SPTBN2 Déficit cognitivo 615386
(SCAR14)
Ataxia Cerebelosa Autosémi-
ca Recesiva SYNE1 Franco canadiense | 610743
SYNET - relacionada
Ataxia Espinocerebelosa .
. . ) Japonés
Autosémica recesivall SYT14 Retraso psicomotor 614229

SCART1
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Enfermedad

Caracteristicas clinicas
distintivas

Tabla 4. Ataxias Hereditarias Autosémico Recesivas

Otras
caracteristicas

Ataxia espinocerebelosa con Neuropatia axonal sensitivo-
neuropatia axonal (SCANT) TDPI motora 607250
Ataxia Espinocerebelosa Hiperreflexia
Autosémica Recesiva 7 TPP1 Atrofia cerebelosa difusa en 609270
(SCAR?) la MRI
Vhipoplasia cerebelosa Di ‘dad intelectual Hutterit
—Asociada a LDIR (CA- VLDIR iscapacidad intelectua vriertie 224050
MRQ1) Simplificacién gyral cerebral
Ataxia Espinocerebelosa Epilepsia
Autosémica recesiva 12 WWOX | Discapacidad intelectual 614322
(SCAR12) Espasticidad
Ataxia Espinocerebelosa Atrofia Spfica Libands
Autosémica Recesiva 5 ZNF592 A I |‘Z|I dos de la oiel ! 606937
(SCAR5) normalidades de la pie
Ataxia Esoi belosa A Deficiencia mental Pérdida de células

axia Espinocerebelosa Au- ) . .
osdmica recesiva 2 (SCAR?) 9q34-gter | Microcefalia granulares del 213200

Catarata cerebelo

Tabla 5. Ataxia cerebelosa recesiva ligada a cromosoma X

Enfermedad

Anemia y ataxia sideroblds-
tica ligada al cromosoma

Gen / Locus

Caracteristicas
clinicas distintivas

Inicio temprano en la nifiez

Otras caracteristicas

Las mujeres porta-

ABCB7 d den t 301310
X (XLSA/A) La anemia es asinftomdtica si(zJ:aquEIL;it:sn ener
Deficiencia cognitiva
Trastornos relacionados con CASK Microcefalia Retraso en el creci- 300749
CASK Hipotoniq miento
Hipoplasia del nervio 6ptico
La mds comin de las
Sindrome de tremor/ataxia ataxias ||gcc§(os al
asociado a FMR1 . cromosoma X,
er'gII-X Inicio en edad adulta se produce en 300623
EXTAS hombres y mujeres
portadores de pre-
mutacion
Retraso mental ligado al Inicio Infani
. ] Hiboton
cromosoma X con hipopla OPHN] ipotonia 300486

sia cerebelosa y apariencia
facial caracteristica

Retraso en el desarrollo
Convulsiones
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Tabla 5. Ataxia cerebelosa recesiva ligada a cromosoma X

Caracteristicas

Enfermedad Gen / Locus dlinicas distinfivas Otras caracteristicas
L - . MR en las mujeres

Retraso mental sindrémico Inicio Infantil portadoras;
ligado al cromosoma X, SLCAS Discapacidad intelectual g ' . 1300243
: o uvede parecerse sin-
tipo Christianson Convulsiones Srome ze Angelman
Ataxia Espinocerebelosa 42527 1 Inicio Infantil Ascendencia norue- 300703
ligada al cromosoma X qe>qes Hipoplasia cerebelosa ga

Tabla 6 . Ataxias espdasticas

Enfermedad | Gen / Locus Caracteristicas clinicas distintivas Otrc:fs .
caracteristicas
Espasticidad progresiva inicial de las
piernas
SPAX1 (AD) | VAMPI » 108600
Marcha atéxica
SPAX2 AR) Kif1C A mer‘wdo con temblor y dismetria de inicio 611302
infantil
SPAX3 (AR] | Mars2 CCUclomrbios en la sustancia blanca periventri- 611390
SPAX4 (AR) MTPAP Atrofia éptica Familia Amish | 613672
SPAX5 (AR] AFG3L2 Cor) frgcuencio epilepsia con neuropatia | Alélico con 614487
periférica SCA28
Falla
SPG7 (AR) SPG7 vestibular 108650
Atrofia cerebelosa
ESTRATEGIAS D|AGN()ST|CAS nueroimégenes por tomografia y resonancia
. . _ magnética, se puede lograr una aproxima-
En la actualidad los diagnésticos de las ata-  ¢ign mayor. Un flujograma diagnéstico, to-

xias hereditarias recaen sobre las pruebas  ,qdo del Servicio de Genética Médica del
geneticas mc.),leculcres. Una etapa previa es  Hospital de Clinicas de Porto Alegre, Brazil,
la elaboracién de una minuciosa historia Centro colaborador de la OMS para enfer-

CI'”'C‘? y un defallado examen clinico nev-  medades genéticas, muestra en el caso de
rolégico. De esa forma se podrian re§cof0r los adultos con ataxia no sindrémica, como
datos para orientar la prueba genética @ |g evaluacién clinica da inicio a partir de

re,ol.lzqr: S'n. embargo el sobrelapamiento g clinica gastroenterolégica. (ver Fig. 1)
clinico interfiere con el desarrollo de esta  Exponemos esta estrategia ante la posibi-

estrategia muy a rnenudp. Por ellg el com- lidad de estudiar en forma colaborativa a
portamiento genético epidemioldgico contri- nuestra poblacién con ataxia.

buye a los laboratorios en la seleccién de
los tipos especificos de ataxias hereditarias
para la realizacién de las pruebas corres-
pondientes. Con el apoyo de estudios de
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Imagen N° 1
Flujograma de evaluacién del paciente con ataxia aislada de inicio en la adolescencia.

(Servicio de Meurologia)
Paciente con ataxia aislada, de inicio en la adolescencia
Anamnesis para sintomas gastrointestinales: Diarrea Cronical
Distension abdominal

Ex fisico: Ataxia +
Oculopraxia?
Arreflexia+Babinski?

Evaluacion por — -
Biopsia negativa

o pap=s

Gast;c; iir:u::))psm ’ Movimienytos oculo-
masticatorios?
T
Biopsia positiva @
v Evaluacidn adicional: 1. Pruebas genéticas para:

TSH - estudios para neo- a) Alaxia con oculopraxia

- Enfermedad de Whipple plasias - Resonancia b) Ataxia telangiectasia
- Ataria asociada al gluten magnética de cerebro 2. Evaluacién genética para:

con hallazgos especificos a) Ataxia de Friedreich

by Deficiencia de vit. E.
3. Investigar enf de Whipple

|
Diagndstico v tratamiento
especificos
UNIDAD de GENETICA MEDICA
@ Evaluacidon adicional:
SCAs (1,23.8.7.10, 1217,

DRPLA) Fredreich, Deficiencia de
vit E. Adrenoleucodistrofia forma
cerebelar, Enf. Lisosomicas de
depdsito: Gangliosidosis GMI1,
GM2, Leucodistrofia metacromati-
ca v Enf. De Krabbe

Prasencia de
demencia?

Investigar:
Hurtington y
acantocitosis

Positivo Negativo !
Dhagnéstico
Diagndstico especifico Retorno a Neurologia
Asesoria Genética Solicitar anticuerpos
antitransglutaminasa
SCA: Ataxia Espino- lgA e lgh

cerebelosa
DRPLA: Alrofia den- Probable Esclerosis Multiple Sistémica | |

dorubropalidusiana

S > i
GM: Ganglisido gfﬁ big%‘:“‘zsufé?fgigs"c‘)s' Negativo Positivo
* Rx de térax, eco- Py *
grafia abc;f'm'”a". Enfermedad Celiaca
mgr_nogra aa8gun Remitir a Gastroenterologia
clinica

Diagnostico es- Sin

pecifico de MSA diagnéstico
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CONCLUSIONES

Llas ataxias hereditarias son enfermeda-
des raras, presentes en nuestra poblacién.
Familias bolivianas han sido evaluadas en
nuestra Unidad de Genética Médica en el
Hospital Arco Iris, con presentacién en edad
pedidtrica como también en adultos. Ello nos
demuestra que son diagnésticos que deben
ser considerados a la hora de evaluar con-
diciones neurolégicas progresivas neurode-
generativas, diferencidndolas de las adqui-
ridas (las cuales podrian tener tratamiento).

Desarrollar  estudios de Epidemiologia
Genética de las Ataxias Hereditarias en po-
blacién boliviana permitiria definir diagnds-
ticos muy precisos, al diferenciar las formas
sobrelapadas en las que usualmente se pre-
sentan estas condiciones. Ademds porque
la investigacién continua siendo el pilar fun-
damental para la resolucién de problemas
de salud. En el caso de las ataxias heredita-
rias, no existe tratamiento efectivo alguno y
la contribucién para encontrarlo requiere el
concurso de todos los involucrados.
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EMPIEMA SUBDURAL EN PUERPERIO
QUIRURGICO MEDIATO

Dr. Mirko Mantilla Mena'
Dra. Aylin Limpias Heredia?

RESUMEN

Se realiza la revisién de caso clinico de una paciente que se encontraba cursando su
puerperio quirrgico mediato, y presenta sintomatologia neurolégica de pronto, con los
estudios complementarios se llega a la conclusién de tratarse de un empiema subdural el cual
no se tenia indicacién quirdrgica. Por la caracteristica de la patologia llama nuestra atencién
en encontrarse dicha infeccién en paciente con factores de riesgo tan importantes como estar
cursando su puerperio. Se complemento el tratamiento quirirgico con terapia antibidtica
asociada, en tiempo prologando encontrédndose una respuesta favorable. A continuacién
describiremos la técnica usada y una revisién de la patologia, sus tipos de presentacién y
las opciones de tratamiento.

Palabras Clave: Empiema subdural, puerperio Quirirgico.

ABSTRACT

Review of clinical case of a patient who was attending her surgical mediate puerperium is
performed, and suddenly presents neurological symptomatology, with complementary studies
reach the conclusion it is a subdural empyema which had no surgical indication. By the
characteristic of the disease called our attention to be patient with this infection as important
risk factors and be pursuing their postpartum. Surgical treatment is associated with antibiotic
therapy complement, prolonging time finding a favorable response. We will describe the
technique used and a review of the pathology, types of presentation and treatment options.

Keywords: Subdural empyema, postnatal surgical.
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INTRODUCCION

El empiema subdural es una patologia infre-
cuente de tratamiento  médico asociado a
tratamiento quirdrgico, con grave compromi-
so vital en los pacientes.

El empiema subdural es una acumulacién
de material purulento en las meninges, en-
tre la duramadre y la aracnoides, suele ser
unilateral.

La mortalidad oscila entre menos del 10%
si los pacientes estdn alertas en el momento
del ingreso, hasta el 75% si los pacientes
llegan en estado de coma. P

Con tratamiento inmediato y adecuado, las
tasas globales de mortalidad pueden ser 10-
20 % de los casos, siendo notable la dismi-
nucién de las cifras. @

En bebés y nifios pequefos, el empiema
subdural mds a menudo ocurre como una
complicacién de la meningitis y neumonia
en neonatos, especialmente prematuros, que
adquieren este microorganismo al pasar por
el canal del parto. 1

El empiema subdural suele ser una compli-
cacién de infecciones ofrorrinolaringolégi-
cas como sinusitis paranasal masiva, ofitis o
mastoiditis, que aparece tras invasién de la
duramadre. En menor medida puede apare-
cer como complicacién de un traumatismo
craneoencefdlico o de procedimientos neu-
roquirdrgicos. )

El empiema subdural es mds comin en los
hombres 6-7:1. Y cerca de dos terceras par-
tes los pacientes corresponden al grupo eta-
rio entre 10-40 afios. 2

Los microorganismos aislados més fre-
cuentemente en este tipo de coleccio-
nes purulentas suelen ser estreptococos,
Staphylococcusaureus, Haemophilus, baci-
los gram negativos y también anaerobios. ©

Otras complicaciones infecciosas que se
podrian sobreafadir asociadas a mortali-

dad o déficit neuroldgico son: osteomielitis
craneal/ vertebral, discitis, absceso para-
espinal, fasceitis necrotizante, aracnoiditis,
meningitis, cerebritis y absceso epidural y
cerebral. @

Describimos el caso clinico, de una paciente
que ingresa a nuestro servicio en su puerpe-
rio quirdrgico mediato, con cefalea, déficit
neuroldgico y absceso de pared, por estu-
dios de imagen se constata la presencia de
hipodensidad en forma de semiluna en he-
misferio cerebral derecho, imagen compati-
ble con empiema subdural, fue intervenida
quirdrgicamente por deterioro neuroldgico y
riesgo vital realizdndose drenaje de colec-
cién purulenta y craniectomia descompresi-
va derecha, desechando plaqueta ésea por
compromiso infeccioso asociado, posterior-
mente recibié tratamiento antibidtico triaso-
ciado por el lapso de 2 meses, 1 mes en-
dovenoso y 1 mes via oral, con evolucién
favorable, en espera de craneoplastia. €

CASO CLINICO

Paciente femenina de 31 afos de edad, sin
antecedentes patolégicos de importancia,
cursa su puerperio quirirgico mediato (11
dias post cesdrea), transferida al Hospital
Arco Iris (HAI) con los diagnésticos de
Edema cerebral, ITU, seroma de herida qui-
rirgica, hipertensién intracraneana secun-
daria, meningitis bacteriana a DC.

Examen neuroldgico de Ingreso al HAI con
sopor profundo, apertura ocular al estimulo
doloroso, pupilas isocoricas, lenguaje ina-
propiado escaso, Glasgow 11/15 y déficit
motor en hemicuerpo izquierdo.

En exdmenes de laboratorio previos a la
transferencia llama la atencién leucocitosis
12.600 segmentados 80%.Examen general
de orina compatible con infeccién. RPR ne-
gativo, VIH no reactivo, PCR de 96 mg/L.

Exdmenes de ingreso al HAI: Leucocitosis
13.8 segmentados 90%.
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ESTUDIOS IMAGENOLOGICOS

Se realiza Tomografia computarizada (TC)
de créneo simple donde se evidencia imo-
gen hipodensa en forma de semiluna en
hemisferio cerebral derecho, con efecto de
masa, desvié de linea media, ademds de
compresidn parcial de tronco encefdlico. Se
complementa el estudio con TC créneo con
contraste evidencidndose parcial reforza-
miento de parte interna de imagen hipoden-
sa (cdpsula).

Imagen N° 1

TC crdneo simple evidencia imagen hipodensa
en forma de semiluna en hemisferio derecho,
asociado a edema del mismo lado que provoca
desplazamiento de linea media. Fuente propia.

Imagen N° 2

TC créneo con contraste. Reforzamiento p.
interna de lesién hipodensa subdural (capsula),
linea media desplazada, tronco cerebral
con parcial compresién. Fuente propia.
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Paciente con déficit motor (Hemiparesia iz-
quierda logra vencer gravedad pero cae),
con compresién parcial de tronco, por lo tan-
to, con riesgo vital inminente es intervenida
quirdrgicamente de emergencia realizéndo-
se drenaje de coleccién subdural prurulenta,
por craniectomia descompresiva derecha,
se desecha plaqueta ésea por compromiso
infeccioso asociado (Osteomielitis craneal).
Duraplastia con pericrdneo, después de
lavado exhaustivo con solucién fisiolégica
abundante. En el acto quirdrgico se realiza
limpieza quirirgica de absceso de pared
por el S. Ginecologia Obstetricia.

Diagnésticos: Empiema subdural derecho,
hipertensién intracraneana secundaria, ede-
ma cerebral asociado, compresién parcial-
de tronco cerebral.

HALLAZGOS INTRAOPERATORIOS.

Imagen N° 3

Craniectomia Fronto-temporo parietal derecha,
se constata compromiso infeccioso éseo
craneal por lo que se desecha plaqueta éseq,
obsérvese duramadre muy tensa, protruye
por bordes de craniectomia. Fuente propia.



Imagen N° 4

Apertura dural cruciforme, salida de abundante
material purulento. Fuente propia.

Imagen N° 5

Cerebro edematizado con material infeccioso
amarillento denso, requiere retiro del mismo
con cureta, espétulas y lavado con abundante
solucién fisiolégica. Fuente propia.

El material purulento es enviado a cultivo:
Sin desarrollo de formas bacterianas.

Postoperatorio inmediato en Unidad de
Terapia Intensiva (UTI), antibioticoterapia
triasociada, anticonvulsivantes profilécticos,
medicacidn antiedema cerebral, entubada a
los 2 dias. Se completa terapia antibidtica
Vancomicina, Metronidazol y Cefotaxima
endovenoso (EV) por 30 dias. Después via

oral por un mes. Se realizé Tomografia sim-
ple de créneo de control. (Imagen N.4)

Imagen N° 6

Control TC postoperatorio. CRANIECTOMIA
DESCOMPRESIVA DERECHA, obsérvese protrusidn
de parénquima cerebral edematizado por
bordes de craniectomia. Tronco encéfalo libre,
cisternas de la base libres. Fuente propia.

DISCUSION

El empiema subdural es una afectacién
poco frecuente y representa el 10-20% de
las infecciones intracraneales que en la ma-
yoria de los casos descritos en la literatura,
se presentan como complicaciones de sinu-
sitis. Bhatoe describié un caso de empiema
subdural en una puérpera pero sin antece-
dentes de anestesia epidural, en el caso des-
crito la paciente recibié anestesia epidural
ademdés de presentar un absceso de pared
abdominal en la regién quirirgicay 2 sema-
nas después, presenta el deterioro neurolé-
gico, aunque los cultivos fueron negativos,
se encontré secrecién purulenta y signos de
osteomielitis al realizar la craneotomia por
lo que termino siendo craniectomia.
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El espacio subdural estd dividido anatémi-
camente en varios compartimientos por el
foramen magno, la base del cerebro, la tien-
da del cerebelo y la hoz del cerebro. Dado
que estos espacios estdn anatémicamente
delimitados, el desarrollo de un empiema
puede evolucionar répidamente a una lesién
expansiva de cardcter fatal. La patogénesis
generalmente involucra diseminacién de la
infeccién al espacio subdural a través de
venas emisarias en asociacién con trombo-
flebitis o por extensién de osteomielitis del
créneo que generalmente se acompaiia de
un absceso epidural. La sinusitis es el factor
predominante dentro de los factores causa-
les, siendo la afectacién del seno frontal la
mds frecuente. La incidencia de empiema

subdural después de una sinusitis frontal es
del 1 al 2%. 167

Hay que tener en cuenta que los senos fron-
tales y etmoidales estén intimamente aso-
ciados con la duramadre y solo estén sepa-
rados de ella por una delgada capa ésea.
Solo un 10% de los empiemas subdurales
son infratentoriales. La lesién podria comu-
nicarse con el lado contralateral por medio

del margen libre inferior de la hoz del cere-
bro. ©9)

Las infecciones de la apéfisis mastoides y el
oido medio son la fuente de empiema sub-
duralen 10 a 20% de los casos. La ofitis y la
mastoiditis pueden extenderse directamente
en el espacio subdural por la erosién del
tegmen timpani o el hueso adyacente a la
duramadre y por las celdillas mastoideas o
puede diseminarse de forma indirecta por
medio de una tromboflebitis progresiva de
las venas perforantes.

El empiema subdural inducido por ofitis me-
dia se localiza sobre o alrededor del tento-
rio. La meningitis bacteriana en adultos es
una causa poco usual de empiema subdu-
ral, sin embargo en nifos 2-4%.
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Otras  condiciones predisponentes in-
cluyen trauma craneal, dispositivos de
traccién craneal, procedimientos neuro-
quirdrgicos o nasales y sobreinfeccién
de hematoma subdural  preexistente.

La clinica del empiema subdural se carac-
teriza por cefalea, fiebre, meningismo, de-
terioro de la conciencia, crisis convulsivas
ysignos focales Un alto indice de sospecha
y un diagnéstico répido de esta enfermedad
son vitales para obtener un resultado satis-
factorio, el empiema subdural debe sospe-
charse en cualquier paciente con fiebre y
signos neurolégicos focales. En el momento
actual, la TC con contraste y la Resonancia
Magnética (RM) son los procedimientos
diagnésticos de eleccién. V)

Esta coleccién purulenta cuando mide mds
de 1 cm. de grosor o mds del grosor de la
calota craneal constituye una urgencia qui-
rirgica: Drenaje por craneotomia. En el
caso descrito se realizé una craniectomia,
se desechd por completo la plaqueta 4sea
por compromiso infeccioso asociado. Los
patégenos aislados con mayor frecuencia
en este tipo de colecciones suelen ser el es-
treptococo, Staphilococccusaureus, bacilos
Gram negativos y anaerobios, motivos por
los cuales se inicio terapia antibidtica triaso-
ciada.®8

Dentro de los factores de riesgo para este
tipo de infeccién en el caso de nuestra po-
ciente puncién lumbar, inmunosupresién y
la manipulacién quirdrgica, la paciente pre-
sentaba un absceso de la herida operatoria,
que fue drenado y el cultivo de la secrecién
reporto negativo, no se puede descartar una
infeccion, asociada.

Se describe en la literatura formacién de he-
matoma subdural tras puncién lumbar por

probable fistula intraextradural que provoca
la pérdida de hasta 200 ml de LCR al dig,



volumen que es semejante al producido en
el mismo periodo.

Esta pérdida da lugar a un desplazamiento
caudal del cerebro, que puede desgarrar las
venas subdurales intracraneales con la con-
siguiente formacién del hematoma subdural.
Pequefios defectos vasculares o dreas de ad-
hesién a las meninges pueden ser una causa
subyacente de hemorragia.

Cuadro 1:
Signos o Sintomas Frecuencia (%)
Cefalea 70
Depresion del <70
sensorio
Deéficit neurologicos <60
focales
Fiebre 45-50
Triada (cefalea, foco <20
motor y fiebre)

Convulsiones 25-35
Nauseas y vomitos 25-50
Rigidez de nuca <25

Papiledema <25

Fuente: PabMed. 2014.

TRATAMIENTO

El tratamiento de esta entidad requiere
de un manejo interdisciplinario y se basa
en la combinacién de antibidticos de am-
plio espectro y el drenaje quirirgico de la
coleccién.

La penicilina G, dentro su espectro,abarca
la mayoria de las bacterias pertenecientes
a la flora de la boca, incluyendo estrepto-
cocos tanto aerobios como anaerobios. Sin
embargo,en la literatura se hace referencia
a la limitacién del uso de la misma debido
a la emergencia del grupo de anaerobios
productores de penicilasa, como lo son el
Bacteroides fragilis y la Prevotella.

El metronidazol presenta una fécil penetra-
cién en infecciones intracraneales, con con-
centraciones elevadas intralesionales. Esta
droga presenta una excelente accién bacte-
ricida frente a muchos anaerobios pero no
presenta actividad contra patégenos aero-
bios. Algunos expertos recomiendan,debido
a las grandes concentraciones que alcanza
el metronidazol en el interior de la coleccién
y su accién anti anaerdbica, administrar
este fdrmaco en todos los pacientes con in-
fecciones intracraneanas, especialmente en
absceso cerebral.

La ceftriaxona, cefalosporina de tercera ge-
neracién con accién frente a la mayoria de
gérmenes aerobios y estreptococos,también
presenta cobertura contra enterobacterias,
que son causales de abscesos en huéspedes
que presentan asociacién con ofitis crénicas
o sinusitis o lesiones posteriores a traumas
penetrantes.

El cefotaxime presenta un espectro de accién
antibacteriana similar. Otra cefalosporina
de tercera generacién como la ceftazidima
se encuentra indicada en aquellas lesiones
secundarias a complicaciones neuroquirir-
gicas o en abscesos/colecciones causados
por Pseudomona aeruginosa.®

Con respecto a la vancomicina y oxacilina
o nafcilina (estas 2 dltimas, no disponibles
en nuestro medio) deberian estar dentro del
plan antibidtico empirico en todos las infec-
ciones intracraneanas, colecciones/absce-
sos cerebrales que son producto de lesiones
penefrantes de créneo; secundarios acra-
neotomia o si se documenta bacteriemia por
Estafilococo aureus.

También deberia indicarse en situaciones
donde la sospecha de E. aureus meticilino-
resistente es alta, como el caso de pacientes
post-neuroquirdrgicos o cuando exista alta
incidencia de este patégeno en el nosoco-
mio al cual pertenece el paciente o en la
comunidad en la que habita.

Cuadernos del Hospital Arco Iris ® Septiembre de 2015




En cuanto a los aminoglucésidos, la eritromi-
cina, tetraciclinas, la clindamicina y las ce-
falosporinas de primera generacién no de-
ben ser incluidas en el tratamientode estas
lesiones, ya que presentanbaja penetracién
antibidtica de la barrera hematoencefdlica
a grandes dosis.

La duracién de la terapia antibiética esem-
pirica, pero por lo general debe prolongar-
se por 4 semanas, después de realizado el
drenaje y dependiendo de la respuesta cli-
nica del paciente. Si se presenta osteomieli-
tis asociada al cuadro, terapias més largas
con antibidticos orales o intravenosos serdn
necesarias.

La técnica quirdrgica dependerd del grado
de exposicién necesaria, sin embargo hay
que tener en cuenta que exposiciones gran-
des aumentan la morbilidad peri operatoria.
La implantacién de drenes o catéteres en el
espacio subdural es una prdctica frecuente,
pero esta puede aumentar el riesgo de sobre
infeccién nosocomial, no realizada en nues-
fra paciente por estar con craniectomia des-
compresiva, que podria favorecer la fistula
de LCR hacia el cuero cabelludo y exterior.

Suelen ser necesarias medidas para control
de hipertensién intracraneana, antiedema
cerebral algunas de estas son la aplico-
cién de manitol, dexametasona o hiperven-
tilacion. Hay que tener en cuenta que los
corticoides deben ser suspendidos rdpida-
mente para evitar el riesgo de infecciones
secundarias.

PRONOSTICO

El rango de mortalidad global del empiema
subdural oscila entre 15y 25%, con secue-
las neurolégicas severas en 5 a 25% de los
sobrevivientes. Se han detectado crisis con-
vulsivas en el seguimiento en el 8 a 26% de
los pacientes.®
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La presencia de secuelas neurolégicas y de
una alteracién mayor del estado de concien-
cia al momento de la presentacién y/o el
inicio de la terapia se correlaciona directo-
mente con un rango mayor de mortalidad lo
que demuestra la necesidad de un diagnés-
tico temprano y efectivo. )

En el caso clinico descrito, la paciente por
tener signos de osteomielitis recibié trata-
miento antibidtico triasociado por via en-
dovenosa por 30 dias, con franca mejoria
clinica progresiva, sin ningin déficit neurolé-
gico, posterior al alta se continuo terapia an-
tibidtica asociada via oral por un mes mds.

Se planifica craneoplastia con material sin-
tético posterior a los 6 meses en que la pa-
ciente no presente signos de infeccién.

CONCLUSIONES

El Empiema subdural es una patologia infre-
cuente, que en el caso descrito podria estar
relacionado al absceso de pared de herida
quirdrgica de cesdrea o menos probable a
la anestesia epidural, procedimientos invasi-
vos previos al desarrollo del mismo.

Habiendo recibido el manejo quirdrgico
adecuado y oportuno ademds de la terapia
antibidtica; la paciente no presenta ningu-
na secuela ni déficit asociado al proceso
infeccioso.
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EPILEPSIA EN PEDIATRIA

Dra. Silvia Raquel Marca'

“Todo nifio que padece crisis epilépticas puede y debe tener una vida activa normal”

RESUMEN

Presentamos una actualizacién de la epilepsia en la edad pedidtrica, con un enfoque de
tipo guia prdctica de diagnéstico y manejo de estas condiciones heterogéneas y frecuentes
en nuestra poblacién. El articulo hace mencién de la actual clasificacién de las epilepsias y
recoge aspectos clinicos y de pruebas diagnésticas complementarias, muchas de las cuales
se encuentran disponibles en nuestro medio. Con esta informacién recolectada se pone
en consideracién los criterios diagnésticos para estas entidades y ademds los diagnésticos
diferenciales, para luego abordar los tratamientos y posibles complicaciones presentes en las
epilepsias.

Palabras clave: epilepsia, tratamiento

ABSTRACT

We present an update of epilepsy in pediatrics patients, focus on practical guidelines for
diagnosis and management of these prevalent and heterogeneous conditions in our population.
The article mentions the current classification of epilepsies and clinical and complementary
diagnostic tests aspects; many resources mentioned for diagnostic are available in our
environment. Then, with this collected information will considered the diagnostic criteria for
these entities and also the differential diagnosis, the treatments and possible complications
present in epilepsy.

Keywords: epilepsy, treatment

1. Neuréloga Pediatra. Unidad de Neurologia Infantil. Hospital Arco Iris.
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DEFINICION

El término epilepsia proviene del vocablo
griego epilamvanein que significa ser ago-
rrado, atacado o atrapado. la epilepsia
es un trastorno del sistema nervioso central
(SNC) que se define como una condicién
crénica de diferentes etiologias caracteriza-
da por una predisposicién a padecer crisis
epilépticas, espontdneas y recurrentes.

Las crisis epilépticas son manifestaciones ex-
cesivas y/o hipersincrénicas de las neuro-
nas cerebrales, usualmente autolimitadas.

Sindrome epiléptico se define a la asocia-
cién de un tipo o varios tipos de crisis con
alteraciones electroencefalogrdéficas interic-
tales o ictales, con o sin compromiso del
SNC y otros componentes, tales como: edad
de comienzo, gravedad y curso evolutivo.

Una crisis epiléptica aislada no implica por
si sola la presencia de epilepsia, cabe no-
tar que dos crisis iniciales ocurridas dentro
de 24 horas, se consideran como una crisis
Unica.

Crisis agudas sintomdticas o provocadas se
consideran, cuando su ocurrencia es causa-
da por un trastorno transitorio fisiopatolégi-
co (ej. Crisis febriles, etc.), metabdlico (ej.
hiponatremia, cetosis hiperosmolar diabéti-
ca, efc.) o téxico (ej. Alcohol, drogas adicti-
vas, medicamentos, etc.).

EPIDEMIOLOGIA

Cerca del 80% de los pacientes con
Epilepsia son menores de 18 afios. La inci-
dencia de los sindromes epilépticos en nifios
varia en funcién a la edad: las convulsiones
neonatales en recién nacidos a término co-
rresponden a 0,15% - 1,4%, siendo mayor
en prematuros hasta un 20%,; las epilepsias
de dificil control o resistentes a fdrmacos an-
tiepilépticos corresponden 3 a 4%.

ETIOLOGIA

1. Genética (antes idiopdtica): Se refiere a
que la epilepsia es el resultado directo
de un defecto genético conocido.

2. Estructural/metabdlica (antes

sinftomdtica):

e Lesiones estructurales, como: accidentes
cerebrovasculares, tumores, traumatis-
mos craneoencefdlicos, infecciones del
SNC, dafio perinatal.

* Defecto genético asociados: Sindromes
neurocuténeos (complejo esclerosis tu-
berosa, Sturge-Weber, efc.), malforma-
ciones del desarrollo cortical (hemime-
galencefalia, heterotopias, etc.) y otros.

* Las lesiones metabdlicas incluyen a los
errores innatos del metabolismo que de-
butan con epilepsia, ej. hiperglicinemia
no cetécica, epilepsia neonatal depen-
diente de piridoxina, efc.

3. Causa desconocida (antes criptogéni-
ca): Este término estd destinado a ser
utilizado con neutralidad y para sefalar
que la naturaleza de la causa subyacen-
te es atn desconocida.

FACTORES DE RIESGO

= Antecedente familiar de crisis convulsivas
o sindromes epilépticos.

» |nfecciones del SNC, tumores intracro-
neales, encefalopatia hipdxico-isquémica,
hemorragias intracraneales, traumatismo
craneoencefélico grave.

= Sindromes genéticos o malformativos
que comprometan el SNC (disgenesia
cerebral).

» Enfermedades metabdlicas: errores innao-
tos del metabolismo.
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CLASIFICACION

Clasificacién de las crisis convulsivas:

TIPO DE CRISIS MANIFESTACION CLINICA

Ténico-clénicas (en cualquier combinacién)
Ausencias:
Tipicas
Atipicas
Ausencias con caracteristicas especiales:
Ausencias mioclénicas

CRISIS GENERALK- Mioclonias palpebrales
ZADAS Mioclénicas:
Mioclénicas

Mioclénico-aténicas
Mioclénico-tdnicas
Clénicas
Ténicas
Aténicas

Sin alteracién de la conciencia/capacidad de reaccién
Con componentes motores o autonémicos observables, “crisis parcial simple”
Sélo con fenémenos sensoriales o psiquicos subjetivos, “aura”
CRISIS FOCALES ¢ rsort P9 |STYOS,  qure ‘ »
Con alteracién de conciencia/capacidad de reaccién, “crisis parcial compleja

Evolucionando a crisis convulsiva bilateral, con componentes ténicos, clénicos o
ténico-clénicos; “crisis secundariamente generalizada”

CRISIS QUE PUE-

DEN SER FOCALES, | . g
GENERALIZADAS O | -°Pasmos eprieplicos
NO CLARAS

Clasificacién de los Sindromes Epilépticos.

CARACTERISTICAS DE INICIO SINDROMES EPILEPTICOS

Crisis neonatal benigna familiar

PERIODO NEONATAL Encefalopatia mioclénicas temprana
Sindrome de Ohtahara
Crisis focal migratoria de la infancia
Sindrome de West
Epilepsia mioclénica de la infancia
INFANCIA Crisis infantil benigna

Crisis infantil familiar benigna
Sindrome de Dravet

Encefalopatia mioclénica en enfermedades no progresivas
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CARACTERISTICAS DE INICIO SINDROMES EPILEPTICOS

NINEZ

Crisis febril plus (pueden iniciarse en la infancia)

Epilepsia occipital benigna en la nifiez de inicio temprano (tipo
Panayiotopoulos)

Epilepsia con crisis mioclénico-aténicas (previamente astdticas)
Epilepsia benigna con espigas centrotemporales (Roldndica)
Epilepsia del I6bulo frontal autosémica dominante

Epilepsia occipital benigna en la nifiez de inicio tardio (tipo Gastaut)
Epilepsia con ausencias mioclénicas

Sindrome de Lennox-Gastaut

Encefalopatia epiléptica con espiga-onda lenta durante el suefio
Sindrome de Landau-Kleffner

Epilepsia de ausencia en la nifiez

ADOLENSCENCIA Y ADULTEZ

Epilepsia de ausencia juvenil

Epilepsia mioclénica juvenil

Epilepsia con crisis ténico-clénico generalizadas solamente
Epilepsias mioclénicas progresivas

Epilepsia focal autosémica dominante con manifestaciones auditivas
Otras epilepsias del l6bulo temporal familiar

SINDROMES QUE TIENEN MENOS
RELACION CON LA EDAD

Epilepsia focal familiar con focos variables (nifiez a adultez)
Epilepsias reflejas

CONSTELACIONES DISTINTIVAS

Epilepsia del I6bulo temporal mesial con esclerosis del hipocampo
Sindrome de Rasmussen
Crisis geldsticas con hamartoma hipotaldmico

CONDICIONES CON CRISIS EPILEP-
TICAS QUE NO SON EPILEPSIA PER
SE

Crisis febriles

Crisis neonatalesbenignas

MANIFESTACIONES CLINICAS

1.

Crisis de Ausencias, arresto de activi-
dad, fijacién de la mirada con o sin
parpadeo rdpido, de 3 a 20 segundos
de duracién, generalmente inadvertidas
por el entorno.

Crisis tonicas, contracciéon muscular sos-
tenida (aumento del tono) de 5-10 se-
gundos de duracién.

Crisis clonicas, serie de contracciones
mioclénicas que se suceden con regulo-

ridad (1 cada 1 a 2 segundos).

Crisis mioclénicas, contracciones o sao-
cudidas musculares arritmicas, breves <
de 400 milisegundos de duracién, pu-

diendo comprometer a un grupo muscu-
lar o ser generalizado.

Crisis aténicas, pérdida subita del tono
postural, que puede producir caida al
suelo, caida de la cabeza, etc.

Crisis ténico-clénicas generalizadas,
inicialmente existe una contraccién téni-
ca que dura 5 a 10 segundos seguido
por una fase clénica con contracciones
que progresivamente aumentan de am-
plitud y disminuyen de frecuencia has-
ta que desaparecen completamente.
Ocasionalmente va precedido por grito
secundario a espasmos laringeo.

Espasmos epilépticos, contracciones t6-
nicas que afectan principalmente a la
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musculatura axial y proximal de extre-
midades superiores, produciendo una
abduccién y elevacién de ambos bro-
zos, pudiendo ocurrir en salvas.

8. Crisis versivas, desviacién conjugada
de los ojos, cabeza y en ocasiones el
cuerpo entero hacia un lado.

9. Crisis psicégena o pseudocrisis o evento
paroxistico no epiléptico, evento clinico
similar a una crisis epiléptica, pero en
ausencia de un patrén electroencefalo-
gréfico simulténeo. Entre sus manifes-
taciones clinicas se citan: falta de res-
puesta al estimulo externo, movimientos
violentos, descoordinados, bizarros,
temblores generalizados, movimientos
pélvicos refroactivos, no presentes en
suefio, no se producen dafios fisicos y
generalmente ocurren frente a sujetos
de su entorno.

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la epilepsia es eminente-
mente clinico, y se basa primordialmente en
la anamnesis. Ante la sospecha de encon-
trarnos frente a un paciente con epilepsia es
importante:

 Confirmar mediante la historia clinica
que los episodios que sufre son efectiva-
mente crisis epilépticas.

* Identificar el tipo de crisis que padece.

* Definir el tipo de epilepsia.
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¢ Identificar la etiologia del cuadro.

Las caracteristicas clinicas del evento con-
vulsivo nos daré el diagnéstico del tipo de
crisis; el tipo de crisis mds la exploracién
fisica y las caracteristicas del electroencefa-
lograma nos ayudardn a establecer el tipo
de sindrome epiléptico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1. Condiciones que pueden ocasionar alte-
racién o pérdida de conciencia: Sincope,
isquemia aguda transitoria (TIA), trastor-
nos metabdlicos, narcolepsia, drogas,
migrafa, trastornos psiquidtricos.

2. Condiciones que pueden presentarse
con manifestaciones motoras o senso-
riales: Crisis psicogenas, TIA, trastornos
del movimiento, hiperplexia, trastornos-
vestibulares, espasmohemifacial, paro-
somnias: sindrome de piernas inquietas,
mioclonias de suefio.

3. Condiciones que se presentan con sin-
tomas psiquicos: Histeria, descontrol
episédico, psicosis esquizofreniforme,
ataques de pdnico, drogas.

4. Condiciones que pueden causar crisis
de caidas de cabeza: Causas vasculo-
res, trastornos vestibulares, arritmias
cardiacas, cataplexia, hidrocefalia,
neuropatias periféricas, parkinsonismo,
desequilibrio del paciente afoso, crisis
psicégenas.



Crisis Unica mds

exploracién fisica y
neurolégica normal

cultivo de LCR)
= Hemograma com-

pleto

« Electrolitos séricos * Pruebas de funcién renal

.. ] i Sai

« Calcio iénico Pruebas toxicoldgicas
= Glicemia

= Gasometria arterial

» Examen general de

* Pruebas de funcién hepdtica

Sospecha de crisis provocada
(ademds de lo anterior)

* Reactantes de fase aguda (VSG, PCR, citoquimico y

* Niveles plasmdticos ante ingesta de férmacos que
disminuyen el umbral convulsivo

* Tomografia computarizada cerebral (TC) y/o Reso-
nancia magnética cerebral (RM) (segin sospecha

EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE

Sospecha de epilepsia
(ademds del anterior)

» EEG enfocado en
identificar el tipo de
sindrome epiléptico
que se sospecha

* RM con protocolo de
epilepsia

* Tamiz metabdlico
ampliado

orina diagnéstica)
= Electroencefalograma (EEG)
TRATAMIENTO AMBULATORIO * Acuéstelo con suavidad en el suelo y

1. Medidas generales:

« Concientizar al paciente con epilepsia y
a su familia para garantizar la adheren-
cia al tratamiento.

* Asistir regularmente a todos los contro-
les médicos

* No suspender FAE sin autorizacién de
su médico tratante.

* Evitar desvelos, ingesta de alcohol, dro-
gas ilicitas, situaciones de estrés.

* Facilitar la incorporacién de las perso-
nas con epilepsia a la educacién y la
actividad laboral.

* Todo paciente pedidtrico con epilep-
sia debe ser manejado por neurologia
pedidtrica.

* Todo paciente bajo control de neurolo-

. " g
gia debe llevar su “diario de crisis”.
2. 3Qué hacer frente a una crisis de epi-
lepsia ténico-clénica?
* Mantener la calma.

* No intente sujetar ni trate de reanimar
al paciente; la persona por si sola se
recuperard en pocos minutos.

despeije el drea cercana al paciente.

No intente respiracién artificial. No sir-
ve ni ayuda a que la crisis pase més
rdpido.

Proteja la cabeza del paciente de po-
sibles golpes poniendo ropa o un cojin
debajo de ella.

Retirar a la persona de objetos peli-
grosos como fuego, vidrios o cables
eléctricos.

Aflojar la prenda de vestir en la cintura
y el cuello.

NUNCA trate de abrirle la boca a la
fuerza ni introducir nada entre los dien-
tes. Es peligroso para el paciente y para
Ud. La lengua no se traga.

Girar a la persona sobre un costado
para permitir que la saliva fluya de su
boca, para que pueda respirar mejor y
protéjalo de posibles vémitos.

No frote las extremidades, la crisis tiene
un tiempo de inicio y de término que no
es modificado por estas medidas.

Tan pronto como los movimientos de sa-
cudida terminen, asegurarse de que la
persona respira libremente.
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 Observar a la persona hasta que haya
recuperado totalmente la conciencia.
Impedir que se aglomere gente a su
alrededor.

Después de la convulsién, la persona
puede encontrarse confusa, se le debe
explicar lo sucedido y hacer que des-
canse hasta que se haya recuperado
por completo.

Si la crisis convulsiva se prolonga mds
de 5 minutos, o si se presenta un estado
de crisis continuas sin que la persona re-
cupere la conciencia (estado epiléptico)
o si una persona tiene una convulsién y
no se conoce que padece de epilepsia,
debe tener atencién médica urgente.

5Qué hacer frente a una crisis no
convulsiva?

Es poco probable que la persona caiga
y se lastime, ya que en este tipo de cri-
sis el paciente no pierde la conciencia,
puede presentar movimientos involunta-
rios de una parte del cuerpo (crisis foca-
les simples), o puede tratarse de desco-
nexiones (ausencias).

En las crisis de ausencias o desconexio-
nes, pierde la conciencia, su inicio y
final son imperceptibles y dura alrede-
dor de 20 segundos, por lo que se reco-
mienda recordarle aquello que hacia, o
lo que se le estaba diciendo.

5Qué hacer frente a las crisis focales
(movimientos automdticos repetitivos):

Hablarle calmadamente, dando seguri-
dad a la persona y a los demés.

Protegerlo de peligros.

Quedarse con la persona hasta que re-
cupere la conciencia.

No detenerlo a menos que sea esencial
para su seguridad.
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5. Medidas especificas:

a. Para el control agudo de la crisis
convulsiva:

* Diazepam 0,3 a 0,5 mg/kg/dosis IV

(pasar lento y sin diluir); 0 0,5 a 0,7
mg/kg/dosis por via rectal (pasar lento
y sin diluir), se puede repetir 2 dosis.

En caso de paciente conocido con diag-
néstico de Epilepsia, que ingresa por
descontrol de sus crisis, ademds de lo
anterior, repetir dosis habitual del fér-
maco antiepiléptico (FAE) que recibe y
citarlo a control por Neurologia Infantil
en 24 a 48 horas.

b. En caso de primera convulsién, se
debe esperar a que el paciente recu-
pere el estado de conciencia, identi-
ficar el factor desencadenante de la
crisis (privacién de suefo, alcohol,
menstruacién, fotosensibilidad, es-
trés, efc.), si todo fue descartado y
la exploracién fisica y neurolégica
es normal, se lo citard a control por
Neurologia Infantil en 24 a 48 horas.

c. En caso de exploracién fisica y/o

neurolégica anormal, el paciente de-
berd ser hospitalizado.

d. En caso de persistir las crisis, debe
ser hospitalizado y se iniciard mane-
jo de estatus convulsivo.

COMPLICACIONES

e Lesiones traumdticas secundarios a la

caida.
Estatus convulsivo.

Propias de cada sindrome epiléptico,
determinados sindromes epilépticos, tie-
nen mayor riesgo de progresar a epilep-
sia refractaria y asociarse a deterioro
neurolégico, ej. Sindrome de West no
tratado oportunamente tiene mayor pro-
babilidad de progresar a Sindrome de
Lennox-Gastaut y asociarse a Retraso



Mental; la epilepsia Roldndica se aso-
cia mds frecuentemente a déficit de
atencién; la epilepsia con puntas centro
temporales continuas durante el suefio
se asocia con trastorno del lenguaje y
déficit de atencién; efc.

Afeccién del desarrollo neurocognitivo
en caso de Epilepsia no controlada.

CRITERIOS DE REFERENCIA

5Cudndo debemos llevar a un paciente con
crisis a un servicio de urgencia?

Si la crisis se presenta en menor de 1
ano.
Crisis focal o generalizada de duracién

mayor a 5 minutos o si se presentan una
tras otra.

Crisis focales de inicio.

Siempre ante crisis

convulsiva.

una primera

Cuando hay dificultad para despertarlo
después de 30 minutos de ocurrida la
crisis.

Si el paciente se accidenta y tiene heri-
das producto de la crisis.

Cuando hay muchos vémitos asociados
a cefalea intensa después de la crisis.

Si la crisis es muy diferente a las crisis
habituales.

Déficit motor posterior a la crisis.

CRITERIOS DE HOSPITALIZACION

Primera convulsién febril o no febril en
menor de 18 meses.

Estatus convulsivo o no convulsivo.

Convulsiones febriles o epilépticas con
cambio importante en sus caracteristi-
cas (patrén de crisis) o aumento impor-
tante del nimero de crisis.

Sospecha de enfermedad subyacente:
encefalitis, meningitis, lesiones postrau-
mdticas, (maltrato infantil) etc.

Sospecha de Sindrome de West.
del

Alteracién
neuroldgico.

nueva examen

Primera crisis excepto: Epilepsia con
ausencia tipica de la infancia, epilepsia
Roldndica de la infancia.

Crisis convulsivas, asociado a signos de
hipertensién endocraneana.

Epilepsia refractaria a tratamiento.

TRATAMIENTO HOSPITALARIO

1.

2.

Medidas generales:
Ayuno.

Brindar oxigeno suplementario para
mantener saturacién de oxigeno por en-

cima del 90%.

Control de signos vitales y estado de
conciencia (Escala de Glasgow) cada
3 horas.

Mantener via venosa permeable.

Medidas especificas:Para control de la
crisis convulsiva:

Diazepam 0,3 a 0,5 mg/kg/dosis por
via endovenosa (pasar lento y sin di-
luir); 0 0,5 a 0,7 mg/kg/dosis por via
rectal (pasar lento y sin diluir), pasar 2
dosis si es necesario.

En caso de no contar con diazepam pa-
sar midazolam 0,2 a 0,3 mg/kg/dosis

por via endovenosa.

En caso de persistir las crisis se pasa a
manejo de estatus convulsivo.

Seleccién de FAE, se realizard segin
tipo de crisis epiléptica, como se ve en
la siguiente tabla:
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Tipo de crisis

Crisis focales y secundariamente
generalizadas

Carbamazepina
fenitoina

2da eleccién

Acido valproico
Levetiracetam
Fenobarbital

Generalizadas

Ténico-clénicas

Acido valproico

Levetiracetam

Fenitoina
) Acido valproico Lamotrigina
Ausencias o
Etosuximida clonazepam
Lamotrigina
Mioclénicas Acido valproico Levetiracetam

Benzodiacepinas

Aténicas, ténicas

Acido valproico

Lamotrigina
Topiramato
Benzodiacepinas

Espasmos infantiles

ACTH
Vigabatrina

Acido valproico
Topiramato
benzopiacepinas

TRATAMIENTO QUIRURGICO

2. Prevencién secundaria:

e En caso de epilepsia focal con sinto-

matologia compatible con foco ictal en
el EEG e imagen de RM sugerente de
lesidn en misma drea, se considera el
candidato ideal, para recibir tratamien-
to quirdrgico de la Epilepsia.

En caso de tratarse de crisis convulsi-
vas cuya etiologia puede resolverse
quirdrgicamente.

En casos seleccionados de Epilepsias
no respondedora a férmacos.

CRITERIOS DE PREVENCION

1.
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Prevencién primaria:

Mejorar la calidad de atencién durante
el prenatal, parto y postnatal.

Iniciar manejo de seguimiento de recién
nacidos de riesgo neurolégico.

Seguimiento a nifios con crisis febriles.

Seguimiento a familias con Epilepsia.

Consejeria genética a las familias con
antecedentes de sindromes epilépticos.

Elegir el tratamiento adecuado para el
tipo de crisis epiléptica.

Evitar desvelos, higiene del suefio, evi-
tar deportes de alto rendimiento (ej. bu-
ceo, alpinismo).

Cumplir con la medicacién y con-
sultar a su médico frente a cambios
farmacoldgicos.

Llevar un diario de control de crisis
Prevencién terciaria:

Dar seguimiento neuropediétrico segin
el tipo de sindrome epiléptico.
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EPILEPSIA REFRACTARIA SECUNDARIA A
GLIOSIS Y SU MANEJO QUIRURGICO. A
PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

Dr. Mirko Mantilla Mena'
Dra. Aylin Limpias Heredia?

RESUMEN

La epilepsia es una enfermedad invalidante con consecuencias en el crecimiento y desarrollo
social de los pacientes que sufren esta enfermedad, més aun considerando pacientes que
comienzan episodios convulsivos desde etapas menores a los 2 afos, es de mal prondstico.
Ademds que las opciones de terapia farmacolégica, la monoterapia asi como la asociacién
de dos o més farmacos, fracasan. Se debe considerar y tomar en cuenta sin el paciente es
candidato a cirugia. Estudios grandes muestran una buena respuesta a la opcién quirirgica en
pacientes seleccionados. Este articulo es la revisién de un caso clinico de epilepsia refractaria
que se presentd en el Hospital Arco Iris, quien fue sometido a cirugia. Se hizo un seguimiento
post quirlrgico el cual clasifica a nuestro paciente en la escala de Engel modificada como
grupo | clase B. Concluyendo el estudio de este caso clinico como buena opcién quirirgica:
Lobectomia temporal y amigdalohipocampectomia con buenos resultados a corto y mediano
plazo, con mejoria considerable de la calidad de vida del paciente y de su entorno familiar.

Palabras clave: Epilepsia, amigdalohipocampectomia

ABSTRACT

Epilepsy is a disabling disease with consequences for growth and social development
in patients suffering from this disease, considering a patient convulsive episodes
which starts from 2 years younger stages, is of poor prognosis. In addition to drug
therapy options, monotherapy and the combination of two drugs fail. Should be
considered and taken into account without the patient is a candidate for surgery.
A long type of studies showed a good response to lobectomy as surgical option
Having more options for treatment. This article is a review of a clinical case
of epilepsy refractory to medical treatment that is given as an option to

1. Medico Neurocirujano. Jefe de servicio de Neurologia y Neurocirugia del Hospital Arco Iris.
2. Médico Cirujano, Médico de Guardia del Servicio de Emergencia del Hospital Arco Iris.
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surgery at Arco lIris Hospital as a specific candidate. Post surgical follow
which ranks our patient in the modified Engel scale as a group | class B. We
conclude the study of this case as a good alternative to surgical lobectomy and
Amigdalohypocampectomia with good short and medium term in order to improve the
quality and lifestyle.

Keywords: Epilepsy, amigdalohypocampectomy

INTRODUCCION

Las epilepsias afectan al 1% de la poblacién.

Incidencia 50/100.000/afo. Las epilep-
sias afectan a 2-3 millones de personas en
Estados Unidos de todas las edades, con un
costo anual estimado de 17.6 billones de
ddlares en forma directa o indirecta.!

La International League Against Epilepsy
(ILAE) ha definido al paciente con epilepsia
resistente a fdrmacos como aquel en el que
no se han controlado las crisis tras el trata-
miento adecuado con dos fdrmacos antiepi-
lépticos tolerados, adecuadamente elegidos
y pautados (bien en monoterapia o en com-
binacién), entendiendo como falta de con-
trol cuando aparezcan crisis a lo largo de
dos afos de un tratamiento farmacolégico
estricto. )

Més de 250.000 pacientes sufren de epilep-
sia focal refractaria y en una estimacién con-
servadora 50% de estos pacientes podrian
ser candidatos a cirugia de epilepsia. "

Crisis parcial compleja (CPC) 50% pueden

ser refractarias.

Esclerosis del Hipocampo con libertad de
crisis de 11%.

Patologia dual: Esclerosis del Hipocampo +
otra lesién chance de libertad de crisis 3%

Definir la epilepsia resistente a fédrmacos,
conocer las caracteristicas y sobretodo las
posibilidades diagnésticas, optimizan el tra-
tfamiento.
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CASO CLINICO

A continuacién describiremos un caso, el
cual es referido por nuestro departamento
de ayuda social, debido a que familia no
cuenta con recursos econémicos.

Paciente de 8 anos de edad, acude dl
Hospital Arco Iris, con un retardo psicomo-
tor, sin lograr emitir lenguaje, atéxico, no
logra caminar solo. Con cuadro clinico co-
racterizado por frecuentes convulsiones, en
un promedio de 5 veces cada dia, crisis con-
vulsivas parciales con generalizacién secun-
daria, con grave afectacién de calidad vida
y alta dependencia familiar.

Con los antecedentes de parto a término, dis-
técico, presentacién poddlica, llanto tardio,
aparentemente sin complicaciones durante
el embarazo. Edad de la madre al momento
del parto 35 afios, edad del padre 33 afios.

El paciente debuté al 1 afio y 6 meses de
vida con crisis convulsiva en la que llanto
enérgico provoca su desvanecimiento sibi-
to, posterior a cianosis marcada, seguido
de una hipotonia muscular generalizada,
recibe atencién médica correspondiente y
es diagnosticado, espasmo del sollozo cia-
nético.

El siguiente episodio en el que el pacien-
te presenta una crisis, fue a los 2 afios y
9 meses, un afo y 3 meses después de su
debut, en esta oportunidad el paciente, ade-
mds de presentar movimientos tonicocléni-
cos las crisis se acompafian de relajacién
de esfinteres, es valorado por especialista
se inicia tratamiento anticonvulsivante con



Carbamazepina sin ninguna mejoria, epi- Imagen N° 2
sodios de crisis con predominio de movi-
mientos en hemicuerpo izquierdo, se deci-
de un cambio de anticovulsivante, a Acido
Valproico, que controla las crisis parcial-
mente, por corto tiempo.

Persisten crisis, pese a que continda estricto
tratamiento farmacolégico por Neurologia.

Previo al tratamiento quirdrgico, el po-
cienfe se encontraba recibiendo Acido
Valproico150mg VO cada 12hrs, Clobazam
3 gotas cada 12hrs. Y pese al mismo pre-

sentaba convulsiones diarias, frecuencia 5 Flairhiperintensidad temporal derecha.
veces dia Fuente propia.

Es valorado por servicio de neurocirugia, Imagen N° 3
con Tomografia Computarizada (TC) de
créneo simple, donde se evidencia imagen
hipodensa en [ébulo temporal, por lo que
se solicita Resonancia Magnética (RM) cere-
bral con contraste.

RM: Lesién expansiva intraxial, en regién
temporal derecha que no se refuerza con el
medio de contraste.

Imagen N° 1

RM T2 Hiperintensidad temporal derecha.
Fuente propia.

Impresion Diagnéstica

Lesién cerebral Temporo-parietal derecha
con extensién a ganglios de la base (Sin re-
forzamiento con medio de contraste).

Plan

: - Lobectomia (2/3 anteriores) temporal y
RM. T1, muestra drea de hipointensidad en qmigdolohipocqmpecfomio derecha.

regién temporal derecha que se extiende

hasta ganglios de la base. Fuente propia.
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Imagen A Imagen D

Extension de la reseccién de [ébulo

, temporal y estructuras temporomesiales.
Posicién quirirgica. Fuente propia. emporal’y esiruciuras femporomesiaies

Imagen B Imagen E |

Lecho postquirirgico, reseccién completa
de los 2/3 anteriores del [6bulo
temporal derecho. Fuente propia.

Apertura duralarciforme con base anterior;
se identifica lébulo temporal, fisura de Silvio
ylobulo frontal derecho. Fuente propia.

Imagen F
Imagen C

Lébulo temporal derecho (Polectomia) (2/3ant). Se

Corficotomia temporal derecha. Fuente propia. envia a estudio anatomopatologico. Fuente propia.
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Resultado Histopatolégico:

e Gliosis de lébulo temporal.

DISCUSION

Concepto de epilepsia refractaria

Las epilepsias refractarias, también llamadas
“farmaco-resistentes” corresponden aprox.
al 20-30% de toda la poblacién portadora
de epilepsia en adultos, pero este porcenta-
je es mayor en nifios. En este Ultimo grupo la
prevalencia puede llegar hasta 8%, obser-
vandose un aumento progresivo de esta cifra
en relacién con la mayor esperanza de vida.
La discapacidad que estos pacientes sufren
es similar a la encontrada para pacientes
con céncer de mama o de pulmén dentro
de las caracteristicas sinftométicas queda un
grupo de pacientes, donde el deceso sobre-
viene sin que aparezca una causa clara; en
muchos casos, sin siquiera saberse si fue
préximo o no a una crisis, “muerte sbita o
inexplicada en epilepsia” (denominada en
inglés SUDEP: “suden unexpected death in
epilepsy”). Este indice en personas con bajo
control de sus crisis es aproximadamente de
10 muertes por 1.000 pacientes por afio. ©

Terapia Farmacolégica

Antes de la década del ‘90 las drogas con
las cuales se disponia para el tratamiento
farmacolégico de la epilepsia eran las dro-
gas “clésicas o tradicionales”.

Estas drogas tienen probada eficacia y fo-
miliaridad para su uso tanto por parte de
los especialistas en epilepsia como de los
neurlogos generales. Dentro de las usa-
das estan: Carbamazepjna, Acido valproi-
co, Fenobarbital, Fenitoina, Primidona,
Etosuximida. 119

Luego de la década del ‘90 comienzan a in-
corporarse al arsenal terapéutico las llama-
das drogas “nuevas”, que a diferencia de
las anteriores tendrian un metabolismo no

tan complejo y menor indice de interaccio-
nes y efectos adversos, con mayor tolerabi-
lidad y confort para el enfermo, aunque de
eficacia similar a las drogas cldsicas

Terapia farmacolégica nueva con gabapen-
tina, lamotrigina, topiramato, levetiracetam,
oxcarbazepina, vigabatrina, felbamato, tia-
gabina, zonisamida, lacosamida.

En caso que esta terapia farmacolégica no
funcione y considerando las caracteristicas
invalidantes de la epilepsia. Se debe consi-
derar alternativas quirdrgicas.!'?

Alternativas de tratamiento quirdrgico

La cirugia de la epilepsia se remonta a la
década de los 50s; sin embargo ha tomado
un lugar de importancia en los Gltimos 20
afios. Desafortunadamente todavia existe
una demora muy significativa para referir
los pacientes a una evaluacién para cirugia
de epilepsia, dado que persiste la percep-
cién del médico que la cirugia de epilepsia
es un procedimiento de dltimo recurso.

Entre el 70 y 80 % de las cirugias como
opcién quirirgica para la epilepsia son en
el I6bulo temporal siendo en el resto de por-
centaje extratemporales, dandonos las op-
ciones de tratamiento paliativo por ser qui-
zds zonas funcionales o también la opcidn
de rececar la porcién. 119

De los pacientes con epilepsia refractaria
(Candidatos a cirugia) estudiados en base
a protocolos ya establecidos, solo un peque-
fio nimero (10%) cumplen con los requisitos
para cirugia y serd intervenidos quirirgica-
mente, con opciones de curacién, el resto
con opciones paliativas (Disminucién de fre-
cuencia de crisis, con la consiguiente mejo-
ra en calidad de vida).

Se debe considerar el tipo o los tipos de
ataques que el paciente manifieste, se debe
tener en cuenta el drea del cerebro involu-
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crada mediante estudios de imagen (RM)
y video EEG y se debe analizar la impor-
tancia de esta regién funcionalmente. En un
protocolo bésico para plantear cirugia de la
Epilepsia se debe investigar 4 éreas: ©

1. Area de inicio ictal, con video EEG

2. Area lesional: RM cerebral.

3. Area irritativa: Zona de propagacién
de la crisis con EEG y/o Video EEG.

4. Area sintomatogénica, caracteristicas
clinicas.

La coincidencia de estas dreas permiten lo-
calizar el érea epileptogénica. Y la reseccién
de la misma puede dejar al paciente con li-
bertad de crisis. En caso de no coincidencia
de las éreas, la posibilidad de libertad de
crisis se reduce considerablemente, aunque
se podria hablar de disminucién de frecuen-
cia de crisis.

Un 70% de enfermos con epilepsia refrac-
taria del I6bulo temporal presenta esclerosis
hipocampal o esclerosis temporal mesial,
siendo este el prototipo de sindrome para
resolucién quirdrgica, ya que el 70-80% de
los mismos después de la cirugia queda con
libertad de crisis, en el caso de nuestro pa-
ciente se procedié al protocolo de estudio
prequirdrgico incluyendo Video EEG, a la
reseccién de la lesién incluyendo estructuras
temporomesiales, paciente habria presenta-
do 2 crisis en el postquirirgico mediato y
actualmente con libertad de crisis. (17)

El resultado Histopatolégico concluye con
Gliosis de Lébulo temporal, dentro de los
diagndsticos diferenciales planteados pre-
vios estaban tumores gliales de bajo grado,
tumores mixtos neurogliales, ganglioglioma,
DNET, etc. Planteamos control imagenolégi-
co (RM) a mediano plazo para control lesio-
nal.'?
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CONCLUSIONES

La cirugia de las Epilepsias es una clara al-
ternativa de tratamiento en pacientes que
son candidatos, cumpliendo los requisitos y
habiéndose comprobado el fallo del trata-
miento farmacolégico. Se deberia realizar
tan pronto como sea posible identificada
la zona epileptogénica, si bien es un trata-
miento invasivo y riesgoso, se debe hacer la
valoracién correspondiente de cada caso,
brindando una mejor calidad de vida del
paciente y su familia.

En el caso clinico descrito no se pudo reali-
zar un control y seguimiento cercano de la
paciente por proceder y residir en ofro de-
partamento de nuestro pais, pero sabemos
que su calidad de vida mejoré considerable-
mente, se protegieron las zonas funcionales
mds importantes y no se tuvieron complica-
ciones en el postoperatorio.
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FRACTURA DE APOFISIS ODONTOIDEA:
_ PRESENTACION DE 3 CASOS Y REVISION DE
TECNICA QUIRURGICA CON FIJACION ANTERIOR
DIRECTA CON TORNILLOS CANULADOS

Dr. Mirko Mantilla Mena'
Dr. Juan Valle Araoz'

RESUMEN

En el tratamiento de fracturas de apéfisis odontoides tipo Il y Il actualmente se cuenta con
varios sistemas de fijacién anterior y posterior (Tornillos transarticulares, subaxiales y alambres
sublaminares como tratamiento nico o complementario) que han permitido mejorar los
resultados disminuyendo la morbimortalidad y en cierta medida prescindir de la colocacién
de ortesis externas. Su aplicacién amerita un acabado conocimiento de la anatomia de la
regién cervical superior y la realizacién correcta de estas técnicas las cuales han permitido
obtener resultados funcionales satisfactorios y acortamiento importante de los tiempos de
hospitalizacién. Presentamos tres casos de fractura odontoidea(FO) 2 tipo Il y una tipo |l
tratados en el Hospital Arco Iris.

Palabres Clave: Tomografia computada, Fractura Odontoidea, Resonancia Magnética.

ABSTRACT

Actually In the treatment of odontoid fracture they are several anterior and posterior systems
fixation such as Posterior Trans articulars crews, pedicles crews and sublaminary cables that
can be used for complementary or unique treatment. These methods reduce the complications
and mortality and avoid use of external orthesis. The application of this treatment needs
the anatomy of cervical region and techniques to give functional results and short time of
hospitalization. We presente three cases of odontoid fractures (FO) tipe Il and Il that were at
Arco Iris Hospital.

Keywords: Tomography, odontoid fracture, magnetic resonance.

1. Servicio de Neurocirugia, Hospital Arco Iris, La Paz, Bolivia.
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INTRODUCCION

Las fracturas de Odontoides tipo Il y lll de
acverdo a la clasificacién de Anderson y
D’Alonzo son las consideradas las mds ines-
tables y fueron siempre de dificil manejo.

(1,2). (Imagen N.1)

Imagen N° 1

a _a _Q
r"? !Fa .f"?l | 3 il . i #

' ) !

LA v
e R L
Fuente: Boos, Aebi. Spinal Disorders.

Fundamentals of Diagnosis and Treatment.
©2008 Springer-Verlag Berlin Heidelberg

La inmovilizacién externa se usa como un
método frecuente por algunos autores, sin
embargo la cirugia brinda una mejor fijo-
cién. La cirugia por via posterior como la
interlaminar y la interfacetaria de Magerl se
usan pero bloquean la movilidad rotacional
del segmento atlas axis. 22 Bohler describe
las primeras cirugias por via anterior, esta
técnica fue modificada en los dltimos afios y
en la actualidad se estd realizando con téc-
nicas de abordaje minimamente invasivas.
En el presente trabajo presentamos la expe-
riencia de la técnica VIA ANTERIOR utilizo-
da en nuestra serie y se realiza una revisién
de la literatura con respecto a la misma.

Llos traumatismos raquimedulares a nivel
de la columna cervical pueden ser causa
de muerte o determinar graves secuelas
neurolégicas invalidantes; el tratamiento
adecuado y sus resultados dependerdn del
diagnéstico precoz con que se realicen.
Antiguamente (50 afios atrds) la mortalidad
por estas fracturas era de un 80% 149 en
la actualidad, gracias a los grandes avan-
ces diagnésticos neuroradioldgicos y nuevos
enfoques terapéuticos, estas cifras estén por

debajo del 10% #4¢l. Ciertas caracteristicas
clinicas pueden hacer sospechar la presen-
cia de fracturas del segmento cervical su-
perior, como el dolor y contractura occipito
cervical, la rotacién craneal irreductible, la
contusién frontal en un paciente que se su-
jeta la cabeza con las manos en el servicio
de emergencia y los que presentan una cuo-
driplejia asociada a trastornos respiratorios
graves. Las radiografias simples de columna
cervical (AP, lateral y transoral) deben rea-
lizarse ante la sospecha de Trauma raqui-
medular cervical. Considerando para todos
los efectos al paciente como presunto trau-
matizado cervical hasta que no se demues-
tre la integridad de la columna cervical.
Debe realizarse un estudio de Tomografia
Computarizada (TC) con reconstruccién sa-
gital y tridimensional que actualmente pue-
de lograrse con la tomografia multicorte y
permite una informacién muy valiosa para
la interpretacién y manejo de la lesién. La
Resonancia Magnética (RM) es complemen-
taria y permite visualizar imdgenes de lesién
del tejido nervioso (Radiculopatia, mielopa-
tia) y partes blandas. 8.

Las fracturas de la apéfisis odontoides son
las lesiones cervicales mds comunes, alcan-
zando de un 10 a 15% de todas las frac-
turas cervicales y algunos describen hasta
un 20 % “219, Estas fracturas mayormente
ocurren en la unién o base del odontoides y
el cuerpo del C-2 (Tipo Il) o en el cuerpo de
C-2 (Tipo lll) y produce inestabilidad Atlanto
axial, presentando los pacientes un riesgo
inmediato o tardio de sufrir una lesién gro-
ve medular y a veces la muerte. En 1910,
Mixter y Osgood y Pilcher, publican las dos
primeras referencias bibliograficas sobre el
tratamiento quirGrgico de una fractura de la
base de la Odontoides. Eran fracturas anti-
guas de la base del odontoides con pseu-
doartrosis ya establecidas y que se les rea-
liz6 una artrodesis interlaminar C1-C2 con
seda, obteniendo un buen resultado funcio-
nal y neurolégico. A lo largo de setenta afos
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las pautas de terapia sobre estas fracturas
son la mejora de técnicas de contencién or-
topédica, fijacién posterior interlaminar C1-
C2, fijaciones interarticulares C1-C2, o re-
secciones de la apdfisis Odontoides. 11:1213)

Por via posterior la artrodesis de C1-C2,
compromete la rotacién axial en 45° y fle-
xo-extensién en 15°. La fijacién anterior de
la odontoides, descrita por Bohler 419 en
1981, ha ganando popularidad en los Glti-
mos afios no sélo por sus grandes posibili-
dades de estabilizacién de C1-C2, sino por
preservar la capacidad de movimiento. En
un inicio la operacién se realizaba median-
te una gran diseccién de las estructuras del
cuello. Actualmente se emplea un procedi-
miento similar al que se realiza durante la
discectomia cervical. Esto reduce mucho las
complicaciones de la cirugia.la utilizacién
de tornillos y parte del instrumental canu-
lados facilita adn mds el proceder quirdr-
gico. El motivo de la presentacién es para
presentar la experiencia en la fijacién an-
terior de la apdfisis Odontoides con el uso
de tornillos canulados, que ingresan por la
base y borde anterior del cuerpo de Axis,
en 3 de nuestros pacientes en el Hospital
Arco Iris con fracturas tipo Il (Inestable) de

Odontoides.

Las fracturas odontoideas tipo Il y Il son
inestables pudiendo presentar una morfolo-
gia variable lo cual hace necesario un ané-
lisis individual de cada caso y de requerir la
aplicacién de técnicas de fijacidn quirdrgica
asimismo elegir la més adecuada para cada
enfermo.

La revisién de casuisticas recientes sugiere
que la utilizacién de halovest u ortesis cer-
vicales, técnicas hasta hace poco tiempo de
uso habitual y si se quiere de primera lineq,
pueden determinar complicaciones sistémi-
cas y una tasa de falla de fusién alta y una
tolerabilidad baja en pacientes geridtricos
especialmente 5416,
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CASO N.1

Paciente masculino de 43 afios de edad que
sufrié accidente automovilistico con impac-
to frontal y mecanismo de latigazo. Sufrié
pérdida de conciencia posterior de minutos
de duracién, sensacién de adormecimien-
to, parestesias en las 4 extremidades que
cedié progresivamente. Ingresé con dolor
cervical importante, limitacién al movimien-
to del cuello con parestesias leves en las
manos, sin focalizacién al examen clinico.
Se realizé inmovilizacién inicial con collar
de Philadelphia. La TC multicortes de co-
lumna cervical mostré fractura de Apéfisis
Odontoides con zona de didstasis en la
base y trazo espiroideooblicuo. Se clasificé
como fractura Tipo Il inestable. Se asocia lis-

tesis C5-6. (Imagen N. 2 y 3).

Imagen N° 2

e I. L &Y s
TC Corte sagital FO tipo I, Listesis
C5-6. Fuente propia.

Imagen N° 3

TC Vista AP (Coronal) FO tipo Il. Fuente propia.

El paciente en buenas condiciones genera-
les sometido a tratamiento quirdrgico a las
48 horas del ingreso, se realizé artrodesis



por via anterior con tornillo canulado tran-
sodontoideo y colocacién de placa tercio
de cafa a por listesis C5-6 con fijacién con
tornillos a nivel C5y C7. (Imagen N.4)

Imagen N° 4

Control radiogrdfico Artrodesis anterior con tornillo
transodontoideo y placa anterior fercio de cafa
fijada con tornillos C5, C7. Fuente propia.

El paciente evolucioné sin complicaciones
posquirdrgicas siendo dado de alta a los 7
dias. No presenté clinica neurolégica y se
mantuvo con collar Philadelphia durante 8
semanas.

CASON. 2

Paciente masculino de 23 afos de edad,
universitario, 5 horas de evolucién previo
a su ingreso, en estado de ebriedad cae a
un barranco de aproximadamente 10 me-
tros, mientras discutia con su pareja, con
pérdida de conciencia posterior de tiempo
no cuantificado, es traido por los Bomberos
con mltiples escoriaciones, heridas facia-
les, herida contusa tipo SCALP parietal dere-
cha con sangrado moderado. Al ingreso se
colocé inmovilizacién con collar cervical de
Philadelphia por intenso dolor.

No se objetivd signologia neuroldgica. La
TC de ingreso mostré fractura odontoidea

grado lll (Imagen N. 5y 4).

Se operé alas 72 horas realizédndose fijacién
con tornillo transodontoideo HCS (Headless
Compression Screw Synthes) (40mm y 3mm
de didmetro) C2 por via anterior.

Imagen N° 5

DL %

TC multicortes de 16 canales coronal con
reconstruccién 3D que muestra trazo de fractura
en la base de la apdfisis odontoides que se
extiende al cuerpo de C2. Fuente propia.

Imagen N° 6

Corte sagital que muestra fractura de
odontoides con trayecto oblicuo de
anterosuperior a posteroinferior extendido
al cuerpo del axis. Fuente propia.
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Control radiografico intraoperatorio. Fuente propia.

Imagen N° 8

Rx Vista lateral post- operatoria. Fuente propia.

El procedimiento se completé sin compli-
caciones. El paciente fue dado de alta con
collar Philadelphia (Por 8 semanas) a los 4
dias de postoperatorio sin complicaciones.

CASON. 3

Paciente masculino de 37 afos de edad,
mientras conducia su taxi en horas de la
madrugada sufrié asalto en via poblica, con
herida por arma de fuego, proyectil con si-
tio de ingreso en regién mastoidea derecha.
Con pérdida de conciencia posterior, amne-
sia en relacién al hecho, ingresa con intenso
dolor occipito cervical, disnea (Insuficiencia
respiratoria  secundaria), severa disfonia,
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Imagen N° 7

alteraciones de deglucién y en la movilizo-
cién de secreciones, hipoestesia hemicara
derecha, disfagia, parestesias en brazos y
manos bilateral. Al ingreso se colocé inmovi-
lizacién con collar cervical de Philadelphia
por intenso dolor. La TC de ingreso mostré
fractura odontoidea grado II. TAC de crdneo
simple: Contusién hemorrdgica en protube-
rancia lado izquierdo. (Imagen N. 9) TC co-
lumna cervical: Fractura cervical C2 parcial-
mente fragmentada de apéfisis odontoides,
fractura inestable tipo Il. Trayecto de bala
con burbujas de aire, miltiples esquirlas cru-
zan linea media, parte anterior C1-C2, resto
de proyectil impactado en la unién de odon-
toides y cuerpo del axis, al lado izquierdo.
(Imagen N. 10y 11).

Imagen N° 9

TC axial. Fuente propia.

Imagen N° 10

TC coronal. FO tipo Il. Esquirlas y resto del
proyectil en unién Odontoides y cuerpo del
axial lado izquierdo. Fuente propia.

Imagen N° 11
= (\

\J \ = 1o

TC sagital. FO tipo Il inestable. Fuente propia.



Se realizé instrumentacién anterior de colum-
na cervical a las 48hrs, tornillo transodontoi-
deo C2, con control fluoroscédpico biplanar.
(Imagen N. 12)

Imagen N° 12

Fuente propia.

por via anterior. Los 3 con trazos de fractura
transversa u oblicua anterior (Imagen N.14)
que permite la compresién y la fijacién con
tornillo via anterior.

Imagen N° 14

Imagen N° 13

¥

Rx. Lateral. Fuente propia.

Procedimiento quirirgico sin incidentes,
el paciente fue dado de alta con collar
Philadelphia (Por 8 semanas) a los 12 dias
de postoperatorio sin complicaciones afiadi-
das, mantenia disfonia, hipoestesia hemica-
ra derecha, alteraciones en la deglucién con
mejoria progresiva.

DISCUSION

Los tres pacientes con FO: 2 de ellos tipo
Il'y uno con tipo lll, segin la clasificacién
de Anderson y D'Alonzo, fueron abordados

En inciso A FO con trazo transverso u oblicuo
anterior (anterosuperior a posteriorinferior) B.
FO con trazo oblicuo posterior (anteroinferior
a posterosuperior) configuracién que no
permite la osteosintesis anterior, tornillo podria
desplazar la fractura. Fuente propia.

Los tres pacientes varones, fueron sometidos
a traccién cervical bajo control fluoroscopi-
co biplanar (AP y lateral) previo al proce-
dimiento quirdrgico, dos de ellos presenta-
ron parestesias en forma transitoria, el otro
paciente con interrogatorio no confiable al
ingreso por estado de ebriedad.

TECNICA OPERATORIA.- Ronald |. Apfelbaum
219 describe la técnica detalladamente para
el abordaje anterior de Odontoides. El pa-
ciente es colocado en la mesa de operao-
ciones en decubito supino manteniendo la
traccién con el halo, peso (3-4 kilos) para
conseguir o mantener la reduccién y ali-
neamiento del odontoides. Se obtienen las
imagenes fluoroscépicas en AP y lateral
con un Arco en C radiolégico. Se ingresa
a través de una incisién oblicua lateral del
cuello siguiendo borde anterior del musculo
esternocleidomastoideo y siguiendo la técni-
ca de Cloward se disecan los planos hasta
exponer el plano pre vertebral y se colocan
separadores auto estdticos.
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Siguiendo el plano pre vertebral y con un
disector romo se separa bajo visién fluoros-
cépica hasta delimitar el borde inferior de
C2 y se inicia la preparacién del lecho para
la fijacién utilizando tornillos canulados.

Imagen N° 15

Fuente: Boos, Aebi. Spinal Disorders.
Fundamentals of Diagnosis and Treatment.
©2008 Springer-Verlag Berlin Heidelberg

Se labra el lecho con un punzén y se coloca
la cénula de trabajo pegada al borde del
cuerpo y través de ella se ingresa primero
con una guia metdlica que se introduce con
un perforador eléctrico y seguidamente se
ingresa con una tarraja canalada para for-
mar el lecho y finalmente se coloca el torni-
llo canulado el cual debe atrapar el épice
cortical del odontoides y asegurar bien la
aproximacién de la apéfisis a la base del
cuerpo para lograr una buena coaptacién
que permita la formacién de un buen callo
bseo y de esta manera se evita un porcenta-
ie de fallas por seudoartrosis.

Métodos de tratamiento: Los métodos actua-
les para la estabilizacién del odontoides re-
quiere de una inmovilizacién externa rigida
o de la fijacién quirdrgica. La inmovilizacién
externa con una ortesis rigida como el sis-
tema Halo Vest con el que contamos en el
Hospital Arco Iris, puede permitir la consoli-
dacién sin embargo estd limitada debido a
los porcentajes altos de seudo artrosis con
limitacién funcional del paciente. La cirugia
ofrece varias alternativas en cuanto a téc-
nicas quirdrgicas y muchos centros usan la
fijacién anterior directa con tornillo, la cual
proporciona una fijacién con estabilidad in-
mediata, permitiendo la consolidacién con
conservacién del movimiento normal de
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C1-2. El principal objetivo del tratamiento
de una fractura de la Apdfisis Odontoides
es conseguir, lo antes posible y de la for-
ma mds cdmoda, la artrodesis consolidada
bsea, respetando la funcién biomecdnica
de la unidad funcional atloaxoidea y de las
estructuras vasculo-nerviosas cercanas. Las
técnicas que actian a distancia del foco de
fractura, no garantizan inmovilidad terapéu-
tica y no permiten preservar la funcionali-
dad por lo tanto se deben mantener como
tratamientos de segunda opcién. El trato-
miento que se debe ofrecer y como muchos
autores preconizan (161718 es de reducir lo
mds precozmente posible, inmovilizar la le-
sién completamente, actuando directamente
sobre el foco de fractura y no actuar sobre
los elementos ligamentarios, articulares y/o
musculares . Métodos indirectos: Son aque-
llos que actdan a distancia del foco de frac-
tura de la odontoides, se han usado técnicas
conservadoras diversas, como ortesis cervi-
cales, compés de traccién cervical o halos
créneo torécicos y técnicas quirirgicas de
artrodesis interlaminares C1-C2, artrodesis
occipito cervicales, artrodesis inferarticulo-
res anterior o posterior C1-C2, resecciones
de la apdfisis odontoides y técnicas combi-
nadas. En la mayoria de las series publica-
das se describe un considerable nimero de
fracasos en el tratamiento de las fracturas
de la base de la Apéfisis Odontoidea inde-
pendientemente de los métodos indirectos
utilizados #1920,

Se ha implicado a factores de déficit vascu-
lar o diferenciacién trabecular deficitaria en
la base de la odontoides. Segun la literatura
el indice de fracasos de consolidacién con
el uso de ortesis cervicales oscila del 15 al
100% de los casos 2 ; los pacientes trata-
dos mediante halo craneotordcico o compds
de traccién cervical no superan el 60% de
consolidaciones 6seas ¥y los sometidos a
artrodesis interlaminares obtienen de un 20
a un 100% de consolidaciones Método di-
recto: La osteosintesis anterior de las fractu-



ras agudas de la base de la AO mediante su
atornillado, descrita por Bohler y Nakanishi
en 1981, es actualmente un método ideal
que puede y debe usarse desde un inicio.
Cumple con criterios traumatolégicos de tra-
tamiento de una fractura, obtiene consolida-
cién ésea en la gran mayoria de los casos.
Hoy en dia ningin paciente tributario de
esta técnica deberia ser tratado inicialmente
mediante técnicas indirectas que consiguen
menos numero de consolidaciones éseas o
que de entrada reducen la funcionalidad
atloaxoidea. Los resultados en cuanto al in-
dice de fusién en el abordaje anterior con
tornillos, son uniformes y estdn por encima
del 90% (1417 La seleccién de la técnica qui-
rirgica no depende de la edad y debe usar-
se en todos los casos por ser lesiones po-
tencialmente inestables como lo demuestran
muchos autores 19, Fusil Shilpakar y cola-
boradores "9 sugiere realizar una buena se-
leccién y recomienda los fijadores externos
Unicamente para pacientes que tienen alto
riesgo para la cirugia. Los pacientes grado
II'y algunos gradolll deben ser fijados con
tornillo anterior, siendo un pre requisito re-
lativo la integridad del ligamento transver-
so. Recomendando el abordaje posterior
para aquellos pacientes de cuello corto o
de térax amplio que impiden el abordaje
anterior. Las fracturas de acuerdo a la clo-
sificacién de Roy- Camille, enunciado en su
trabajo por E. Fourniols 12 se describe los
tipos transversal, las oblicuas anterior y pos-
terior, siendo la oblicua anterior de mayor
riesgo para la no unién Con las técnicas-
minimamente invasivas,el abordaje anterior
también ha sido comprendido y Jonathan s.
Hott 29 describe la técnica utilizando el re-
tractor tubular Metrex a través de una muy
pequena incisién. En nuestros casos opero-
dos, motivos de esta presentacidn, no tuvi-
mos ninguna complicacién.

CONCLUSIONES

Creemos que el adecuado estudio de cada
caso individualizando tipo de fractura, fac-
tores de riesgo y potenciales complicaciones
dependiendo de factores generales y anaté-
micos permite la aplicacién de varias opcio-
nes quirdrgicas seguras y relativamente nue-
vas que se integran como parte importante
del tratamiento de las fracturas de apéfisis
odontoides La fijacién anterior directa del
Odontoides con tornillo es una técnica que
confiere una estabilidad inmediata y propor-
ciona una recuperaciéon anatémica Optima
para la curacién del hueso. La consolida-
cién ésea se logra con esta técnica, hasta en
el 85% de casos y la estabilizacién exitosa
en el 91%. Los tres casos presentados evo-
lucionaron con recuperacién total sin dolor
asociado a pseudoartrosis o inestabilidad,
ni complicaciones asociadas alos procedi-
mientos quirdrgicos.
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RESUMEN

Siendo las cefaleas un sintoma frecuente, segin la bibliografia; considerada la causa mas
importante de invalidacién y permisos laborales en paises grandes como los EEUU, la cefalea
fue estudiada en nuestro medio. En el Hospital Arco Iris de la Ciudad de La Paz de Bolivia se
realizaron 2 campafas, abiertas a toda la poblacién con cefalea, complementando la consulta
por especialidad con estudios de imdgenes, tomografia computarizada simple de craneo,
dichas campaiias se estudiaron a fondo en las gestiones 2013 y 2014, los resultados fueron
tabulados, y se realizé un anélisis completo comparativo de ambas campafias, teniendo en
cuenta tanto de los estudios complementarios de imdagenes (Tomografia computarizada de
créneo simple), como del diagnéstico de paciente, y el tratamiento.

Se consideraron variables como la edad, Sexo, la duracién de dolor, lalocalizacién mds intensa
del dolor, los sintomas asociados como nauseas, vémitos, tinitus, zumbidos, y alteraciones
visuales, ademds de la valoracién tanto por la especialidad de Diagnéstico por Imégenes
como Neurologia de la tomografia computarizada de créneo simple, sin administracién
de contraste, con cortes de 1.2 mm de espesor de las regiones infra y supratentoriales y
reconstrucciones multiplanares,empleando un equipo SIEMENS (SOMATON EMOTIONS)
multicorte,de 16 canales. Llegando a la conclusién de que no solo en paises grandes la
cefalea es considerada y tomada en cuenta por ser el sinftoma mds frecuente en la edad
laboral de la poblacién en general.

Palabras Clave: Cefalea, tomografia, La Paz Bolivia.

1. Medico Neurocirujano. Jefe de Servicio de Neurologia y Neurocirugia del Hospital Arco Iris
2. Medico Imagendlogo. Jefe del Servicio de Diagnéstico por Imégenes del Hospital Arco Iris

3. Médico Cirujano, Médico de Guardia del Servicio de Emergencias del Hospital Arco Iris.
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ABSTRACT

Being a frequent symptom of headaches, according to the literature; considered the most
important cause of invalidation and work permits in large countries like USA, headache
was studied in our midst. In Rainbow City Hospital La Paz Bolivia 2 campaigns, open to all
people with headache, complementing specialty consultation with imaging studies, simple
computarisada tomography brain scans were conducted such campaigns were studied in depth
in the steps 2013 and 2014, the results were tabulated, and a comprehensive comparative
analysis of both campaigns was performed, taking into account the complementary imaging
studies (computed tomography simple skull), and the patient diagnosis, and treatment.

Variables such as age, sex, duration of pain, location of the most intense pain, associated
symptoms such as nausea, vomiting, tinnitus, and visual disturbances were considered, in
addition to assessing both the specialty and diagnostic imaging neurology simple skull CT
scan. Coming to the conclusion that not only large countries headache is considered and
taken into account as the most frequent in the working age population in general symptom.

Keywords: Headache, tomography, La Paz Bolivia.

INTRODUCCION Una clasificacién sencilla y resumida podria
r:

El dolor de cabeza es uno de los sinfomas >

que con mds frecuencia padece el ser huma- 1. Vasculares: el dolor de cabeza se debe

no, y como consecuencia de ello uno de los a un trastorno de los vasos sanguineos-

principales motivos de consulta al médico que riegan el cerebro (se contraen para

de cabecera. luego dilatarse). La mds famosa de este-

o ) grupo es la jaqueca o migrafia.
Desde la antigiedad, es conocida la cefa-

lea como uno de los sinftomas mds frecuentes
que aquejan al ser humano. Ya la mitologia
greco-romana sefiala que Atenea (diosa de
las ciencias y las artes) nacié de una migra-
fAa que tuvo su padre Zeus.

2. Tensionales: estas son las mds frecuentes
de todas. Se producen cuando presen-
tamos trastornos emocionales, estrés,
ansiedad, etc. Estos estados provocan
contractura de los misculos cervicales
que se manifiestan como dolor de cabe-

El 90% de la poblacién padece o ha pa- za de predominio en la nuca o difuso.
decido dolor de cabeza alguna vez en su La cefalea tensional es la mds caracte-
vida. Es también la principal causa de au- ristica de este grupo.

tomedicacién y por tanto de problemas de 3 Orgdnicas 6 secundarias: son secunda-
50'“?’ provocados por el uso incorrecto de rias a enfermedades localizadas en el in-
medicamentos. terior del crdneo, tales como inflamacién

de las meninges, tumores,hemorragias,
etc. En muchas ocasiones son extrema-
damente graves y constituyen por tanto
urgencias médicas.

Es el mds frecuente de los dolores que pa-
dece el ser humano. Si bien existen varia-
das clasificaciones de cefaleas, utilizdndose
como un paradigma la clasificacién inter-
nacional de la Sociedad Internacional de 4. Ofras: consecuencia de patologias diver-

Cefaleas!" no es facil clasificarlas desde un sas no relacionadas con el crdneo,como
punto de vista prdctico. la gripe, trastornos de la visién, fiebre,
etc.
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CEFALEAS PRIMARIAS

Es la causa mds frecuente a la que se enfren-
tan los médicos de cualquier especialidad.
Corresponden al 80% de los casos del total
de cefaleas?:

Se divide en dos grandes grupos: la migrao-
Aa o jaqueca y la cefalea tensional.

Es muy frecuente encontrar asociacién en-
tre las dos, lo cual es muy importante en
el diagnéstico diferencial y el tratamiento,
ya que esto puede condicionar un fracaso
terapéutico.

Migraiia
El tipo de migrafia mds frecuente, aproxima-
damente el 70%, corresponde a la migrana

sin aura y el 30% estd constituido por la mi-
grana con aura.

De éstas, la mayor parte corresponde a la
migrafia con aura visual. Habitualmente se
refiere a un fenémeno de tipo positivo, en
el sentido de que aparecen manifestaciones
no defectuales (una amaurosis, por ejem-
plo) y que preceden en la gran mayoria de
los casos a la presentacién de la cefalea.
Caracteristicamente, el paciente describe la
presencia de los denominados escotomas
centelleantes o lineas en zigzag (teicopsias)
que son percibidas en su hemicampo visual
temporal. (24

El Paciente relata “en este ojo comienzo a
ver una luz que titila”, la cual progresiva-
mente va ocupando el campo visual, sin que
en ese momento experimente ningin otro
tipo de molestia. Hay situaciones en que el
dolor de la migrafia coincide con el aura,
pero no es lo mds tipico. Lo habitual es que
el aura desaparezca para luego aparecer
la cefalea caracteristica. Cuando esta aura
ocurre por primera vez, genera bastante an-
gustia y miedo en el enfermo y no es infre-
cuente que consulte al oftalmélogo.
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También puede presentarse un fenémeno
negativo o un patrén hemiandptico de un
hemicampo visual, pero esto no es lo mds
habitual. De manera més inhabitual hay po-
restesias faciales, braquiales y trastornos del
lenguaie, entre otros, como forma de presen-
tacién de un aura migrafiosa.©

La duracién del aura es variable, alrededor
de 15 a 20 minutos, con una regresidén com-
pleta de este sintoma, seguido de un dolor
de cabeza de gran intensidad, generalmen-
te contralateral a los sinfomas visuales y se
caracteriza por ser pulsdtil, acompanado de
nduseas, vomitos, fono y fotofobia.

Precisamente los elementos que deben hao-
cernos pensar en migraia son: el compro-
miso autonémico, la presencia de palidez,
néduseas, vémitos y lo invalidante de esto,
que hace que el paciente deba abandonar
las actividades que esté realizando.

En el caso de la migrafa sin aura, que es la
mds frecuente, no aparece el fenémeno de
visual y el paciente empieza a presentar una
molestia en la regién fronto-orbitaria, que va
progresando hacia el dolor franco, pulsdtil,
con nduseas, vémitos y todas las caracteris-
ticas clinicas ya sefialadas para la migrafia
con aura. 79

El paciente busca el reposo y la oscuridad,
evitando la luz, el ruido. Muchas veces, si
duerme o intenta dormir, puede lograr apla-
car estas crisis. Esta es la historia habitual
que sustenta el diagnéstico de migrafa.
También son importantes los antecedentes
familiares, presentes en el 60% a 70% de
los casos.

La migraia es més frecuente en las mujeres,
aproximadamente el 15% de las mujeres
son migranosas y el 5% de los hombrest®!
Por tanto, es una patologia muy prevalente.
Como fue sefialado, el comienzo ocurre en
la adolescencia o adultez temprana; si bien
es cierto que hay pacientes migrafosos que



pueden comenzar con sus crisis en la cuarta
década. ¥

Si un individuo de 50 afios comienza con
una clinica de migrafia, por muy tipica que
aparezca, inmediatamente se debe colocar
un signo de alarma, ya que puede tratarse
de otra patologia, ya que en la historia natu-
ral de la migrafia ésta tiende a desaparecer
con el paso de los afios.

La migrafia tiene un perfil diferente en las
mujeres, donde hay una clara relacién con
la situacién hormonal. Por ejemplo, la migra-
fAa frecuentemente comienza después de la
menarquia. Los anticonceptivos hormonales
pueden gatillar migrafias en una mujer con
una predisposicién genética. Hay formas de
migrafias restringidas al periodo menstrual
(catameniales) o durante la ovulacién. El
70% de las migrafias se alivian o desapare-
cen durante el periodo del embarazo y las
jaquecas habitualmente desaparecen des-
pués de la menopausia. Sin embargo, con
la hormonoterapia de reemplazo no estd
muy claro qué pudiera estar pasando con
las mujeres postmenopdusicas. 69

Cefaleas Tensionales

Las cefaleas tensionales ocurren cuando los
musculos del cuello y del cuero cabelludo se
tensionan o se contraen. Las contracciones
musculares pueden ser una respuesta al es-
trés, la depresidn, un traumatismo craneal o
la ansiedad. (124

Las cefaleas tensionales pueden ocurrir a
cualquier edad, aunque son mds comunes
en los adultos y los adolescentes. Si un dolor
de cabeza sucede dos o mds veces sema-
nalmente durante algunos meses o mds, se
considera una afeccién crénica. Los dolores
de cabeza diarios y crénicos pueden resul-
tar del tratamiento deficiente o excesivo de
un dolor de cabeza primario.!?)

Las cefaleas de rebote son dolores de cabe-
za que siguen reapareciendo y pueden ocu-
rrir con el uso exagerado de analgésicos.

Cualquier actividad que obligue a la cabe-
za a mantener una sola posicién durante
mucho tiempo sin moverse puede ocasionar
dolor de cabeza. Tales actividades incluyen
teclear u ofros trabajos en computadoras,
trabajos minuciosos con las manos y el uso
de un microscopio. Asimismo, el hecho de
dormir en una habitacién fria o con el cuello
en una posicién anormal puede desencade-
nar este tipo de dolor de cabeza. 9

Otros desencadenantes de las cefaleas ten-
sionales son:

e Consumo de alcohol

Cafeina (demasiada o abstinencia de
ésta)

* Resfriados, gripe o una infeccién sinusal

* Problemas dentales como apretamiento
de la mandibula o rechinamiento de los
dientes

 Tension ocular

» Consumo excesivo de cigarrillo

* Fatiga o esfuerzo excesivo
Llas cefaleas tensionales pueden ocurrir
cuando usted también tiene una migrana

y no estén asociadas con enfermedades del
cerebro.

Sintomas

El dolor de cabeza se puede describir como:

* Sordo, similar a presién (no pulsdtil)

* Una banda apretada o prensa alrede-
dor de la cabeza

* Generalizado (no sélo en punto o en un

lado)
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e Peor en el cuero cabelludo, sienes o
parte posterior del cuello y posiblemen-
te en los hombros

El dolor puede ocurrir como un episodio ais-
lado, de manera constante o diaria. Puede
durar de 30 minutos a 7 dias. Puede em-
peorar o desencadenarse por estrés, fatiga,
ruido o resplandor.8

Puede presentarse dificultad para dormir.
Las cefaleas tensionales generalmente no
causan nduseas ni vémitos.Las personas que
padecen cefaleas tensionales tratan de ali-
viar el dolor masajeando el cuero cabellu-
do, las sienes o la parte posterior del cuello.

SINDROMES Y DIFERENCIACION
CLINICA DE LAS CEFALEAS

Cuadro 1:
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Pain besgns quecidy, seathas 3
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pamern; pulsatng; moderate of Bghiness which
Chaisinles o i, Sl
sevee nlensty, aggravaled  wanes and - - n

Symplom g gurier
Liniateral in 60 ta T percent,

bsfreeeal o ghoal i 30 porcent Doneral

Locatkn

ey routing plysacal actaty wanes J
Patent may
Fasent Patien] peebers o rest in &
P
anci Awk roam revTen sciree of sl iemand actve

iy Pt b resl
Dhuratioen 4 o T2 hiours Wareabie
HWausea, vomibng
phlephob, phanophob
may have aura (usually vesual,
EwA can rvwolse offer senses. Homar's syndrome;, focal
o Elki Apaech of Mok PEUEGlogie FyRplomE ERig,
dedoain ) senaadrvity i aboohol
Geaphic S5004 Version 1.0

30 manuies by 3 hours
Iprulptersl Lscnmaton and
redness of the eye; siully ross;

Azzocisted rhincerhea; pallor, Sweating,

Sy

Headache Syndromes. Segin los sintomas,
localizacién y caracteristicas, duracién y
sinftomas asociados, podemos diferenciar
frente a que tipo de cefalea primaria nos

encontramos. Fuente: Uptodate 2014.

Se realizaron 298 consultas en la gestién
2013 y 485 en esta gestién, un total de 783
pacientes estudiados, la valoracién y consul-
ta neuroldgica por especialidad respectiva-
mente complementadas con estudios de imd-
genes. Dichos resultados fueron tabulados,
considerdndose varias variables.

Segin la edad, se realizé un cuadro compa-
rativo, mostrando que en los dos universos,
la edad més frecuente de cefalea primaria,
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es entre los 35 y 55 afios, siendo la edad
laboral més importante. (Imagen N. 1)

Imagen N° 1

42,30%

s )() | 3 el 2014

<15 1525 25-35 35-55 >55

Clasificacién segin la edad, con un
cuadro comparativo entre la gestién

2013 y 2014. Fuente propia.

Se consideré también el género como vo-
riante importante, concluyendo que la ce-
falea es mas frecuente en las mujeres, sin
importar la edad. (Imagen N.2)

Imagen N° 2

68,80%

64,10%

B MASCULINO

M FEMENINO

2014

Distribucion de cefalea por genero, en barras
comparativas gestiéon 2013 y 2014. Fuente propia.

Oftra variable fue la localizacién del dolor
que el paciente refiere, considerando la
regién occipital como localizacién més fre-
cuente en la cefalea tensional. Una caracte-
ristica de cefalea en un solo hemicraneo nos
apunta mds una cefalea de tipo vascular,



siendo esta la mds importante la migrafa.
(Imagen N. 3)

o
Imagen N° 3
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Localizaciones mds frecuentes de
cefalea. Fuente propia.

Dentro de las caracteristicas clinicas més im-
portantes son los sinftomas asociados, sinto-
mas neurovegetativos, de gran importancia,
ya que suelen ser los més invalidantes para
el paciente, se consideraron, las alteracio-
nes visuales, como escotomas, teicopsias,
diplopia, fotopsias, orientando el diagnosti-
co en una cefalea de tipo vascular, nduseas
que ocasionalmente llegan a vémitos, como
caracteristica de sinftomatologia neurovege-
tativa, y alteraciones auditivas como tinitus
y zumbidos. Se encontraro gran asociacién
entre la clinica complementaria con cefaleas
vasculares. Encontrandose la asociacién
més frecuente con las nduseas y las altera-
ciones visuales. (Imagen N. 4)

Imagen N° 4

9%
5%

NAUSEAS VOMITOS  ALTERACIONES TINITUS

VISUALES

ZUMBIDOS
Sintomas asociados a la cefalea. Fuente propia.

La ultima variable considerada fue el estudio
complemetario en este caso la tomografia

computarizada simple de créneo que fue vo-
lorada tanto por el departamento de diag-
néstico por imdgenes de nuestro hospital
como por el servicio de neurologia y neuro-
cirugia de nuestro hospital.

Considerando un estudio topogrdfico nor-
mal, las variantes anatémicas normales que
deben ser tomadas en cuenta, se conside-
ré como variable al granuloma calcificado
secuelar por ser en nuestro medio bastante
frecuente, por la elevada incidencia de neu-
rocisticercosis, que en su forma inactiva nos
obtenemos el granuloma calcificado secue-
lar, que en muchas ocasiones podria tener
relacién con la cefalea. Se considero una
resultado tomogréfico patoldgico importante
al evidenciar una lesién ocupativa intracere-

bral.(Imagen N.5)

Imagen N° 5
Valoracién tomografia computarizada
simple de craneo

68% e 7013
el 2014

11%
5%

NORMAL VARIANTES

ANATOMICAS

GRANULOMA
CALCIFICADO
SECUELAR

LESIONES
OCUPATIVAS

Valoracién Tomogrdfica tanto por el Servicio de
Diagnostico por Imégenes como por el Servicio
de Neurologia y Neurocirugia. Fuente propia.

FACTORES DESENCADENANTES
EN LA MIGRANA

Se sabe que hay factores gatillantes como la
falta o el exceso de suefio. Esto ha llevado
a postular que existiria una desregulacién a
nivel hipotaldmico que seria el primer factor
que culminaria como una crisis de migrafa.

Se ha visto que ciertos alimentos, como los
chocolates (ricos es triptofano), los quesos
(ricos en tiramina), las pizzas, la comida
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china (rica en glutamato), salchichas (ricas
en nitritos), entre otros, producen migrafa.
También estimulos como olores (perfumes,
pinturas) o luces intensas son factores go-
tillantes. El alcohol, en particular algunos
como el gin y ciertos vinos, el pisco y licores
espirituosos, pueden gatillar severas crisis
de migrafia.

No se debe confundir con el exceso de al-
cohol que va a producir un dolor de cabeza
similar a la migrana.

Para la persona predispuesta a la migraiia
basta una pequeia cantidad de alcohol,
que no produce ebriedad, pero a los pocos
minutos o en las horas siguientes tendré una
crisis.

Imagen N° 6
Algoritmo Diagnéstico Cefaleas.

Lo )
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Fuente: Pubmed 2014.

Al ser un sintoma frecuente e invalidante, se
crearon criterios para realizar tratamiento
preventivo.

Indicaciones de la terapia profilactica o
preventiva en migraina

La farmacoterapia profildctica de la migra-
fa debe ser considerada una vez realizado
el diagnéstico correcto en una o més de las
siguientes circunstancias:

1. Cuando la frecuencia de los ataques
de migrafia sea mayor de dos veces al
mes.
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2. Episodios aislados de migrafa que
produzcan incapacidad o sean muy
prolongados.

3. No haya respuesta al tratamiento abor-
tivo durante al ataque agudo.

4. Estado migranoso (Tfel-Hansen 1997).
5. Infarto migrafoso.

6. Episodios  predecibles:  menstrua-
les, durante la noche, durante el
ejercicio,época determinada, coito y
alturas (Silberstein 1997).

La profilaxis farmacolégica no debe usar-
se en pacientes que estén planeando
embarazarse.

Debe optarse por monoterapia en lo posi-
ble. No hay evidencia de que el uso de mds
de un profilactico tenga mayor efectividad
que la monoterapia; ademds, cuando se
usan dos fdrmacos o mds, aumenta el riesgo
de producir efectos colaterales.

Durante el seguimiento es importante llevar
el diario del dolor de cabeza, para evaluar
con obijetividad el resultado del tratamiento
profiléctico.

CEFALEAS ASOCIADAS AL USO
DE FARMACOS, ABUSODE
SUSTANCIAS O POR DE PRIVACION

Hemos mencionado que el abuso cronico
de la ergotamina, antiinflamatorios y ac-
tualmente triptanos, usados en un jaquecoso
con crisis periédicas, cambian su patrén de
dolor a una forma crénica diaria, pudiendo
llegar a durar afios o incluso decadas.

Esto se conoce como migraiia transformada.

La suspension abrupta del farmaco lleva a un
cuadro de una migrafa extraordinariamente
intensa, con vomitos profusos y deshidrata-
cion. Esto es la cefalea de rebote. Volvemos
en hacer hincapié sobre esta entidad por



su creciente frecuencia, no solo en nuestro
pais, sino en todo el planeta, constituyendo
un serio problema de salud piblica.

El manejo de la cefalea por abuso de anal-
gésicos, incluye el uso de corticoides, anal-
gesia y sedacién. Otros fdrmacos, como los
nitritos, nifedipino, nitrendipino y sildendfilo,
entre ofros, son causa de cefaleas. Drogas
ilicitas como la cocaina, la pasta base, la
aspiracién de solventes también producen
cefaleas.

Cuadro 2: Farmacos usados como
tratamiento profilactico
Encacis clnlca | ERcacia chaniines
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Fuente: Guia de diagnéstico y
tratamiento de la cefalea. 2012

ESTUDIOS DE IMAGENES

En la dltima década, el diagndstico por
imégenes de la migrafia ha cambiado gro-
cias a los adelantos tecnolégicos como la
Resonancia Magnética (RMN), Tomografia
Computarizada (CT), Tomografia por Emisién
de Fotén Unico (SPECT), Tomografia por
Emisién de Positrén (PET), Ultrasonografia por
efecto Doppler Transcraneal, Ultrasonografia

por efecto Doppler Extracraneal, la Dermo
Termografia.

Estas técnicas han hecho muy fécil visualizar
y estudiar el flujo sanguineo cerebral.

No hay evidencia suficiente para definir el
papel de CT y MRN en la evaluacién de
pacientes con dolor de cabeza, que no es
consistente con migrafa. Estos no son Utiles
para el diagnéstico diferencial del dolor de
cabeza, ya que sélo muestran alteraciones
estructurales - anatémicas poco frecuentes y
no las funcionales. De aqui la importancia
del SPECT de perfusion cerebral en el estu-
dio de las migrafias.

Este ha permitido valorar el flujo de sangre
y sus cambios antes, durante, y después del
dolor de cabeza.

CONCLUSION

La cefalea es unos de los sintomas mas fre-
cuentes tanto en nuestro medio, como en el
resto del mundo.

Ademds de ser un sintoma frecuente este
realmente se puede llegar a convertir en
invalidante laboral. Ambas campaiias or-
ganizadas por el Hospital Arco Iris de la
la cuidad de La Paz de Bolivia, fueron de
gran utilidad. Se encontraron los sinfomas
frecuentes y su asociacién. Se establecié la
edad més frecuente, entre los 35 y 55 afios
de vida, que es mas frecuente en mujeres. Y
descartar una lesién ocupativa con el estu-
dio de imagen, es de vital importancia para
enfocar el tratamiento medio profilactico sin
riesgos.
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RESUMEN

La cisticercosis se produce en el hombre cuando se convierte en el huésped intermediario de la
tenia sollium al ingerir sus huevecillos es la infeccién por helmintos mds frecuente endémica en
américa latina. La neurocisticercosis es una enfermedad de pleomorfica debida a variaciones
individuales en el SNC asi como a diferencias en | respuesta inmunolégica del huésped frente
al parasito. Las manifestaciones clinicas mds frecuentes son epilepsia, signos neurolégicos de
focalizacién, hipertensién endocraneal y de deterioro cognitivo. Para su diagnéstico correcto
se requiere la interpretacién adecuada de datos clinicos, de neuroimagen y serolégicos. Los
estudios de neuroimagen muestran los parésitos y los cambios queinducen en el SNC. Las
pruebas destinadas a detectar anticuerpo en sangre o LCR, tienen problemas de sensibilidady
especificidad por lo que no deben ser utilizadas para el diagnéstico. Los farmacos cisticidas,
(albendazol y prazicuantel) han modificado el prondstico de esta entidad; sin embargo
algunos enfermos evolucionan desfavorable a pesar del tratamiento. La cirugia tiene un papel
importante en el manejo de ciertas formas de neurocisticercosis, particularmente en casos de
hidrocefalia y quistes ventriculares.

Palabras Clave: cisticercosis, hidrocefalia

ABSTRACT

Cysticercoids occurs when man becomes the intermediate host of the tenia sollium by eating
their eggs is the most common helminth infection endemic in Latin America. Neurocysticercosis
pleomorphic disease is due to variations in the CNS individual as well as differences in the

1. Médico Imagendlogo. Jefe del Servicio de Diagnéstico por Imégenes del Hospital Arco Iris.
2. Médico Cirujano, Adscrita en el Servicio de Diagnostico por Imdgenes del Hospital Arco Iris.
3. Médico Cirujano, Médico de Guardia del Servicio de Emergencias del Hospital Arco Iris.
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host immune response against the parasite. The most common clinical manifestations are
epilepsy, neurological focal signs, intracranial hypertension and cognitive impairment. For
proper diagnosis the proper interpretation of clinical, neuroimaging and serological data is
required. Neuroimaging studies show parasites and induce changes in the CNS. The tests to
detect antibody in blood or CSF, have problems of sensitivity and specificity which should not
be used for diagnosis. The cysticidal drugs (albendazole and praziquantel) have changed the
prognosis of this entity; however some patients evolve unfavorable despite treatment. Surgery
has an important role in the management of certain forms of neurocysticercosis, particularly

in cases of hydrocephalus and ventricular cysts.

Keywords: Cysticercoids,hydrocephalus

INTRODUCCION

Las condiciones epidemiolégicas de Bolivia
predisponen a una elevada prevalencia de
enfermedades parasitarias, tanto a nivel ur-
bano, suburbano y rural. La diversidad de
mecanismos de transmisién favorecen su alta
incidencia y amplia distribucién geogrdfica;
sin embargo las adquiridas por fecalismo a
través del suelo y hacinamiento son las més
comunes. 1

La teniasis es una helmintiasis que tiene como
hospedero definitivo al hombre. Alcanza
mayor trascendencia clinica y epidemiolégi-
ca dentro del complejo teniasis-cisticercosis,
que afecta fundamentalmente al sistema ner-
vioso central, ocasionando neurocisticerco-
sis)

La frecuencia de la neurocisticercosis es muy
variable de un pais a ofro, como asimismo,
en los diferentes establecimientos hospitala-
rios, debido a la mayor o menor seleccién
de los pacientes.?

En el Hospital Arco Iris hemos podido evi-
denciar que durante un periodo compren-
dido entre el afio 2008 al 2013, en un
periodo de 5 afos, en los servicios de in-
ternacién, consulta externa y emergencias;
de un total de 234 pacientes con diagnés-
tico de neurocisticercosis, de los cuales un
56% corresponde a pacientes de sexo fe-
menino, 84.4% a pacientes mayores de 18
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afos, requiriendo internacién un 7% de los
mencionados.

Desde el punto de vista patolégico, los cisti-
cercos se comportan como pequefios tumo-
res provocando dafio mecdnico, a lo cual
debe agregarse las manifestaciones asocia-
das a su condicién de elemento vivo intima-
mente parasitando al hospedero. ?

Taenia Solium invade los tejidos y causa
cisticercosis. Dependiendo de la via de in-
feccion TaeniaSolium produce leves sinto-
mas abdominales causados por un gusano
adulto solitario en la luz intestinal, o convul-
siones, aumento de la presién intracraneal
y alteraciones mentales, producidas por al
presencia de quistes de TaeniaSolium en el
tejido cerebral. Cuando los huevos son in-
geridos, las larvas penetran en la pared in-
testinal, se diseminan por via hematégena y
se enquistan en el sistema nervioso central,
ocasionando una cisticercosis cerebral.

El diagnéstico de la neurocisticercosis es
complejo, puesto que se trata de una enti-
dad que no presenta sintomas y signos pa-
tognoménicos. Sin duda el mayor avance en
el diagnéstico de la misma ha sido el uso de

O . 2
tecnicas ppor imagen. )

Los cisticercos se pueden localizar en mu-
chas partes del organismo, peor en la ma-
yoria de los casos comprometen el sistema
nervioso central. El nimero de Vesiculas



puede ser miltiple, aunque en ocasiones se
observan pocas o una sola.®

En el cerebro, suele presentarse adoptando
dos formas diferentes: Quistica y racemosa;
se supone que la diferencia morfoestructural
se deberia al ambiente en el cual la larva se
desarrolla.?

Se ha descrito una forma miliar con multi-
ples cisticercos pequefios que se localizan
principalmente en el parénquima cerebral,
en cuyo caso se produce encefalitis.

En cuanto a la localizacién dentro del siste-
ma nervioso central se ha encontrado que
aproximadamente la mitad estén en los he-
misferios, una tercera parte en las cisternas,
una cuarta parte en los ventriculos y aproxi-
madamente 5% en la medula espinal. Las le-
siones multiples son dos veces mds comunes
que las Unicas en los hemisferios y cisternas,
mientras que en los ventriculos es mas fre-
cuente la presencia de quistes Unicos.“

El diagnostico de certeza no es posible en
la mayor parte de los casos, en los cuales se
establece un diagnostico basado en la com-
binacién de cuadro clinico, estudios radio-
légicos, pruebas serolégicas y antecedentes
de exposicién. ¥

Con el advenimiento de la tomografia com-
putada, la neurocisticercosis puede ser diag-
nosticada mds fécilmente. @

Los signos neuroradiolégicos compatibles
con cisticercosis constituyen el primer crite-
rio diagnostico principal. Consisten en lesio-
nes quisticas, con o sin potenciacién; una o
varias calcificaciones; o lesiones focales son
potenciacién. Los cisticercos del parénqui-
ma cerebral sueles medirentre 5 a 20 mm.
De didmetro y tienen forma redondeada.

Las lesiones quisticas del espacio subarac-
noideo o de las flsuras alcanzan 6 cms de
didmetro y pueden ser lobuladas. Las pare-
des de los cisticercos del espacio subarac-

noideo o de los ventriculos pueden ser muy
finas y a menudo la densidad de su conteni-
do liquido es igual a la de LCR.

Por tanto, los Unicos hallazgos identificables
en la tomografia son hidrocefalia o mayor
contraste en las meninges basales (en el 0l
timo caso). ¥

MATERIAL Y METODOS

Se describe la presentacién de caso clinico
imagenolégico de paciente con diagnésti-
co de Neurocosticercosis, en el servicio de
diagnéstico por imagen del Hospital Arco

Iris, ubicado en la Av. 15 de abril N° 40, de
la ciudad de La Paz, Bolivia.

Realizando tomografia multislice de cere-
bro sin administracién de contraste, con
cortes de 1.2 mm de espesor y reconstruc-
ciones multiplanares,empleando un equi-
po SIEMENS multicorte,modelo EMOTION
16(16 pistas).

CASO CLINICO

Paciente masculino de 36 afos de edad,
acude al servicio de diagnéstico por ima-
gen para realizacién de TC de cerebro con
administracién de contraste endovenoso;
presentando cuadro clinico de aproxima-
damente5 afiosde evolucién, caracterizado
por movimientos ténico clénicos generaliza-
dos, que ceden tras la administracién de me-
dicacién en base a benzodiacepinas.

Aproximadamente 2 semanas antes de la
realizacién del estudio imagenolégico pre-
sente cuadro clinico caracterizado pordi-
sartria, cefalea holocraneana, ademds de
malestar general. Al examen neurolégico
presento: Funciones cerebrales superiores:
consciente, orientado en las 3 esferas, len-
guaje, praxia, gnosis y memoria conserva-
dos. Pares craneales: sin particularidades.
reflejos de acomodacién, Fotopupilar, con-
censual, faringeo. Fondo de ojo: no valo-
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rado. Sistema motor conservado disartria,
Reflejos superficiales, mitdticos y vicerales
conservados. No presenta reflejos patolégi-
cos. Sensibilidad conservada. Sistema vesti-
bulocerebeloso conservado. No se eviden-
cian signos meningeos.

Imagen N° 1

Cortes sagital en tomografia multicorte, de cerebro
sin administracion de contraste endovenoso, donde
evidenciamos mdltiples lesiones en regién frontal
de aspecto quisticouniloculares (Flecha verde) con
imagen puntiforme densa en su interior, y ofras
nodulares hiperdensas de aspecto calcificado
(Fecha Amarilla). Lesiones vinculables a proceso
infecciosos-infllamatorio de origen parasitario,
(neurocisticercosis). El resto del parénquima sin
mayores alteraciones. Fuente: HAl Imagenologia

Imagen N° 2

Mismas lesiones vistas en un corte coronal de
tomografia cerebral son contraste evidenciando
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lesién compatible con granuloma secuelar a
nivel cerebeloso. Fuente: HAI Imagenologia

Imagen N° 3

Multiples imdgenes quisticascon imagen
puntiforme densacompatible con escédlexen
relacién al asta anterior en el ventriculo lateral
izquierda. Neurocisticersosis en fases quistica
(subagudaflecha verde) y en fase calcificada
(flecha amarilla) granuloma secuelar.

DISCUSION

T. solium es una de las ocho formas de la
enfermedad: La teniasis y la cisticercosis. La
teniasis se adquiere a través del consumo
La neurocisticercosis se ha clasificado en-
formas activas y no activas sobre la base
de la presentacién clinica, los resultados de
andlisis del LCR (es decir, hipoglucorraquia,
eosindfilos en los sedimentos y anticuerpo in-
munoglobulina G-isticerco especifica), y los
hallazgos de imagen. Las formas activas in-
cluir aracnoiditis con lesién ventricular o sin
ella, obstruccién y vasculitis con o sin infarto.
Sobre la base de los hallazgos radiolégicos,
neurocisticercosis se divide en cinco etapas:
enquistado, vesicular, vesicular coloidal,
granular nodular, y nodular calcificada (7).

El tratamiento depende de la forma y el tipo
de la enfermedadasi como la ubicacién y el




nimero de quistes, los sintomas y las compli-
caciones asociadas.

La neurocisticercosis no es solo una enfer-
medad que se pueden gestionar de manera
uniforme. Ademds, el tratamiento es compli-
cado porque la terapia cisticida en si inicia
una respuesta inflamatoria del huésped que
puede resultar en mds sintomas. En general,
el tratamiento se basa en los medicamentos
que se utilizan para tratar los sintomas, es-
pecialmente los fdrmacos antiepilépticos,
agentes cisticidas (es decir, albendazol y
praziquantel), y los corticosteroides y otros
inmunosupresores o agentes anti-inflamato-
rios utilizados para controlar la respuesta
inflamatoria del huésped potencialmente da-
Aino. Aunque la intervencién quirdrgica (es
decir, la colocacién de la derivacién para
la descompresién de la masa encefdlica y
la eliminacién de emergencia del pardsito)
con el tiempo puede llegar a ser necesario,
que rara vez se utiliza hoy en dia ya que el
diagnéstico se estd realizando en las prime-
ras etapas de dicha entidad pudiendo asi
ser mds aceptada y adecuada la terapia
farmacoldgica y siendo esta generalmente
suficiente.

La cisticercosis es la parasitosis del SNC
mds frecuente en nuestro medio causante de

una variada sinfomatologia de acuerdo a la
localizacién, nimero de lesiones, respues-
ta del huésped, entre otros factores, lo cual
presenta una dificultad diagnéstica de esta
enfermedad. Por todo esto se hace necesa-
ria la realizacién de pruebas diagnésticas
tanto inmunolégicas como imagenolégicas.

La tomografiase ubica pues como la prue-
ba imagenoldgica de eleccién (teniendo en
cuenta el tipo y localizacién de la lesidn),
la cual asociada a la prueba inmunolégi-
ca brindan un diagnéstico confirmatorio de
neurocisticercosis.

CONCLUSIONES

Podemos concluir que la incidencia de
Neurocisticercosis en nuestro medio es ele-
vada reportdndose en un promedio de 2 por
semana, en su fase calcificada, por lo que
conocer las caracteristicas imagenolégicas
nos ayuda tanto al diagnéstico como a su
tratamiento. Identificando las fases evoluti-
vas, la localizacién, cantidad y caracteristi-
cas radiolégicas podemos brindar a nuestro
paciente una mejor terapia farmacolégica y
conforme la clinica podemos orientarnos a
la afectacién de las dreas cerebrales.

Cuadro 3: Estadios en Neurocisticercosis en TC y RMI (6)

ESTADIOS IMAGENES TC

No formaciones

quisticas No presentan

IMAGENES MRI

No presentan

Lesiones vesicu-

lares* quistico que realza al contraste.

Lesiones enquistadasde 10-20 mmcon
atenuacién de fluido de paredes delgadas
y lisas con presencia de leve edema peri

Presenta estructura de pequefio tamafio de
forma redondeada isodensa. (escélex)

Imagen preferente en T1 que se pondera
en T2 se evidencia pared quistica bien
definida delgada que no realza al paso de
gadolinio.

Presenta una imagen iso o hipo infensa

en T1 referente a escélex, e hipertensa en
relacién a T2.
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ESTADIOS

Vesicular coloidal

(+)

IMAGENES TC

Lesién quistica hioerdensa que realza al
contraste ademés de presencia de edema
perilesional

IMAGENES MRI

Imégenes hiperintensas en T1 y T2 (fluido
proteico).

Imagenes mejoran al peso de gadolinio
evidencidndolas imdgenes de las paredes
de manerahipo intensas engrosadas, ade-
mds de edema peri quistico.

Formas granono-
dulillares

Similares a las lesiones coloidales pero
con incrementodeledema perilesional

Similares al anterior pero con incremento
de edema perilesional

Lesiones nodula-
res calcificadas

Lesiones hiperdensas calcificadas, no pre-
sencia de edema

Nédulo hipointensos sin presencia de ede-
ma perilesional

Cuadro 4: Sindromes secundarios a Neurocisticercosis (8)

SINDROME SIGNOS

CARACTERISTICAS

UBICACION DEL PARASITO

Y SINTOMAS

Epilepsia Crisis parciales o generalizadas NCC parenquimal
No representa caracteristicas clinicas es-
Cefalea peciales no aumenta con los esfuerzo y no | NCC parenquimal y extraparenquimal

sede a analgésicos

Hipertensién endo-
cranenana

Ademds de cefales se presentan nauseas
vomitos y sinftomas asociado a papiledema

NCC intraventricular, NCC subarac-
noidea, Quiste gigante, NCC intrapa-
renquimal con respuesta inflamatoria
marcada, NCC masiva.

Sindrome quistico

Pueden ser de tipo psicético,
neurosis,confuso demencial, alucinaciones.

NCC subaracnoidea basal, hidrocefo-

lia, ubicacién en el l6bulo frontal, etc.

Sindrome meningeo

Se presenta cuando hay aracnoiditis y
fibrosis

Estadios avanzados NNC subaracnoi-
dea basal

Compromiso de los
pares craneales

Optico oculomotores auditivo y facial

Estadios avanzados NNC subaracnoi-
dea basal hidrocefalia

Sindrome optoquias-
matico

Por aracnoiditis pos estrangulamiento del-
quiasma &ptico por meninges engrosadas.
Hay disminucién de la agudeza visual y
palidez con atrofia de papila

NCC subaracnoidea basal, hidrocefalia

Encefalitis cisticer-
cosica

Frecuente en nifios, deterioro del estado
neuropsicolégico, crisis recidivantes, hiper-
tensién endocraneana y coma.

NCC intraparenquimal masiva

Medular (rara)

Cambios motores y sensitivos de las extre-
midades, a veces con paresias o pardlisis;
mielitis transversa, mielopatia X compre-
sion.

NCC del espacio subaracnoideo
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TECNICAS DE REMODELACION CRANEAL:
CRANEOPLASTIAS EN EL HOSPITAL ARCO IRIS

Dr. Mirko Mantilla M

Dr. Juan Valle Araoz’

RESUMEN

La craneoplastia es una intervencién quirdrgica para cubrir un defecto craneal, que puede ser
secundario a trauma craneal, invasién tumoral/infeccién o post craniectomia descompresiva,
que es un procedimiento invasivo que se practica en pacientes graves, que consiste en el retiro
de parte del créneo (bifrontal, hemicraniectomia) para permitir la descompresién basicamente
del tronco cerebral. Este procedimiento incluye la reparacién y plastia de duramadre, sea con
tejido autélogo o sintético.

La reconstitucién de la béveda craneana o Craneoplastia puede efectuarse con la misma
plaqueta ésea (previamente guardada en un banco de hueso o bajo el tejido subcutdneo)
y/o materiales sintéticos metilmetacrilato, platino, titanio, cemento oseo de hidroxiapatita,
fosfato cdlcico y otros.

Presentamos algunos casos de duraplastia y craneoplastia de nuestra gran serie, los més
representativos en cuanto a la variedad de materiales utilizados, nosotros creemos que
el injerto ideal es el hueso autélogo del paciente, aunque en determinadas ocasiones es
necesario utilizar otros.

Palabras clave: craneoplastia

ABSTRACT

The craneoplasty is surgery procedurethat cover a cranium defect, thata could beform a
secondary to head trauma, tumor / infection or invasion post decompressive craniectomy that
is an invasive procedure performed in critically ill patients, which involves the removal of part
of the cranial vault (bifrontal, hemicraniectomy) to allow decompression of the brainstem. This
procedure includes the repair and plasty of dura mater, either with autologous or synthetic
tissue.

1. Servicio Neurocirugia Hospital Arco Iris.
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The reconstruction of the cranial vault or Craneoplasty can be effected with the same bone
plate (stored previously in a bone bank or under the subcutaneous tissue of the patient) and
/ ormethyl methacrylate plastics, platinum, titanium, hydroxyapatite bone cement, calcium

phosphate and other bone plate.

We present some cases duraplasty and craneoplasty of our great series of casesin terms of the
variety of materials we used. We believe that the ideal is the autologous bone graft from the
patient, although in some cases is necessary to use other elements.

Keywords: craneoplasty

INTRODUCCION

La craniectomia descompresiva (CD) consiste
en la reseccién de parte de la béveda cro-
neana con el objetivo de dar mas espacio
al cerebro y asi aliviar la hipertensién endo-
craneana producida por diversas patologias
como accidente vascular cerebral, trauma-
tismos craneoencefdlicos, tumores, hemorra-
gia subaracnoidea, infecciones, etc.

La CD se considera como una herramienta
mas en el tratamiento de la presién intra-
craneana (PIC) elevada, la mayoria de las
veces planteada en casos de Hipertensidn
Intracraneana refractaria a manejo medico
o cuando se considere de que las medidas
medicas no sean suficientes'?2.

Imagen N° 1

PPC= PAM-PIC

Fisiopatologia del Edema Cerebral. Fuente propia.

La Craneoplastia, es una técnica de recons-
truccién craneal que se remonta a tiempos
antiguos®4°
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En poblaciones prehistéricas del Pacifico sur
se utilizaban cocos para reparar defectos
craneales y los Incas usaban plaquetas de
oro.

El primero en utilizar hueso para la recons-
truccion craneal fue Van Meekren en 1670,
quien reparé el defecto éseo de un solda-
do ruso usando hueso canino. En 1821 Von
Walther realizé el primer injerto de hue-
so autdlogo. Entre 1917 y 1919 Sicard y
Roger realizaron craneoplastias con hueso
cadavérico y Babcock utilizé hueso hete-
rélogo de vacas y ovejas. El hueso heterd-
logo fue dejado de lado al mejorar el co-
nocimiento sobre procesos inmunoldgicos,
como la histocompatibilidad y la transmi-
sién de enfermedades. En la antigiedad el
material de eleccién para las craneoplastias
dependia de las clases sociales, los nobles
recibian metales preciosos y los plebeyos
calabazas?®”.

Fue durante el siglo XX el mayor desarrollo
de materiales alopldsticos para reparar de-
fectos craneales, el metilmetacrilato fue in-
troducido en 1940, el titanio fue usado por
primera vez por Simpsom para una craneo-
plastia en 1965. Hoy en dia los materiales
mds utilizados son hueso autdlogo, acrilico
y titanio®?:10.

Presentamos algunos casos de nuestra serie
representativos de duraplastia y craneoplas-
tia con diferentes materiales.



CASO1 '
DURAPLASTIA CON PERICRANEO

Mujer 51 afios, 6 meses de evolucién con
cefalea, hemiparesia progresiva braquio-
crural izquierda, hasta llegar casi hemiplé-
jica atendida en Hospital Arco Iris (HAI)
con diagnostico de tumor cerebral Fronto-
parietal derecho. (Imagen N° 2, 3 y 4)

Imagen N° 2

Diseccidn de

pericraneo (previo a

orificios de trépano)
para plastia dural

Fuente propia.

Imagen N° 3

Pociende del HAI Reseccids compleia de
Meningloma con duremaedre odyocerntes y morgen

Fuente propia.

Imagen N° 4

Plastia dural completada
con pericrknes

Fuente propia.

CASO 2

DURAPLASTIA CON MATERIAL
SINTETICO. CRANEOPLASTIA
CON METILMETACRILATO.

Mujer 61 afos, dolor y aumento de vo-
lumen temporo-parietal izquierdo. Hemi-
hipoestesia izquierda con diagnéstico de
tumor cerebral invasivo. (Imagen N° 5)

Imagen N° 5

Meningioma atipico invasivo e infiltrante
Reseccidn completa: Simpson I

Plaatin i {Soreinnd) Reseccion de hueso Temporal-Parietal,
asi como Musculo temporal izquierdo.
Craneoplastia con Palacos®

Fuente propia.
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CASO3
CRANEOPLASTIA CON MATERIAL
SINTETICO A MEDIDA SUBITON 3DE.

Varén 24 afos, policia sufre accidente en
motocicleta con compromiso vital inminente
intervenido quirdrgicamente de urgencia en
el que se realizé levantamiento y retiro de
fragmentos éseos infraparenquima cerebral,
Craniectomia descompresiva (CD) F-T-P de-
recha, drenaje de hematoma extra y subdu-
ral hemisférico derecho (Imagen N° 6y 7)

Imagen N° 6

Reconstrucciéon 3D, CD realizada, observe
el trazo fracturario a nivel del techo orbitario
derecho que provoco seccién traumdtica
del Nervio Optico. Fuente propia.
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Se realizé Craneoplastia 4 meses después
de lera. Cirugia (CD) con material sintético
a medida Subiton 3D®. Se reciben 2 plo-
quetas de Craneoplastia 3D estdn han sido
reconstruidas a partir de la informacién pro-
vista por la TC, la Plaqueta N° 1 se ajusta
fielmente a las imégenes tomogrdficas 3D,
mientras quela N° 2 contempla eventuales
cambios morfolégicos en el créneo, por
lo que presenta material en exceso en sus
bordes para poder remodelar o ajustar in-
situ que nos proporciona precisiéon yexacti-
tud incluso rellenando orificios de trepano
(Imagen N° 8). Por lo tanto, disminuye el
tiempo quirtrgico en relacién a otros mate-
riales sintéticos que requieren modelacién
infraoperatoria.

Imagen N° 8

Fuente propia.

CASO4
CRANEOPLASTIA CON
MINIPLACAS DE TITANIO.

Varénde 26 afios que sufre accidente de
trénsito con trauma bifrontal mayor a iz
quierda, con neumoencefalo por compromi-
so de seno frontal. Se utilizé hueso autélogo
y miniplacas de titanio para la remodelo-
cién craneal con malla de titanio a la pared
posterior de seno frontal. (Imagen N° 9)



Imagen N° 9

miniplecas de Moo

Fuente propia.

CASO5

CRANEOPLASTIA CON HUESO
AUTOLOGO Y CEMENTO OSEO
FOSFATO CALCICO NORIAN SRS®

Varén de 46 anos, albaiil sufre caida en
su trabajo con diagnostico de TEC severo
operado de inmediato en el HAI. Retiro de
plaqueta 6sea con fractura multifragmenta-

da. (Imagen N° 10)

Imagen N° 10

IntraOP: Apartura dural
[Durotomia) estrellada. Post
drenaje da hematoma
extradural, subdural, cerebro
edematoso, con hemorragia
subaracnoidea. Duraplastia con
pericraneo.

Fuente propia.

La porcién 6sea mds grande de la craniec-
tomia fue depositada en bolsillo subcutdneo
paraumbilical derecho. A los 2 meses rein-
gresa para craneoplastia, se constata hundi-
miento en zona de CD y Sindrome parcial
del Trefinado (cefalea, mareo, fatiga, irrita-

bilidad) que se resuelve después de craneo-
plastia. (Imagen N° 11, 12y 13)

Imagen N° 11

Fuente propia.

Imagen N° 12

Intra operatorio se restituye hueso autélogo
guardado, nétese que el mismo no cubre
completamente el defecto, zonas de Surgycel® listas
para recibir el material sintético. Fuente propia.
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Imagen N° 13 CASO 7

Nifio de 13 afos de edad querecibe impac-
to craneal directo por objeto contundente
conFractura hundida y hematoma extradural
asociado. (Imagen N° 15)

Imagen N° 15

e —

Craneoplastia concluida, se rellena defecto
y se moldea con cemento éseo sintético de
fosfato célcico: Norian SRS®. Fuente propia.

13 anos Impacto
craneal directo con
hundimiento.
Craneoplastia con
Acrilice.

CASO 6

Varén de 38 afos de edad, sufrié agresion
por ferceras personas por asalto en via p0-
blica con diagnéstico de Hematoma extra-
dural y neumoencéfalo. (Imagen N° 14)

Imagen N° 14 CASO 8

Paciente de 27 afos de edad que sufre trau-
matismo craneal y multiples contusiones,
encontrado en via puiblica bajo efectos de
bebidas alcohélicas, Glasgow 3, con he-
matoma subdural hemisférico izquierdo con
gran efecto de masa y compresién de tronco
cerebral, se realizé de inmediato CD.

[ = -

Fuente propia.

Imagen N° 16

Fractura multifragmentada bifrontal con
Neumoencéfalo. Se realizé tratamiento
de seno y Craneoplastia con miniplacas,

malla de titanio. Fuente propia. L ———
B BouTRneD paraenb gl descha

Craneapliitia compdatids

Imes después a CD, reposicién de
hueso autélogo. Fuente propia.
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DISCUSION

En el caso de plantearse Craniectomia des-
compresiva, el objetivo principal es realizar
durotomia amplia para permitir al cerebro
un desplazamiento mayor.

Imagen N° 17
_‘. B, ~&- Trousmatic Brain Injury
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Se puede realizar duraplastia con aponeu-
rosis, pericrdneo (Caso 1: Meningioma),
fascia lata, duramadre artificial y/o sus-
titutos de la misma que requieren o no
de suturar (Caso 2: Meningioma)(Gore-
Tex®Duragen®, Duraform® Neuro-Patch®,
Dura-Guard®, Liodura®, y otros.) o con sus-
tancias sellantes.

La craneoplastia tiene como objetivos:

* Proteger el cerebro subyacente
* Restaurar la estética.
* Mejoria funcional y cognitiva global

e Estudios con SPECT (Tomografia por
emision de fotdn Gnico) y doppler cere-
bral demostraron mejoria en el flujo san-
guineo cerebral ipsilateral después de
la craneoplastia, la presién atmosférica
que se ejerce sobre el cerebro descu-
bierto desaparece esto disminuye la re-
sistencia periférica e incrementa el flujo
sanguineo y el volumen sistélico 114

e Estudios con PET (Tomografia por emi-
sién de positrones) evidenciaron mejo-

ria en la capacidad de reserva cerebro-
vascular y en la actividad metabdlica
ipsilateral post craneoplastia 41

e Reversién del Sindrome del Trefinado,
Trepanado o Post-Craniectomia:
Cefalea, nduseas, vémitos, sensacién
de mareo, fatigabilidad, alteraciones
de memoria, irritabilidad, depresién e
incluso disminucién de fuerza contrala-
teral, este sindrome se debe a alteracio-
nes de flujo sanguineo y/o circulacién
y/o metabolismo cerebral y/o acumu-
lacién de LCR en la zona no protegida
por el crdneo bajo efecto de la presién
atmosférica (Hundimiento)'¢”

El material ideal de craneoplastia deberia
ser viable (capacidad de crecimiento y resis-
tencia a la infeccién), radioldcido, no con-
ductor del calor, no ionizante, no corrosivo,
estable, inerte, maleable, econémico, con
propiedades biomecdnicas similares a las
del crdneo y esterilizable 7.

Dentro de los injertos tenemos los autoplésti-
cos y alopldsticos. '8

El hueso craneal autélogo (Caso 8) es uno
de los mejores materiales para la reconstruc-
cién craneal ésea por sus propiedades me-
cénicas, inmunolégicas, la repercusién psi-
colégica, ademdscoapta adecuadamente
sin riesgo de transmitir enfermedades a di-
ferencia del hueso heterélogo, con buenos
resultados estéticos.

Las desventajas de los metales son la ra-
dicopacidad, la termoconductividad, su
alto peso y la dificultad para el moldeado.
El titanio es relativamente radiolicido y Ii-
viano con respecto a otros metales (como
el tantalio, acero inoxidable), es fuerte, bio-
compatible, esterilizable, no corrosivo, no
ferromagnético y no presenta reacciones de
hipersensibilidad 117

Otros materiales metilmetacrilato, polietileno
poroso,este Gltimo por las porosidades per-
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mitiria en teoria por un lado la revasculari-
zacién y por el ofro el potencial crecimiento
tisular circundante reforzando el implante.

En nuestra serie de craneoplastias, en la ma-
yoria de los casos utilizamos por las venta-
jas que ofrece, incluido el factor econémico
hueso autdlogo (Caso 8).

También frecuente es el uso demetilmetacri-
lato (Acrilico, Subiton®Palacos®) (Caso 7),
acrilico premoldeado en base a estudios
tomogrdficos y reconstrucciéon 3D que se
envian 10 dias previo a la cirugia, en este
caso a la Argentina (Subiton®, Caso 3) que
acorta tiempo quirdrgico.

El cemento éseo Norian SRS® (Caso 5) al
que encontramos fécil de moldear, es un
cemento éseobiocompatible, isotérmico, os-
teocunductivo, con un periodo de fraguado
de3-6 minutos, llega en dos recipientes un
vaso con fosfato cdlcico en polvo y un frasco
con una disolucién estéril de fosfato cdlcico
en relacién a las mallas de titanio con mini-
placas y tornillos (Casos 4 y 6)

Otros materiales con los que tenemos ex-
periencia son Lactosorb® Resorbable
Fixation  System,RapidFlap™,  Mimix™
(Hidroxiapatita), Bone Source® o el envio a
EEUU de la tomografia de nuestros pacientes
para recibir 2 plaquetas de material sintéti-
co (Lorezn Hard Tissue Replacement- Patient
Matched Implant o HTR-PMI®) con el mismo
defecto y realizar la craneoplastia.

La tasa de infeccién de la craneoplastia re-
portada en la bibliografia es del 2,7% al
5%. Aumentando la misma dos veces si se
halla en la regién frontal, ocho veces ante
infeccién de plaqueta previa y 14 veces si
presentd infeccién al momento de la primera
cirugia. 81016
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CONCLUSIONES

La reconstitucién de la béveda craneana o
craneoplastia puede efectuarse con la misma
plaqueta ésea (previamente guardada en un
banco de hueso o en nuestro medio bajo
el tejido subcutdneo) o con acrilico, titanio,
cemento oseo u ofros materiales sintéticos.

Nosotros creemos que el injerto ideal es el
hueso autélogo del paciente, aunque en de-
terminadas ocasiones es necesario utilizar
otros.

Es de gran importancia tener en cuenta que
la craneoplastia exige un periodo libre de
infeccion de 3 a 6 meses.

Pacientes sometidos a craneoplastia precoz
(antes de 11 semanas) desarrollan mejoria
funcional y cognitiva global, siendo mas
cooperadores, comunicativos, con mejor
interaccién social cotidiana y con regresién
de la cefalea. Tendrian mejoria en el flujo
sanguineo cerebral postural, en la capaci-
dad de reserva carebrovascular y en la acti-
vidad metabdlica.
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