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- Hidrocefalia
Infantil

- Craniopaties |
- Espina bifida Craniopatia

- Tumors cerebrals
en edat pediatrica

Hidrocefalia

- Altres alteracions
del
desenvolupament

- Chiari
- Arnold-Chiari

c2

ey ko™ ‘ S
Malformacié Chiari Malf. Arnold-Chiari Il




- Produccid ~ 200-500ml/dia
- Infant 8 mi/h !
. Adult 20 mi/h cnoson "4

- Volum total Wi ‘
- Nounat 20-50 ml
- Lactant 40-60 ml

- Infant 60-120 mi RECORDES?
- Adult 120-200 ml

- Funcions

- Protecci6 contra els colps a
I'encéfal & medul-la espinal

- Transport de substancies de
rebuig

- Cessio d’espai per a evitar
fiPIC

- Circulacio

- Ventricles = espai
subaracnoidal = vellositats Ny
aracnoidals = sins venosos Reabsorcio




- Hidrocefalia = 1
LCR a nivell
Intracranial
- Hidros = aigua
- Kefalos = cap

Produccio
Ventricle
Reabsorcio6

- Causes

- 1 producci6é (molt
rar)
- Bloqueig circulacio
- EI ! sovint

- U drenatge
(reabsorcio)

Brain Ventricles

%
)
,

RECORDES? \ ~
Normal Hidrocefalia
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- Segons circulacio LCR
- Comunicant

- No comunicant

-+ Bloqueig flux LCR en ventricles

« Forat de Monro

1l ventricle

* Aqueducte de Silvi
* VI ventricle

- Segons moment d’aparicio
- Congenita
- Present des del naixement

- Causes

« Hemorragia intraventricular
(prematuritat)

+ Estenosi aqueducte de Silvi
- Adquirida

O8N Tipus hidrocefalia

- Bloqueig LCR en espai subarac.

Communicating P

5
[
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Prematuritat Estenosi aqlieducte de Silvi



- Lactant (sutures i
fontanel-les encara
obertes)

- Irritabilitat, plor
- Mala alimentacio, letargia
- Bombament fontanel-les

- Venes pericranials
prominents

- Augment perimetre cefalic
- Ulls en "sol ponent”

- Si cronica = retard
desenvolupament psicomotriu




MU Augment del perimetre cranial del nounat

f

Normal Hidrocefalia




@ Clinica hidrocefalia
.

------

P catc g

acrocefalia en periode neonatal Macrocefalia infancia

IIs sol ponent Estrabisme Fontanel-la tibant =
convergent



- Aguda: hipertensio
Intracranial
- Cefalea, nausees, vomits
- Edema de papil-la
- Paresia VI parell cranial
- Trastorns de la marxa
- Sindrome de Parinaud
- Paralisi mirada conjugada ~ Paraparésia espastica
vertical cap amunt S

- Cronica

- Edema de papil-la— atrofia
nervi optic — ceguesa

- Alteracions marxa (paraparesia
espastica)

- Dismetria en membres
superiors

- Alteracions endocrines

Edema de papil-la

~
\




- Lactant

- Augment del perimetre
cranial

- Signe "olla esquerdada”
de Mac Ewen
- S0 a percussio crani

- Transil-luminacio

- Ecografia trans-
fontanel-les

- Lactant, infant i adult

- Lactant: rx crani
- Agut: diastasis sutures
- Cronic: impressions
digitiformes en crani amb

engrandiment, erosié o
decalcificacioé cadira turca

- CT/RM .
Ecografia trans-

fontanel-les - X crani




= TC/RM hidrocefalia neonatal: atrofia

B VALENCIA
Facu Ité; de [\/Jedicina
i U&qntol@gia

parenquima cerebral
Atrofia maxima en lobuls parietal i occipital




TC hidrocefalia neonatal:
atrofia parenguima cerebral

Distensio sistema ventricular + manca de formacio del
teixit nerviés = atrofia cerebral = retard psicomotriu

Augment del perimetre cefalic




RM hidrocefalia neon

VINIVERSITAT
B VALENGIA
Facultatce [\/Jedicina

i Odontologia

Atrofia maxima en lobuls parietal i occipital




&1 1C infant | adult: augment moderat de
I mida ventricular sense atrofia cerebral

- Crani tancat = no possibilitat d'expansio =
clinica hipertensié intracranial




Drenatge ventricular extern
- Mesura temporal

- Si hemorragia intraventricular
(prematuritat) o infeccio

- Derivacido LCR permanent ~
80% casos

- Ventriculoperitoneal
- Ventriculoatrial

. . \)entriculo- Ventriculo- Lumbo- \entriculo-
b ~ 150
Ventriculostomia ~ 15% casos peritoneal atrial peritoneal pleural

- Obertura sol Ill ventricle = LCR
Ix directament a I'espai
subaracnoidal

- LCR evita obstruccio6 en il
ventricle, aqueducte de Silvi o
fossa posterior Ventriculostomia




VNTVﬁ SITZ\T

R \/entriculostomia sol 1l ventricle

Qdu logra/

- Poques indicacions

Ideal NO necessitat derivacio LCR = no remtervenmons
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- Drenatge | — =
inadequat

- Pressio
abdominal
excessiva

- Colonitzaci6
derivacio per
germens

- Drenatge
adequat
- Excés de
drenatge
- Derivacio
sense sistema

antisifo Drenatge inadequat Drenatge adequat Drenatge excessiu

Silicone

Reservoir

rrrrrr




- Col-lapse ventricular
- Menor tolerancia 1PIC

- Hematoma subdural
cronic

- Craneosinostosi
secundaria

Col-lapse ventricular

Hematoma subdural cronic uni o bilateral




Burr hole
Reservoir ——s 1)

Valve ——I

- Es preveu amb un catéeter
peritoneal suficientment llarg
- Impossible en derivacio
ventriculoatrial
- Canvis en la pressi6 .
hidrostatica amb I'augment de
la talla del malalt —

Right atrial catheter '
(uncommon)

—

Peritoneal =————
catheter

— (most common) ———— Extra length to
allow for growth

- Canvis pressions
intracranial i abdominal
- Lactant = decubit,

infant = bipedestacio
- Efecte sif0?
- Valvula que funciona en

lactant no idonia en infant /
adolescent / adult

- Resultat = recanvi
derivacio LCR sovint en
Infants



Complicacions derivacions LCR:

trencament cateters

- Habitual en infants en créixer

- 1 a nivell clavicula




Complicacions derivacions LCR:
Infeccid sistema derivacio




DISRAFISMES RECORDES?

Neural plate border Neural plate  Ectoderm

- “Dis-rafisme”: malformacio
de linia mitjana

Mesoderm

Notochord

Convergence y—

- Defectes de fusio i defectes
de formacio de la linia
mitjana
—Crani
—~Raquis

Neural crest

4 L Ectoderm

Neural crest cells

- Congenites

—~Algunes amb base
genetica

Neural tube

Notochord :

__~Epidermis
(mesoderm-derived) )

Neural

- Afectaciod teixits tous,
estructures ossies i/o teixit
nervios

4 Spinal ganglion

Somites (mesoderm-derived)



RECORDES"
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Tubo
neural

Surco ‘ Somitas

neural
Ectodermo \
?

i
—‘/Y—- .
Endodermo | otocorda
Pllegue neural
2 gy ﬂ
- Pl
/ aca e Ganglio /
nemal . g
prlmondlal\ Canal
Ectodermo ‘ Tubo neurzl
neural S

neur al
Ec odermo ._Notocm da .—Notocon da ® —=Notocorda"

"Placa

Cresta
neur al

Mesodermo llleural
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4a setmana.
Tancament tub
neural

— Anencefalia

Neural fold

Surface Neural o
ectoderm  crest

Pericardial bulge
Otic placode

Somites

J bulge

(Il _Somite

Anterior
neuropore

Pericardial

Cut edge J -
. . of amnglon Amnion g.f:;\,‘;l ?{ Posterior o
_ M e | omenin g oce | e 23 days neuropore Normal Anencephaly  Spina bifida

Sa setmana:
Tancament linia
mitjana anterior &
desenvolupament
flexura pontina

— Arrinencefalia

— Malformacio
d’Arnold-Chiari

Prominencia frontonasal

Placoda nasal

Fosa nasal

Membrana
orofaringea

~ Orificio oral

[/ \Proceso maxilar

{* Arco mandibular

Arco hioideo

Proceso maxilar

Vesicula otica

RECORDES?

11l arco

Il arco

hioideo

| arco mandibular
Arco mandibular

4 semanas

~/ Proceso nasomedial

Proceso nasal
lateral

Surco
nasolacrimal

. Proceso maxilar

+_Mandibula

Hendidura
hiomandibular

Canal
nasodptico

By

Arco hioideo

5 semanas

Proceso
nasal lateral

Proceso
nasomedial

Arc mianditaiar

IS

Cuarto arco

13
Proceso maxilar
Tercer arco

51/2 semanas



* | 6a setmana: desenvolupament
membrana rostral & primers arcs
viscerals

— Sindrome de Dandy-Walker
— Anomalies craniofacials

— Fissura palatina & llavi lepori

RECORDES?

Lateral Facial Cleft
Midline Facial Cleft Lateral Facial Cleft + Cleft Palate

Anomalies cranis-facial

<

T s

Sindrome Dandy-Walker Fissura palatina Llavi lepori



- Defectes migracio
neuronal
— Agiria
— Paquigiria
— Microgiria
— Heterotopies
periventriculars

Agl’ria Paquigiria Microgiria
- Defectes comissuracio % Py

~ Agenésia cos callés RECORDES? Xy @¢% <)
R g ok s
. vy ’

L

Heterotopia periventricular Agenesia cos callos



Dismesen-
gquimosis

|. Gfaned
(no findrémica)

\

7 A Craneosirostosis - Craniosinostosis

1. Escafocefalia (sutura sagtd).
2. Braquicefalia (sutura coronal).
3. Trigonocefdia (Sutura metdpica).

— Escafocefalia (sutura sagital)
Trigonocefalia (sutura metopica)

4. Plagiocefalia (craneosinostosis

unilatersly — Plagiocefalia (sutura coronal o lambdoidea
< a) Anterior (hemicoronal). un I Iateral)
b) Postericr (hemilandcicea). . .. .
5. Sus combinaciones. — Braquicefalia (sutura coronal bilateral)

B. Craneosguisis:
1. Meningocele
2. Encefalocele

— Combinacions

3. Anencefalia - Craniosquisis
— Meningocele
£ 1. Fisuras de Tessier 0 a 3 (Fisura labio- . Encefalocele
dvedo-palating). )
II. Facid 2. Fisuras de Tessier 4a6 — Anencefalia - ,
(Fisura Facial Meda). » = & ™ <./- i
.< 3. Fisuras de Tessier 7 (Microsomia € o @ I 9 e O >
Hemitacial). o - SNy "
) ) . < == 3 /‘/_?\ __-/
4. Fisurasde Tessier 6 a 8 (Treacher
i (&‘:«‘::u‘-mdu-- "ﬂvlll‘:mulﬂrwt-r-r\ Ocogstal om;xmnbl«nmm
Collins). and vpinal cond tand besin) extrowe retrolivaion o the haed
5. Sus combinacicnes.
\
IIl. Créneofacial 1. Fisuras de Tessierdela9ala 14
(no sindrdmicas), con o sin
craneosoisi

2. Grandes Sindromes creneofaciales Spina bifida oceulta Closed spinal dyscaphism Meningocete Myslomeningsnde
Closed avymptomatic NTD in which some Debciency of ot least two vertebval  Protnusion of the mevinges (filed with () Ogpen spinad cond

of the vertelvae are not completely chonad  arches, hate covered with a lpome thvough & delect in e shull o spioe twith & rerwrge s Cyst)




W Disrafismes meés importants

— Craniosinostosi =Tancame
— Craniosquisi = Fallada tanc
— Mieloencefalocele = Fallada

- Xarnel-la crani-cervical

— Malformacio d’Arnold-Chiari
posterior

- Raquis
— Mielomeningocele




- Tancament preco¢ 1 o0 més sutures cranials
— creixement + desenvolupament anormals

CRANI "
— Alteracio primaria mesenquima
— De vegades hereditaria

— Generalment mutacié genetica

- Incidencia 3 - 5/ 10.000 nascuts
- Historia
— Coneguda des de I'Antiguitat

synostotic

— Virchow (1851) suture

- Sinostosi — No creixement perpendicular a la sutura
afecta + creixement compensatori en altres direccions

— Cirurgia: Lannelonge (1890)

- Craniectomia lineal extirpant sutures tancades
preco¢cment

Lannelonge
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- Capa teixit
conjuntiu entre
0SSO0S
- Sindesmosi (volta)

- Sincondrosi (base)

Suture
Mesenchyme Osteogenic

- Tancament edat 6 N e
— 12 mesos y

- 12 — 13 anys: teixit
fibros - SRR WS

Suture 4 =
. 4
- 4a — 5a decada:

ossificacio

Tancament precoc sutura/sutures — Malformacio cranial N3

Brain

—— Pericranium




Vista superior

TRIGONOCEPHALY /

—~
g >
f |
v '

BRACHICEPHALY

NORMOCEPHALY

1 \ SCAPHOCEPHALY
Pos

¢

POSTERIOR
PLAGIOCEHPALY
ANTERIOR
PLAGIOCEPHALY

N



Stic

- Continent: dismorfia cranial /
— Es precog

— Dona nom a la craniosinostosi
- Contingut: 1 pressio intracranial
— Hipertensio endocranial

— Cefalees, retard psicomotriu,
exoftalms, lesio parells cranials

— Estenosi conductes parells cranials:
anosmia, ceguesa, sordesa,
oftalmoplegies

- Poden ser part d'una sindrome

- Malformacions associades:

polidactilia, sindactilia o anotia

Palpacio fontanel-la (en Craniosinostosis fontanel-la no
sempre absent, ni lI'absencia és sempre diagnostica)

Meés fiable la TAC multi-tall alta resolucié (imatge BDSQ

/
| (
i
{
)
! )
%
-
& 4
g

0@
=]
S
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- De vegades malformacio aillada (familiar?)

- En quadres sindromics = meés greus

Polidactilia aillada

Sindactilies de quadres sindromics



Malformacions pavello auditiu /
microtia / anotia

- Indiguen quadre sindromic greu

- Poc frequents

Malformacio pavello auditiu Anotia



Diaphragm (Top) Periosteum

- Primaries Dispositiu

- Simples antisifo —
¢ Escafocefé'lla Directional Arrow (Bottom) Skull
- Trigonocefalia DecUbit
- Plagiocefalia
- Oxicefalia

Turricefalia

- Complexes (sindromes)
- Crouzon, Apert, Carpenter

3 4

° Pfe iffer Normal Unilateral coronal Bilateral coronal S
Anterior plagiocephaly| ~ Brachycephaly Sagittal
- Saethre-Chotzen y e Scaphocephaly

- Secundaries

- Trastorns metabolics
- Hipertiroidisme, policitémia, talass
- Menin g itis Unilateral lambdoid | Bilateral lambdoid Metopic Pansynostosis
- Processos osteoc | é.St' CS Posterior plagiocephaly|  Brachycephaly Trigonocephaly Cloverleaf
David, J.; Poswillo, D.; Simpson, D.: The

‘ Hidrocefélies derivades amb VélVU'GS de craniosynostosis. Causes natural history and =
baixa pressio 0 sense mecanisme antisifo management. Springer-Verlag 3: 35-42, 1982




- Les SIMPLES es poden deure a posicio intrauterina o embaras besso

- No només afecta les sutures de la volta cranial

- Afectacio de les sutures de la base del crani = rad per la qual les
sinostectomies simples de la volta cranial fracassen en la correccio del defecte

- Afectacido massis facial = deformitats en orbites / piramide nasal / cara
- Necessitat reparacido ABANS de deformitat inestética




VNTauA

=

- Posicio
anormal |
orbites | |
piramide nasal Na
- Hipoplasia AR
maxil-lar Asimetria orbites Desviacio piramide nasal
superior T *

Hipoplasia maX|I lar superior



Plagiocefalia occipital



VNIVERSITAT
B VALENCIA
F Mledicina

acultatide
i Qdontologia

Deformitat crani-cara, posicio orbites-orelles

TC amb reconstruccio 3D




F@ SIT\AT
NCIA

o [Vjedicina
Dda tologia”

¥ \__/
- CS 1! freqlient _
- 1/4.000 nascuts /|

- Tancament

sutura sagital |\
—> crani creix L
en sentit AP



O
=

lla

Escafocefa

|

{ sagittal sutue




- Tancament preco¢ sutura metopica — Front estret i de forma
triangular, cresta ossia mig-frontal palpable, hipotelorisme




- Mostra fusio

N
A

sutura metopica + /° /.
deformitat cranial £ =
+ hipotelorisme =
planificacio
cirurgia




VNWE@%SITAT

s Trigonocefalia: RM

Descarta malformacions encefaliques




- Frontal =
Tancament
precoc
hemisutura
coronal —» forma
obliqua crani,
bombament
frontal costat sa,
asimetria facial

- Occipital =
Tancament
precoc
hemisutura
lambdoidea —
forma obliqua
crani, bombament
occipital

Plagiocefalia occipital



vm@ srr\w

B CS simples: plagiocefalia

- Tancament precoc sutura coronal d'un
costat —» Forma obliqua del crani,
bombament frontal costat sa,
asimetria facial, ull d'Arlequi

Arlequi




~

Vi Braquicefalia

Fé;\)j:l de M&}i{éina
i an;alng’Fy
YNIQu32~=

- Tancament precoc¢ sutura .‘
coronal ambdds costats (crani ) )

Nno creix anteroposterior) — J K’

creix cap amunt )

‘4
L
- Associat a sindromes — (




vm@ srr\w

D Plagiocefalia occipital

- Tancament precog¢ sutura lambdoidea un costat —
crani forma obliqua, bombament occipital contra-
lateral

- Tipus: veritable i posicional
il

\Veritable Posicional



- Importancia: veritable requereix cirurgia; posicional, casc emmotllador

Ipsilateral frontal
IS5

Ipsilateral ear
) displaced
— k areriorhy

Ipsilateral eccipitoparietal
— = Fused Ipsilateral ocdpiteparietal - — szra.lateral ocdpital flattening
Lamdoid Suture flattening g

Bombament
frontal
contralateral

Bombament
frontal
ipsilateral

Fused

“'| -----
IV
S [ £
7\ Orella
/| ipsilateral
| inferior i
) posterior

Veritable Posicional S

mateix
ivell
Vil




- Tancament de ALh L)
"totes"” les sutures §
Wi

« Almenys coronal &
sagital

- Pot ser

- Harmonica = totes
les sutures es
tanquen alhora —»
Microcefalia

- Disharmonica



- En graus
extrems =
hipertensio
Intracranial
greu =
ceguesa

- Problema de
creixement
cervell =
retard
psicomotriu
sever




CS primaries complexes: sindrome de

8 Crouzon

- Sinostosi craniofacial

- Hereditaria: dominant o espontania
(pare edat avancada)

- Braquicefalia

- Creixement limitat al centre de la
cara: maxil-lar hipoplasic, llavi
superior curt i inferior sortint, nas
en pic, hipertelorisme, exoftalms i
estrabisme divergent




= -9-—-—-— Antencr
o \ \ fontanelie

»\-———— Coronal suture

Acrocefalosindactilia tipus |

Possible autosomic dominant

— Stuamosat
suture

Acrocefalia, sindactilia (mans
| peus)

Primer arc branquial: atrésia de '
coanes, megalocornia,
estrabisme, hipoplasia orbitaria

I altres malformacions |

Tumbraquicefalia con huesos frentaies altos, inclinados v planos,
nariz pequefia v contraida, estrabisme, proplosis oouler,
frelinacion antimongaloide de las hendiduras palpebrales,

aplanamiento de la parts media da la carg;
paladar ¢jival, con maloclvsidr damtaria

R4

Diversos grades de zindactilia

de los dedos de las manos ¥ de los pies \\



- Acrocefalopolisindactilia tipus Il

- Possible autosomic recessiu
- Cromosoma 6

- Acrocefalia, braquiosindactilia mans,
polidactilia preaxial i sindactilia peus

- En ocasions obesitat, hipo-
genitalisme, retard mental




- Acrocefalosindactilia tipus V

- Autosomic dominant
(mutacio)

- Varia des de braquicefalia
fins a crani en trevol

- Sindactilia parcial, polzes

amples, dits peus grans,
Intel-lecte normal




- Acrocefalosindactilia tipus Il

- Mutacio gen cromosoma 7

- Hipertelorisme, ptosi

palpebral, retard mental
lleuger




- Microcefalia vera

— Encefal normal pero no ha crescut
prou

— Perimetre cranial petit, sutures
presents

- Defectes posturals

— Lactants amb retard Microcefalia
desenvolupament psicomotriu,
raquitisme, osteogenesi
imperfecta

- Hidrocefalia
— Fontanel-la existent i bombada

- Altres

— Quists aracnoidals, hemorragies,
tumors, infeccions intrauterines...

Osteogeénesi imperfecta Hidrocefalia

IS




- Conservador
— Ortesi cranial (casc ortopedic)

- Quirdrgic (3 -6 mesos)
— Indicacions
— Hipertensio intracranial
— Atrofia nervi optic
— Evitar retard psicomotriu
— Estetica
— Permetre correcte creixement cervell
— Evitar/corregir deformitats facials
— Tecniques quirdrgiques
— Obertura de la sutura tancada
(sinostectomia) 7 ,
— Fragmentacio cranial maltiple Plagiocefalia

Distorted
skull shape

(morcel-lacio) occipital posicional
— Descompressions o penjolls cranial N3

— Avancos craniofacials



Craniosinostosi: tractament quirdrgic (1)

- Indicacio segons: edat pacient, grau deformitat cranial /
facial, craniosinostosi simple o associada a una sindrome

- Creixement crani 60% 1r any, 80% 2n any, 90% 3r any

- Correccions entre 3 1 6 mesos millors resultats amb menys agressivitat

- Possibilitat sinostectomia endoscopica = minima agressio quirdrgica, pero
necessitat casc emmotllador durant 1-2 anys

Sinostectomia simple  Sinostectomia sagital endoscopica Slnostectomla metoplca endoscoplca

~a

Sinostectomia coronal endoscoplca




- Deformitat cranial
- Craniectomies
- Remodelat cranial
- Expansio crani

- Deformitat facial

- Correccio hiper /
hipotelorisme

- Avanc craniofacial

~.

3 <
’ Avanc¢ craniofacial

\qi =

Y, < U U7 3y ~ \
Correccid situacio orbita Avang facial Avang craniofacial



Craniosinostosi: tractament
quirdraic (3
- Evitar retards = | agressivitat

|




TN Plagiocefalia
Facultatce []edicina

 Qdontologia OCCl pltal ve I'itable

Pocs casos







Craniosinostosi: distraccio cranial
nercutania

- Distraccio cranial
progressiva

s

- Risc d'infeccio



- “Crani-squisi” = “crani
dividit”

- Falta de tancament del
neuropor cranial

- Crani = tub neural

- Severitat

- Meningocele cranial
- Només meninges

- Meningoencefalocele
« Meninges & cervell

- Anencefalia
« Meninges & cervell, oberts a
liquid amniotic
- No tancament del tub neural

- Falta formacio cervell, pero
Si que es formen els ganglis
de la base & tronc cerebral

Meningocele

Meningo-encefalocele

Anencefalia”



Ubicacio: qualsevol
part del crani

- 1frequent occipital o
frontobasal

Mida: variable

Coberturai contingut:

variables

Pronostic: depen de:

- Grandaria, localitzacio,
compromis estructures
cerebrals, presencia
microcefalia, associacio
amb sindromes

- Mortalitat

- Meningocele 11%

+ Sense teixit cerebral —
bon resultat després de
reparacio defecte

- Encefalocele > 70%

74 &= Cervell
- Espai
.7 subaracnoidal
-~ . ~Duramater
— e S ~ Crani
- —~———
== Encefalocele

Etmoidal

Mastoid

Middle ear

Lobul )\

occipital 4}
§;‘.
11V ventric'?

<







Diagnostic intrauteri

Ecografia prenatal —

RM prenata|




- Diagnostic en
neixer
- Clinic
- Ecografia
cerebral

. . - D
Meningoencefalocele parietal atresic L L



- Sospita
mitjancant
ecografia

- Confirmacio6
mitjancant
ressonancia
magnetica




- Tractament = quirdrgic = reparacio i
tancament del defecte

- Obijectiu: conservar teixit cerebral
viable

Resultats molt variables, mortalitat alta

3 I,',‘ . e/ » ’1\*‘_&‘.; — e ,",.",',r,_ = \.‘;




™M Meningoencefalocele occipital: sins

sl VE€NOSO0S
- Sins venosos anomals = impossibilitat d’expandir el crani per
a introduir a nivell intracranial teixit nerviés herniat =

necessitat extirpar aquest teixit = deficits neurologics greus

N\

Normal Meningo-encefalocele occipital "+




1 Anencefalia (1)

VNTauA

- Definicions
— Acrania = absencia volta cranial

— Generalment associacido amb alteracio
de la columna vertebral

—~ Meroanencefalia = no tancament
de I'extrem cranial del tub neural (4a
setmana) — no tancament de volta
cranial

-~ Anencefalia = absencia parcial
d’enceéfal

- Incidencia: 1 de cada 1000
naixements

- Incompatible amb la vida

— Depen del cervell existent i el seu
grau d'organitzacio

Acrania

CEREBRO CEREBRO [ ‘
DESORGANIZADO |

TRONCO CEREBRAL

W '1
TRONCO CEREBRAL "~, TRONCO CEREBRAL x \

Normal | . Merocrania " Anencéfalo
Meroanencefalia

-

Anencefalia



- Diagnostic intrauteri Vitdria do Cristo,
: 2 J; anys
- Ecografia (14 setmanes) tiuliol 2012

— Avortament?

- Pronostic

- Mort en neixer o al cap
de poc de temps

- Rares supervivencies >
1 any

COLUMNAVERTEBRAL -
=
e ANEHCEFALTA

-~

e




Cranial Neuropore

Defecte de tancament del tub neural a nivell
medul-lar

Pot afectar

- Meninges = meningocele

Medul-la espinal = mielomeningocele
Teixit gras = lipomielomeningocele 6
Os = diastematomiélia |

' Caudal Neuropore
Tancament normal tub neural

21 days 22 days 28 days

Espina bifida




Disrafismes espinals (1)

Myeloschisis Subcutancous
(Neural placode) fat

Espina bifida ~ Meningocele Mielomeningocele Lipomielo- Diasteme-

oculta ) ) meningocele tomielia~
Normal Disrafismes )




Pons & medulla
T

% N?‘A Disrafismes espinals (2)

Foramen magnum

Spinal cord & pia mater

Normal length spinal cord

Si dermic = connexid cutania entre sac dural i Thoracic anterior stretched by creating tethering

spinal overgrowt ;
exterior = risc de meningitis bacteriana relative to spinal Caliairg PYHGKYphosts; |

lordosis & scoliosis by
_ . . o eoing o e
- Filum terminale engrossit = medul-la ancorada spinal cord with sublle
., . neurological dysfunction
= traccid sobre medul-la dorsal amb creixement =

dany medul-lar = paraparesia membres inferiors

Sacral dimple

Medul-la
ancoradg

1%\ - Conus medullaris

~

Cauda equina

Filum terminale

== terminale
_._engrossit
e\

Vertebral body

Si dermic




- Exposicio teixit
nervios a
I’exterior

- Mielomeningocele

- Ancoratge
medul-la espinal

- Mielomeningocele
Lipomielomenin-
gocele

- Diastematomiélia

« Filum terminale
engrossit

- Meningitis
bacteriana

no reparat
- Sidermic

Conus
medularis

Mielomeningocele

Normal growth

of spine and Spinal cord |

Normal

Normal

7 mh raUan

up splne r?wm

Filum termlnale engrossﬂ

X spinal cord

Tethered
CONUS.
shortened
fillum puts
lension on

)

Llpomlelomenlngocele Diastematomielia

|

/<
Si déermic



- Malformacié d’Arnold-Chiari |l

- Mielopatia dorsal
IS WA | 3

Malformacio
d’ Arnold-Chiari Il

Mielopatia dorsal

-Conus medullaris
Cauda equina

Filum terminale

s\
Normal Tethered Cord Tethered cord

Marxa pareto-
espastica

Atrofia membres inferiors



- Dany medul-lar d’entrada
- Depén del nivell on s’ubica la lesié

- La cicatriu ancora la medul-la
després de la reparacio
quirdrgica

- Malformacio Arnold-Chiari |l

Enlarged ventricles

Cerebellar vermis

Syrinx

Myelomeningocele
Open spinal cord

Bone (vertebrae)




Mielomeningocele & malformacio

d’Arnold-Chiari |I: fisiopatologia

- Acausa de
I'ancoratge medul-lar
per la
mielomeningocele

- Traccio de la medul-la
espinal cap avall =
hernia amigdales
cerebel-loses

- Hidrocefalia

- En part per fuita del
LCR al liquid amniotic =
mal desenvolupament
sistemes drenatge LCR
en sins venosos




M Mielomeningocele & malformacio
| d’Arnold-Chiari |I: tractament

Malformacio
d’ Arnold-Chiari |1

Médula es pinal

Mielomeningo?e‘ie



Teixit lipomatdés NORMAL que
ancora la medul-la espinal
El problema és I'ancoratge




- Bona cobertura
cutania
- No risc meningitis
- No urgencia reparacio

quirdrgica

- Dany medul-lar a
termini mitja i llarg
per ancoratge
medul-lar

- La medul-la espinal
dorsal pateix traccio |
Isquemia amb el
creixement de l'infant

Narmal growth
of spine and spinal cord

F S5
— migratienof spinal cord
Y spine yr?wm



- Espicula 0ssia que envaeix canal i
separa en dos la medul-la espinal

- Signe cutani = mussol de pel = Barbes del
faune

- Problema = ancoratge medul-la espinal

Barbes del faune



Sidermic

- Consulta frequent

- Rarament simptomatic
- Requereix RM lumbar

- Risc de meningitis bacteriana
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NCJA
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- Molt infrequient N
- Possibilitat escoliosi Normal Medul-la ancorada

- No relacié amb siringomielia
\J




VNIV ERSITAT
1

B VALENGIA

Facyl!:g'; de dicina
i Od

Dolor lumbar |
membres
Inferiors que
augmenta en la
posicio de lotus




- Objectius
- Desancorar medul-la espinal A

>
-

- Cobertura de pell
- Evitar reancoratge medul-lar per cicatriu

Gereeceet

- Tecnica microquirurgica acurada

- Resultats

- Mielomeningocele: proporcionar cobertura
pell = cicatriu reancoratge medul-la espinal =
malformacio Arnol-Chiari I

- Lipomielomeningocele: resta lipoma adherit a
medul-la espinal = reancoratge medul-la =
necessitat reintervencio en I'adolescéncia

’ Dorsal Dural
= defect around
Lipoma Stalk

Reparacio Ilpomlelomenlngocele




- Problema: ancoratge medul-la espinal
- La medul-la queda ancorada despreés de la cirurgia

- Les reintervencions soén la norma
- Possibilitat mielopatia dorsal

Debulking of B-4
the spil\al lipoma
Dural
closure
Reconstraction -
of the neural
tube with
pial sutures

lumbosacre
després de la
cirurgia

Membres inferiors amb

mielopatia dorsal en
lipoma lumbosegie -
extirpat en la infantesa



- Diastematomiélia;: laminectomia = cifosi

- Si dermic & medul-la ancorada per filum
terminale engrossit = no recidives

@ Seccio
~~ filum
terminale

.....
-

Seccm filum termlnale



- Possible pero 1 complexitat tecnica

- Obrir I'Gter = evitar contraccions uterines & evitar
avortament

- Resultats en avaluacio
- | dany teixit nervios?
- | incidéncia hidrocefalia?
- | reancoratge medul-la espinal?




e Mielomeningocele:

NCIA
F wggy Mad




- Cicatriu llit quirargic
= reancoratge
medul-la espinal =
necessitat
reintervencio

- Particularment en el
brot de creixement de
'adolescéncia

- Cicatriu ancorant”
medul-la espinal i
impedint migracio
cranial amb el
creixement en

Spinal cord
attached to
scar tissue \

Spinal cord
attached to
fatty growth |

Q:

\
Evolucid després de cirurgia mielomeningocele

Normal Evolucié després de cirurgia lipomielomeningocele



TUMORS CEREBRALS EN EDAT

PEDIATRICA

Pilocytic astrocytoma Diffuse brainstem glioma

- Medul-loblastoma
- Ependimoma

- Astrocitoma
quistic cerebel

- Glioma Infiltrant
tronc cerebral

- Craniofaringioma &g

- Tumors de regid
pineal

eal

Tumor regio pin
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20-25% tumors cerebrals infantils

- Edat 5-7 anys

- Origen sostre IV ventricle = no 4
envaeix nuclis parells cranials g4

- Clinica = hidrocefalia +
compressio tronc cerebral +
cerebel

- Cefalea

Mareig, nausea & vomits

Alteracions visuals

Ataxia troncular

Déficits sensitius ~
. <. Distant
- Diagnostic: RM dissemination
. . ., lesions
- Descartar disseminacio
leptomeningia

Arachnoid
membrane

Arachnoid
membrane

- Tractament: cirurgia + quimio +
radioterapia (sols si infant >5 anys*
edat)




VNTauA

- 90% d'ells son
Intracranials
- ftfossa posterior

- Origen: sol IV
ventricle =
deficits parells
cranials

- Diagnostic: RM .. \_H

- Descartar :

E
disseminacio ;..
leptomeningia

Subtotal Resection

- Tractament:
- Cirurgia + quimio
+ radio (sols si
infant>5 anys)




El tumor glial més fregtient
en infants

Benigne

Nomeés el nodul és tumoral

L'extirpacio del nodul cura el
tumor




- 10% gliomes en infants
- Infiltrant

- Clinica
- Deficit parells cranials

- Tractament: radioterapia
pal-liativa

- Pronostic: fosc
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bsd Craniofaringioma

- 2.5 - 4 % tumors cerebrals
- 60 % malalts < 16 anys d'edat
- 1 freqient en &

- Localitzacio: generalment
sellar/parasellar
- 75 % suprasellars

- Clinica
- Alteracions visuals
- Disfuncio de I'eix hipotalem-
hipofisari
- Hipertensio intracranial
- Hidrocefalia
- Alteracions cognitives




- Clinica
- Talla baixa
- Hipopituitarisme
- Perdua agudesa
visual/camps visuals

- Quists de colesterol

- Tumor benigne pero
adherit a quiasma |
vasos I infiltra

hipotalem

- Reseccions
iIncompletes =
recidives frequents = . %
necessitat de o
radioterapia




- Nounat 39 setmanes

- Alteracions visuals

- Lesid quistica suprasellar




Craniofaringioma

YNIauil

Lamina terminalis

- Tractament
- Extirpacio radical
- Radioterapia?
- Edat pacient > 5 anys
- Radiocirurgia
- Quimioterapia
iIntratumoral?

Internal
carotid a.

Anterior clinoid




- Perdua de visio

- Deficits endocrinologics

= talla baixa

- Deficits neurocognitius

(memoria)
- Deficits motors
- Epilepsia

- Resultat: alta

supervivencia pero 1

morbiditat a llarg
termini = 1 reduccio
gualitat de vida

Karavitaki N, Brufani C, Warner JT, et al: Craniopharyngiomas in
Merchant TE: Craniopharyngioma radiotherapy: endocrine an
of life in treated adult craniopharyngioma patients. Eur J Endoc

rinol 2006; 154:483-489

children and adults: systematic an

d cognitive effects. J Pediatr Endocrinol Metab 2006; 19(suppl 1):439-446. Dekkers OM, Biermasz NR, Smit JW, et ai: Cuality

. 16/07/2012

01/08/2012

‘% 06/08/2012

alysis of 121 cases with long-term follow-up. Clin Endocrinol (Oxf) 2005; 62:397-4G2.



- & 7 anys d’edat

- Pubertat precoc 6
mesos evolucio

- 126cm & 30kg
(percentil 72)

- 1 Testosterona

- 1B hCG sang &
LCR

- RM toraco-
abdomino-pelviana
NO troballes




- Tractament

- | Testosterona
amb
ketoconazol

-Radioterapia
holocranial

-Quimioterapia

RM post-tractament



- Radioresistents

- Tractament
quirdrgic

- 10 anys ¢
pubertat precoc
+ cefalea 2
mesos evolucio




Multitud de tipus

Tractament quirdrgic complex

12 anys &, 2 setmanes cefalea +
vomits
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EFECTES DE LA RADIOTERAPIA

- Dany progressiu als diferents tipus cel-lulars =

deteriorament neurocognitiu a mitja-llarg termini
Changes of synaptic plasticity

and neuronal metabolism
Oligodendrocyte injury

and loss (hours)
Activated astrocyte and Neurogenesis \eals
microglia (hours) reduction P
s —
Vascular damage WY
(hours) B
ve Late delayed: vasculopathy,
\Ne‘e ‘ demyelination, white
= matter necrosis, cognitive
| oa;S e Early delayed: somnolence,  impairment
\w S transient demyelination,
: n-_ Acute: fatigue, decreased attention,
\grad'\a“o nausea, edema, short-time memory loss
headache

Symptoms and timeline of radiation-induced brain injury in ;a‘tie‘;nts




kil SUPERVIVIENTES EN EDAT PEDIATRICA

- A |edat 71deteriorament progressiu en lectura, atencio &

comportament
- No en tasques executives (planificacio, organitzacié, memoria de
treball)
Brain cellular radiation targets
Endothelial cells Hippocampus Neurons Microglia




4. MALFORMACIONS XARNEL:LA

.o CRANIOCERVICAL

- Xarnel-la
craniocervical

- Area entre (1)
porcio inferior 0s
occipital al voltant
del forat magne i
(2) primeres dues
vertebres cervicals

- Embut on la
medul-la espinal
s'uneix al bulb i
descansa el
cerebel




- Malformacions
0ssies
- Platibasia
- Invaginacio basilar
- Anomalies xarnel-la
- Sindrome Klippel-

Fell

- Malformacions

neurologiques

- Malformacio
d’Arnold-Chiari

- Siringomielia




VNTauA

— Aplanament de la base N NN
del crani (obertura |

angle basal o de
Welcher > 145°)

— Pot ser asimptomatica,
pero hi pot haver altres
malformacions

- Invaginaciod basilar

-~ Enfonsament del crani
sobre el raquis cervical

— Congenita o adquirida
(malaltia de Paget,
tumors)

— Clinica:
— Dolor occipito-cervical

— Compressio medul-lar
alta amb tetraparesia




- Deguda a inestabilitat lligamentaria i/o mala qualitat

de I'os a nivell de la xarnel-la craniocervical

- Tractament quirdrgic amb doble abordament:
descompressio transoral + fusio posterior

C1 - C2 instability

“”"w | e

e i e
Abordament transoral




Malformacions ossies: anomalies en la

xarnel-la craniocervical

- Anomalies en la
xarnel-la

— Malformacions
atles o odontoides

— Luxacio atloaxoidal

— Tractament fixacio
occipitocervical

\
Fusio occipuci-C1-C2

Ossificacio de la xarnel-la



Malformacions ossies: sdr. Klippel-Fell

- Sindrome de
Klippel-Feil
— Fusio congenita
2/+ vertebres
cervicals

(metameres no
segmentades)

— Implantacio baixa
dels cabells, coll
curt, limitacié
moviments raquis
cervical

— Associat a
anomalies 0ssies,
renals, cardiaques




VNIVERSITAT
B VALENCIA
Facultatce [\/Jedicina

i Odontologia

Generalment asimptomatic

De vegades retard mental lleuger

©53 anys,
mielopatia
cervical




- Malformacions
d’Arnold-Chiari
— Lliscament
d'amigdales a
traves del forat magne

#- Beaking of
J/ tectalplate

\
Normal ;)

~ ‘.‘ P
Downward displacement

. Tl p u S Downward displacement of the cerebellum, brainstem
of cerebellar tonsils and fourth ventricle

- Tipus | = adults

- Tipus Il = infants, associat a
espina bifida i hidrocefalia

- Tipus Il

- Tipus IV

— Associat a altres
malformacions ossies de la
base del crani i
neurologiques (siringomielia,
siringobulbia)




Malformacions neurologiques:

sl malformacio de Chiaril _____
- Desplacament VR =] 'rﬁtgagn'e
amigdales del AN 74 1/ ,

sota del forat magne

- 5-10 mm — clinica 30 %

- Associacié amb
siringomielia > 20%

- >12 mm “sempre” clinica

- Clinica (1)

- Simptomes inespecifics
per compressio de
parells cranials baixos

- Cefalea de clatell que
Ttos, esternuts, Valsalva
& coit

- Hidrocefalia ~]
. . b
- Siringomielia Malformacio de Chiari | Malf. Chiari | + siringomielia

herniada
en canal
cervical

d’amigdales del
cerebel

siringomiélica

\.
0@

[ ]

~
\



- Apnea del son, "poca traca”

- Sindrome siringomielica
- Parestesies & anestesia termoalgesica
en esclavina
- Atrofia & deficit motor mans & bracos

- Abolicio reflexos miotatics
- Degut a lesié 2a motoneurona

- Compromis de vies llargues
- Degut a quists intramedul-lars i/o

malformacio de la xarnel-la
- Compromis parells cranials
- Diplopia, disfagia, disfonia

- Tronco-encefal: nistagmus

- Cerebel
- Sindrome cerebel-10s (11%)
- Ataxia troncular

- Signe de Lhermitte = descarrega
electrica des del clatell als bracos en
flexionar el coll

Cremades en
Zones
insensibles

Atrofia musculatura mans

S
L E

Anestesia en esclavina Signe Lhermitte



- EI LCR no pot circular adequadament pel "tap" que
provoquen les amigdales cerebel-loses

Systole Diastole

G \

Normal Chiari I malformation + syringomy*n 2
\\



Siringomielia

Dilatacid quistica
intramedul-lar

- Edat presentacio 30-40

- Dissociaci6 termoalge @ >
en esclavina B

- l q - / '
© AtrOfia mUSCUIatura manS I Area of cord damage - c
membres superiors Dissociacio termoalgésica en esclavina

- Paraparesia espastica si
llarga evoluci6

- Localitzacio
- Cervical-dorsal

- Bulb: siringobulbia
- Afectacio parells IX a XII

Mans siringomiélia

- Progressiva, els deficits
neurologics no milloren
MAI AN B

Siringomiélia cervicodorsal




- Alteracions de la
xarnel:-la craniocervical

- Malformacio de Chiari |,
iInvaginacio basilar o altres
malformacions de la
xarnel-la (80%)

- Tumors forat magne
- Meningitis, hemorragies

»rj.

- Lesions raquimedul-lars Malformacié de Chiari |

- Traumatismes raqui- e
medul-lars (5%) L\ = A
- Hemorragia intramedul-lar c"
- Tumors, malformacions i :57
vasculars \g \
- Aracnoiditis medul-lar ’ \

- Meningitis tuberculosa

) (R
Tumor medul-iar

. Hi Nlia 10 : —
Hidrocefalia 1% Traumatisme raquimedul-la



VNTauA

4,

- Clinica
- El pacient no nota, en

b2

2
_—

A Ve TN
dutxar-se, l'aigua i A
. N Y,
calenta i freda en els 4=
membres superiors A
\
- RM
- Malformacions de la
xarnel-la

craniocervical

- Neurologiques
(Malformacié de
Chiari I)

- Ossies (invaginacio
basilar...)

- Tumors, traumatismes
raquimedul-lars

- Ajuda a esbrinar
I'extensio de la cavitat

siringomielica Tumor intramedul-lar

SN
sal

Hidrocefalia + malf. Chiari|  Extensié cervicodor



- Tractament

- Malformacio de Chiari | =
descompressio fossa posterior

- Tumoral = extirpacié tumor

- Posttraumatica = descompressio +
duraplastia

- Aracnoiditis = derivacio siringo-
pleural / peritoneal

- Hidrocefalia = derivacioé ventriculo-
peritoneal

Descompressio malformacio de Chiari |  Posttraumatica

- Pronostic

- Només s’atura la malaltia pero
no es reverteixen els deficits
neurologics

- Descompressio fossa posterior
= bons resultats

- Derivacio siringo-pleural /
peritoneal = obstruccio cateter ‘
= reintervencions freqlents Siringoperitoneal Siringopleural




RESUM CONCEPTES SEMINARI

PATOLOGIA PEDIATRICA

Hidrocefalia

- Augment del LCR intracranial

- Perill d’atrofia parenquima cerebral, retard psicomotor & ceguesa
- Seleccio6 de valvula adequada a les necessitats del malalt

Craniosinostosis
- Simples = defecte estetic

- Sindromiques = altres malformacions
- Tractament complex

Espina bifida
- Necessitat de reparacio quirurgica
- Pronostic segons si el teixit nervids hi esta involucrat o no

Malformacions de la xarnel-la
- Chari | simptomatica = descompressio de la xarnel-la
- Siringomielia = tractament de la causa

- Evoluci6: vigilar lesio medul-lar per ancoratge de la cicatriu post-reparacio



DUBTES?

vivava@uv.es
pedro.roldan@uv.es
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