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EDITORIAL

LA NECROPSIA O EL EXAMEN
POST-MORTEM EN PEDIATRIA

L a préactica de la necropsia data de tiempos inmemoriales.
Se sistematizO y generd enormes progresos en la ciencia
médica durante el Renacimiento. En la actualidad esta definiti-
vamente reconocida como una de las Ultimas posibilidades para
entender la patogenia y la causa inmediata del deceso de un
paciente. La realizacion de la necropsia esta reglamentada, tanto
desde el punto de vista de su autorizacion como de la realiza-
cién en si. La autorizacion previa para la realizacion de la
necropsia no existe en la Medicina Forense. Si, se lleva a cabo
en la Medicina no forense. Esa autorizacion es de tipo variable,
dependiendo del pais, provincia, institucion o préctica privada.
El eje de este tema es qué es el cuerpo de un fallecido: una pro-
piedad de los deudos o una rex publica. En esto no hay defini-
ciones en el Cédigo Civil argentino.

Es por ello que la reglamentacion vigente del Ministerio de Salud
Publica de la Provincia de Buenos Aires refiere que, en relacion
a los Hospitales, el médico tratante podra solicitar al Servicio de
Anatomia Patoldgica la realizacion de la necropsia en todas aque-
llas circunstancias que considere apropiado para establecer la
causa del deceso, la enfermedad padecida o los resultados de tra-
tamientos aplicados, comunicando, por razones humanitarias, a
los deudos tal decisién. Esto no abarca, por supuesto, a los casos
forenses. Mas aln, resonantes casos recientes han requerido
hasta un doble examen post-mortem, con presencia de expertos.
La préctica de la necropsia es considerada un indice de la cali-
dad de la atencion médica y su nimero anual se evalla como
similar al nimero de decesos intrahospitalarios.

Los resultados del estudio de necropsia deben ser evaluados en
el Comité correspondiente dentro del Hospital, a fin de servir
de valor instructivo y de control de calidad de los diagnosticos
y tratamientos efectuados. El resultado del estudio del material
de la necropsia debe ser resuelto en un plazo razonable de
tiempo (aproximadamente 30 dias) a menos que requiera estu-
dios especiales.

De lo que antecede, queda claro que en mi opinion es el médi-
co tratante quien debe solicitar este estudio, teniendo en cuen-
ta qué espera obtener del mismo. En casos particulares, la ayuda
de un patélogo en la entrevista con los padres, explicando en
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qué consiste la operacion de la necropsia, puede contribuir a
una mayor comprensién del pedido.

Simultaneamente, seria adecuada una accion a favor de esta prac-
tica desde los niveles centrales de decision y control de las insti-
tuciones, utilizando los resultados con la finalidad ya referida.

Ricardo Drut

L 0s avances en las diferentes y variadas técnicas de diag-
néstico y tratamiento han permitido mejorar la capacidad
del médico para definir un diagndstico casi correcto de la enfer-
medad que padece el paciente que trata, y abordar conductas de
tratamiento que asi se requieran. Sin embargo, la necropsia
sigue siendo un método efectivo y confiable para verificar con
la mayor exactitud diagndsticos clinicos, evaluar el proceso de
tratamiento y estudiar condiciones nuevas 0 ya conocidas que
puedan ayudar a los padres a afrontar préximas generaciones.
Es conocido que el porcentaje de necropsias es un marcador de
calidad de una institucién sanitaria, pero debemos preguntar-
nos cudles son las razones de la disminucion en la solicitud de
tal practica crucial.

¢(Es posible que el médico tratante se sienta seguro -apoyandose
en técnicas de diagndstico mas completas y sofisticadas- a la hora
de definir el diagnostico que requiere su demanda? ¢Es necesa-
rio exponerse a familiares dolientes y muchas veces agresivos
agregando una sobrcarga emocional? Esto implica que, con un
diagndstico que parece claro se obvie la necropsia, excepto en el
caso particular en que el paciente esté bajo supervision judicial,
lo cual libra al médico tratante de toda responsabilidad en cuan-
to se refiere a la demanda y realizacion de tal practica.

La mayoria de los autores justifica el porcentaje de errores de
diagnostico como resultantes de una corta estadia de la mayo-
ria de los pacientes en las Unidades de Terapia Intensiva. La
necropsia cumple un importante papel en el control de calidad
de los diagnésticos clinicos y de la asistencia en general.

Por lo antedicho es indudable que la solicitud del estudio
necrépsico debe partir del médico tratante. Ello sin dejar de
valorar las fuertes y considerables razones culturales que a dia-
rio se enfrenta en un pretendido "quehacer médico y cientifico,
y de calidad de atencion".

La Unica forma de lograr su aceptacion al solicitarla es con-
vencernos nosotros mismos de que debemos pedirla.

Carlos Peltzer
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Freud y Cajal

"...tratdbamos alli de estudiar aquellos mecanismos del sistema
nervioso central que tienen importancia para la construccion
de la imagen espacial que todos tenemos de nosotros mismos.
Ya entonces comprendiamos claramente que un estudio de esta
naturaleza debia basarse, no solo en la fisiologia y la neuropa-
tologia, sino también en la psicologia. Deciamos alli: "Seria e-
rréneo suponer que la fenomenologia y el psicoanélisis deben o
pueden separarse de la patologia cerebral. A nuestro juicio, la
teoria del organismo puede y debe ser incoporada a una teoria
psicoldgica que vea la vida y la personalidad como una uni-
dad". No hemos desechado, pues, el conocimiento proporcio-
nado por el psicoandlisis, con sus mecanismos psiquicos, para
dilucidar los problemas de la patologia cerebral. / Siempre he-
mos sido de opinidn de que no existe ningln abismo entre lo
organico y lo funcional. La mente y la personalidad son enti-
dades tan eficaces como el organismo. Los procesos psiquicos
poseen raices comunes con otros procesos que tienen lugar en
el organismo. / Vista desde este angulo, la psicologia es necesa-
riamente psicobiologia."

Paul Schilder, Imagen y apariencia
del cuerpo humano. 1977.

Enfrentar las biografias de Freud y Cajal significa poner lazos
de unién en vidas que discurrieron separadas, pero cuyas o-
bras en conjunto no pueden, hoy, menos que comprenderse
como construcciones que fueron producto de realidades simé-
tricas y hermanadas.

Santiago Ramon y Cajal nacio en Petilla de Aragén el 1° de ma-
yo de 1852, y muri6é en Madrid el 17 de octubre de 1934.
Sigmund Freud naci6 el 6 de mayo de 1856 en Freiberg, Mo-
ravia, y murio en Londres el 23 de septiembre de 1939.
Como puede observarse, fueron contemporaneos. De un modo
singular, por lo complementario de su obray el paralelismo de
sus contribuciones a la ciencia, las cuales crecieron y dieron sus
frutos independientemente desde la soledad de sus respectivos
cuartos de trabajo.

Por diferentes caminos, ambos eligieron la carrera de medicina.
La vibrante, explicita y casi tiranica influencia paterna en Cajal,
fue en Freud la de la plena libertad para decidir el camino que
mejor convenia a su vocacion. Al momento de la eleccion, nin-
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guno de los dos sentia especial atraccion por la
medicina. Ya durante la época de estudiantes, uno
y otro tenian una definida indiferencia hacia la
practica médica y, en cambio, gran aficion por el
solitario trabajo de laboratorio.

No fueron estudiantes brillantes y aplicados, por-
que dedicaron el tiempo y su fervor juvenil a los
guehaceres cientificos que fueron exclusivamente
de su interés. Freud pasaba las horas en el labora-
torio de Neurohistologia. Cajal otro tanto reali-
zando disecciones anatomicas. Los dos fueron ex-
celentes técnicos de laboratorio: supieron adaptar
los conocimientos existentes, e introducir los cam-
bios necesarios a fin de mejorar los recursos dispo-
nibles para ponerlos al servicio de la observacion.
La curiosidad innata, y su inagotable y frondosa
imaginacion los condujeron, por distintas sendas, a
resolver la gran incognita de por qué el hombre es
lo que es, y cOmo y por qué piensa y actla como
lo hace. Cada uno desde su exclusivo y homogé-
neo punto de vista.

En la actualidad, es dificil considerar morfologia y
funcion cerebral sin hacer referencia a Freud y a
Cajal. La bibliografia continda citandolos como
base para el desarrollo de diversas hipotesis. Pero
remontémonos a la segunda mitad del siglo XIX.

Corria el afio 1876. Freud habia comenzado la
labor cientifica como investigador estudiante en el
laboratorio de neurohistologia de Briicke. Cajal
estudiaba anatomia y embriologia en Zaragoza, y
ayudaba a su padre en el Hospital.

En épocas tan tempranas, Freud ya aportaba im-
portantes descubrimientos a la ciencia: "fue el pri-
mero en reconocer que las fibras nerviosas emanan
de una sustancia reticular dentro de la célula ner-
viosa. Nacia asi el concepto de unidad de células y
procesos nerviosos, esencia de lo que seria poste-
riormente la teoria neuronal, cuyo establecimiento
definitivo data de 1891. Una conferencia que dio
en el aflo 1883 -publicada en los Jahrbucher fur
Psychiatrie en 1884- nos revela lo esencial de la

teoria neuronal, que no llegé a formular, sin em-
bargo, en forma definitiva" *.

"Muy pronto después de reconocer en las células
nerviosas y las fibras nerviosas las partes funda-
mentales del sistema nervioso, comenzaron los
esfuerzos por aclarar la estructura mas fina de
estos dos elementos, con la esperanza de que el
conocimiento de su estructura pudiera servir para
comprender su funcién" 2.

Freud habia reconocido estos hechos morfoldgicos
usando las técnicas de Golgi, que fueron precisa-
mente las que empled con algunas modificaciones *
Cajal, algunos afios después.

Durante la estancia de cuatro afios en Valencia
(1884-1887) Cajal es influido por Luis Simarro y
por las lecturas del libro de Camilo Golgi que, con
posterioridad en Barcelona (1888-1892), aplicara
cuando comience de lleno los estudios de neuro-
histologia. Mientras tanto, funda el Comité de In-
vestigaciones Psicoldgicas de Valencia, arrastrado
por la ola de hipnosis generada por Charcot. Llego
a tratar pacientes con este método, lo cual como
resultaria luego obvio, no prospero “.

Por ese entonces, Freud ya conocia a Charcot, se
habia ocupado de la traduccion de varios de sus
libros correspondientes a las lecciones que €l diera
en la Salpétriére, y se dedicaba a la neurologia, aun-
gue sin interesarse seriamente en la clinica neurol6-
gica. Dedic6 parte del tiempo al hipnotismo, pero
abandond esa practica poco después. Pronto debio
resignar toda esperanza de dedicarse a la investiga-
cién en neurohistologia: su precaria situacion eco-
némica no le permitia dedicarse a la teoria, y en
cambio la préactica privada de la profesion lo fue lle-
vando por la senda de los pacientes neur6ticos, que
eran la mayoria. Sin embargo, toda la tarea de su
vida consistio en aplicar lo aprendido en el labora-
torio de Briicke, primero al estudio del sistema ner-
vioso, y luego al estudio de la psique. Las teorias
psicoldgicas de Freud no datan por lo tanto de la
época de Charcot, sino que se remontan a los afios
de estudiante como investigador de Bricke.

1. Jones, Ernest. Vida y Obra de Sigmund Freud. Ed. Horme. 1976. T1, p230.

2. 1d. p57.
3. Se refiere a la doble impregnacion.

4. Algun tiempo después escribié un libro que quedd sin publicar y que trataba del suefio y los fenémenos de ensuefio, asi como otros escritos
sobre hipnotismo, espiritismo y alucinaciones que jamas llegaron a la imprenta. Nada de lo que hizo en ese sentido tuvo continuidad. Aunque el
tema siempre le atrajo, y anot6 rigurosamente el contenido de sus propios suefios, e incluso estudio las teorias de Freud, no le parecié que estas

fueran aceptables, o por los menos no las comparti6.
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En la misma época en que Cajal describia la teoria
del neuronismo (que posteriormente le valiera el
Premio Nobel de Fisiologia y Medicina junto a
Camilo Golgi), y salia de la frontera hispana para
conocer a Kolliker en el Congreso de la Sociedad
Anatomica Alemana, Freud elaboraba la teoria psi-
coldgica de las neurosis (Io que él denominaba "Psi-
cologia para neurdlogos"), y encontraba en la psico-
patologia el Unico camino para estudiar el funcio-
namiento de la mente. El, que se habia limitado
siempre a los estudios anatémicos recalcaba, sin
embargo, que "llevaba a cabo sus investigaciones
con la esperanza de llegar a aclarar de algin modo
el misterio de la funcién nerviosa." En 1899 publi-
ca lo que es considerado su obra maestra: "Inter-
pretacion de los suefios".

Entretanto, Cajal era catedratico en Madrid desde
1892, y habia entrado a la Real Academia de Cien-
cias Exactas, Fisicas y Naturales de Madrid. El dis-
curso de ingreso es lo que nos ha legado como las
"Reglas y Consejos sobre Investigacién Cientifica"
(0 "Los Tonicos de la Voluntad"), y que él tituld en
esa ocasion como "Fundamentos Racionales y
Condiciones Técnicas de la Investigacion Bioldgi-
ca". El motivo de su ingreso habia dependido en
Gltima instancia de Rudolph Virchow, el padre de
la patologia celular. En 1900 recibe el premio
"MoscU" para el trabajo médico o bioldgico mas
importante publicado durante el dltimo trienio, y
en 1905 Alemania le otorga el premio Helmholtz
al mejor investigador cientifico. Por ultimo, en
1906 el Real Instituto Carolino de Estocolmo le
concede el Premio Nobel de Fisiologia y Medicina.
En 1904, Freud por su parte publica "Psicopato-
logia de la vida cotidiana"; y en 1905 escribe "Una
Teoria Sexual"; funda el Jharbuch der Psychoana-
lyse, pronuncia conferencias y publica otros libros
y articulos, entre ellos "Historia del Psicoanalisis",
en 1914. En 1920 concluye "Maés alla del princi-
pio de placer", y escribe "Psicologia de las Masas".
En 1923 "El Yo y el Ello", y en 1929 "EI Malestar
en la Cultura". En 1930 le es otorgado el premio
Goethe. Finalmente en 1934 escribe "Moisés y el
Monoteismo", que él alcanzaré a ver publicado en
1939, poco antes de su muerte. En 1936 es desig-

nado Miembro Correspondiente de la Royal
Society. Fueron en esos afios numerosos los apor-
tes y descubrimientos de Cajal, muchos de ellos
publicados primero en la Revista Trimestral Mi-
crogréfica fundada por él con recursos propios, y
luego en los Trabajos del Laboratorio de Inves-
tigaciones Bioldgicas. Los ultimos afios los dedico
a escribir libros literarios y memorias. Sus descu-
brimientos en neurohistologia habian comenzado
en 1886 y terminaron poco antes de su muerte.
En la primera parte del libro "Neuronismo o Reti-
cularismo" ®, Cajal atribuye a His y a Forel la idea
primordial de que las expansiones neuronales ter-
minaban libremente. Curiosamente, el nombre de
Freud no esta inscripto junto al de His y Forel co-
mo pionero de la teoria neuronal. ;Era que Cajal
no leia el aleman, o lo hacia con mucha dificultad?
¢No habia acceso fluido a revistas que no fueran
escritas en francés o en espafiol? Es probable que
no haya leido las tempranas publicaciones de
Freud sobre sus hallazgos en neurohistologia, asi
como tampoco Freud leyé las del ruso Kutschin
publicadas en 1863. Pero una cosa es evidente, y es
que repasando los numerosisimos bidgrafos espa-
fioles que tuvo Cajal, ninguno de ellos da muestras
en sus libros de haber siquiera consultado la famo-
sa y profusamente citada biografia de Sigmund
Freud escrita por Ernest Jones. También es eviden-
te que los multiples méritos de Cajal eran de por si
mas que suficientes, como para no bajar del pedes-
tal por el mero hecho de agregar un cientifico mas
a la poblada lista que, ya para ese entonces, soste-
nia como adeptos la teoria neuronal.

Se encuentran muy escasos datos de Cajal en las
biografias de Freud, y sélo una mencién de Freud
en la obra de Cajal.

Cajal, autodidacta, situado en la Espafia decadente
de fines del siglo XIX, escribe: "iEn cuantas oca-
siones me sucedid, por ignorar las fuentes biblio-
graficas (y desgraciadamente no siempre por falta
de diligencia, sino de recursos pecuniarios) y no
encontrar un guia orientador, descubrir hechos
anatomicos ya por entonces divulgados en lenguas
que ignoraba y que ignoran también aquellos que
debieran saberlas!

5. cf Ramon y Cajal, Santiago. Neuronismo y Reticularismo. Ed. Instituto Cajal. Madrid, 1952.
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iY cuéntas veces me ocurrié también, por carecer
de disciplina, y sobretodo, por vivir alejado de ese
ambiente intelectual del cual recibe el investigador
novel estimulos y energias, abandonar la labor en
el momento en que, fatigado y hastiado, no tanto
del trabajo cuanto de mi triste y enervadora sole-
dad, comenzaba a columbrar los primeros tenues
albores de la idea nueva!" °.

"En Francia y en Alemania, y mas en ésta que en
aquélla, reina una severa disciplina de escuela. Por
respeto al maestro, ningun discipulo suele emple-
ar métodos de investigacion que no se deban a
aquel. En cuanto a los grandes investigadores, cre-
erianse deshonrados trabajando con métodos aje-
nos. Las dos grandes pasiones del hombre de cien-
cia son el orgullo y el patriotismo. Trabajan, sin
duda, por amor a la verdad, pero laboran alin mas
en pro de su prestigio personal o de la soberania
intelectual de su pais" ".

Freud, también autodidacta, y con una base econé-
mica mas que precaria, pero rodeado de los sabios
y los genios de la época, que hablaban su idioma, u
otro idioma que él podia comprender... y sin em-
bargo... veamos qué dice su bidgrafo: "...describid
una nueva técnica, los nuevos hallazgos, la teoria
apropiada a los mismos, a la vez que esbozo algu-
nas sugestiones mas alla de los hechos. Todo esto
fue hecho en pequefia escala, bajo el freno de una
poderosa autolimitacién de la imaginacién, pero
de todos modos nos muestra, como en embrion, al
futuro Freud ®. /...en sus afos juveniles, Freud (y no
fue la Unica ocasioén °) dejo escapar la posibilidad
de alcanzar fama mundial por no atreverse a pro-
seguir hasta su Gltima -y ya bien cercana- conclu-
sion el curso logico de su propio pensamiento” *°.
Podemos imaginar al metodico y austero Cajal eli-
minando frases completas para dejar las que mas
convienen al sentido y estructura del trabajo. Fra-
ses que no seran mas que trozos heterogéneos de
hojarasca literaria, fragmentos que han perdido la
vinculacion y en los cuales ningln parentesco pue-
de ser hallado entre ellos, ni siquiera la musica y la
cadencia que los unia en el fraseo. Sin embargo,

seran guardados celosamente. No es posible derro-
char tantos minutos de lucidez poética. Serén api-
lados, de todos modos y como siempre, con otros
restos (nunca mortuorios), producto de inspiracio-
nes previas.

Freud, por el contrario, arrojé al fuego afios ente-
ros de escritura juvenil. ¢Inseguridad? ¢Temor al
error? ;Miedo a que ese error pudiera ser leido y
evaluado por la posteridad?

Con temperamentos muy distintos, con personali-
dades casi opuestas y por diferentes caminos, cada
uno a su modo expresé una idea rectora semejan-
te: la curiosidad por el conocimiento del mecanis-
mo intimo del pensamiento humano, las bases
anatémicas de la vida psiquica, y el secreto del
impulso voluntario.

Autodidactas, tuvieron una tenacisima fuerza de
voluntad que supieron oponer a la magnitud de
cada obstéaculo. Por supuesto, ambos conocieron la
gloria estando vivos, hecho que no siempre sucede
con los famosos. Pero también conocieron las pri-
vaciones, la lucha, la envidia, los contratiempos...
y la Gran Guerra, respecto de la cual valdria la
pena en algn otro escrito desarrollar sus opinio-
nes. Ninguno de los dos llegé a vivir la segunda
guerra, pero sabian que iba a ocurrir y alcanzaron
a vislumbrar los hechos que, finalmente, resultaron
imposibles de detener. Incansables luchadores, tra-
bajaron hasta el afio de su muerte.

No es el objeto de este relato penetrar en las res-
pectivas biografias; por razones de espacio, tiem-
po y profundidad, asi como también por falta de
experiencia.

He intentado enfrentar las vidas de Freud y Cajal
para mostrar, alin con pinceladas desparejas, el pa-
ralelo que existe no s6lo en lo contemporaneo de
ellos mismos, sino en lo actualisimo de su labor se-
parada y extrafiamente complementaria, fenéme-
no que tenemos nosotros el deber de interpretar.

Sus posturas cientificas anticiparon las que deven-
drian un siglo méas tarde. Obstaculizado por la
dicotomia existente entre la neurociencia objetiva

6. Ramoén y Cajal, Santiago. Los Ténicos de la Voluntad. Ed. Espasa Calpe. Bs. As. 1946, p13.
7. Ramén y Cajal, Santiago. Recuerdos de mi vida. J Pueyo, Madrid, 1923. p190.
8. Jones, Ernest. Vida y Obra de Sigmund Freud. Ed. Horme. Bs. As. 1976, T1, p63.

9. Lo colocado entre paréntesis es mio.
10. Id. Jones, Ernest. T1, p61.
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y la psicologia subjetiva, el estudio de la mente y
el cerebro como un todo integrado se ha fusiona-
do modernamente en una Unica perspectiva.

Cajal y Freud, en una situacion opuesta a la que
tuvieron en vida, nunca han estado tan cerca uno
del otro como en la actualidad. Uno, reciclando la
teoria neuronal, habiendo imaginado (porque no
pudo haberlo visto) en la microscopia Optica de
principios del siglo pasado lo que hoy comproba-
mos con microscopia electronica de alta resolu-
cion; y el otro, brindando el andamiaje clinico que
nos permite, en una perfecta correlacion anatomi-
ca (podemos comprobarla recién ahora) devanar
la enmarafiada madeja de pensamientos, sensacio-
nes y vicisitudes que, ocultas o flagrantes, integran
la personalidad humana. Entre ambos edificaron

los cimientos para un estudio més concreto de la
esfera psiquica.

Escribié Freud: "Mi vida tuvo una sola finalidad:
inferir o intuir como esta construido el aparato psi-
quico y cudles son las fuerzas que en él operan y
reaccionan unas sobre otras."

A modo de respuesta, escribié Cajal: "...mi aten-
cién perseguia, en el vergel de la sustancia gris,
células de formas delicadas y elegantes, las miste-
riosas mariposas del alma, cuyo batir de alas quién
sabe si esclarecera algin dia el secreto de la vida
mental..." "...quiza s6lo el conocimiento exacto de
la textura del cerebro permita averiguar el cauce
material del pensamiento y de la voluntad, y sor-
prender la historia intima de la vida en su perpe-
tuo duelo con las energias exteriores”. ¢
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Monitoreo neurofisioldgico intraoperatorio
en la cirugia de la médula anclada

Resumen

Presentamos nuestra experiencia en cirugia de médula anclada
utilizando el monitoreo neurofisioldgico como método de asis-
tencia intraoperatoria realizada en el Hospital de Nifios "Su-
periora Sor Maria Ludovica" de La Plata entre los afios 1998 y
2006. Se intervinieron quirtrgicamente 40 pacientes con una
edad promedio de 5.2 afios. Las causas de anclaje medular mas
frecuentes fueron el re-anclaje secundario a cirugia de mielo-
meningocele (n: 14) y el filum terminale hipertréfico (n: 9).
Las motivos de consulta principales fueron trastornos motores
(n: 19) y estigmas cutaneos (n: 15). Utilizando el registro elec-
tromiogréfico intraoperatorio, se logroé en todos los casos pre-
servar la funcion vesical, mejorar significativamente la espasti-
cidad (n: 15) y evitar la progresividad de la signosintomatolo-
gia. El monitoreo neurofisioldgico resulta entonces un método
indispensable para evitar déficit postoperatorios definitivos,
guiando la cirugia a través de areas carentes de inervacion.
Palabras clave: electrofisiologia, monitoreo intraoperatorio, médula
anclada.

Abstract

Intraoperative neurophysiological monitoring in tethered
cord surgery

We present our experience in the surgical treatment of tethe-
red cord using the assistance of neurophysiological monitoring
from 1998 to 2006. The procedure was done in 40 patients
(mean age 5.2 years). The most frequent causes of tethered
cord were that secondary to surgical treatment of myelome-
ningocele (n: 14), and hypertrophic phylum terminale (n: 9).
Main presenting manifestations included muscle weakness (n:
19) and cutaneous stigmata (n: 15). By using the intraoperati-
ve electromyographic monitoring it was possible to preserve
bladder function in all the cases, improve significatively the
development of spasticity (n: 15) and avoid progression of cli-
nical symptoms and signs. Thus, this procedure becomes abso-
lutely necessary to avoid postoperative sequela guiding the sur-
gical practice through anatomic areas devoid of nerves.

Key words: electrophysiology; intraoperative monitoring, tethered cord.
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Introduccion

La cirugia del complejo vértebro-mielo-radicular
representa siempre un alto riesgo de injuria nervio-
sa intraoperatoria. La liberacion de la médula an-
clada es uno de los procedimientos que conducen
a un alto porcentaje de dafio neuroldgico perma-
nente. Esta condicion existe cuando alguna ano-
malia congénita o adquirida generalmente en la re-
gion lumbosacra impide la normal elongacién me-
dular craneo-caudal durante el crecimiento, ejer-
ciendo tension sobre los elementos vasculo-neura-
les, y resultando casi invariablemente en un progre-
sivo déficit neuroldgico. Usado en diversos centros
neuroquirdrgicos en el extranjero “®, el Monitoreo
Neurofisiolégico Intraoperatorio (MIO) ha sido
adoptado en nuestro centro para minimizar la posi-
bilidad de lesionar dichas estructuras durante la
diseccion quirdrgica, detectando en un estadio lo
suficientemente precoz la presencia de tejido ner-
vioso funcional como para prevenir que el dafio se
haga mas extenso e irreversible .

Material y Método

Desde agosto de 1998 hasta abril de 2006 se rea-
lizaron 65 monitoreos neurofisiolégicos en ciru-
gia raquimedular, de los cuales 40 procedimientos
correspondieron a liberacién por médula anclada.
La edad de los pacientes oscil6 entre los 3 meses y
14 afos con una media de 5,2 afios, pertenecien-
do 19 al sexo femenino y 21 al masculino.

Las causas que generaron el anclaje medular se des-
criben en el Cuadro 1 y las que motivaron la con-
sulta en el Cuadro 2 (ver también Figuras 1 a 3). En
todos los casos el protocolo de estudio incluyo: va-
loraciones neuroldgica, fisiatrica y uroldgica, estu-
dios neurorradiolégicos y estudios neurofisioldgi-
cos (PESS y EMG con velocidad de conduccion).
Técnica de Monitoreo: utilizamos un equipo Ni-
hon Kohden de 4 canales para registro de la acti-
vidad muscular colocando electrodos bipolares en
tibial anterior, flexor del hallux, gemelos bilateral-
mente y esfinter anal. Esta distribucion permite
monitorear actividad nerviosa correspondiente a
los niveles L4-S3. Un estimulador bipolar es uti-
lizado para generar impulsos eléctricos sobre es-
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Cuadro 1. Etiologia del anclaje medular.
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Cuadro 2. Causas que motivaron la consulta.

tructuras que podrian contener elementos neurales
(Figura 4).

Durante la intervencion, la estimulacion se realiza
cuando hay dudas acerca de la presencia de tejido
nervioso en la estructura a disecar, aplicando el
neuroestimulador firmemente en el tejido y en un
campo libre de LCR o sangre para evitar difusion,
visualizando la respuesta en todos los canales del
monitor simultdneamente, teniendo presente que
la respuesta puede ser clinicamente objetivable
por movimientos de los diferentes grupos muscu-
lares estimulados. Se comienza con estimulos de 1
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Figura 1. A: estigma cutaneo. B: hipotrofia de MID. C: RMN
trayecto dermoneural y médula anclada.

\M%EUEEI

Figura 2. A: estigma cutaneo. B: RMN espolon 6seo y diplo-
mielia. C: Tac 3D raquisquisis y espolon.

Figura 3. A: tumoracion lipomatosa. B: Lipomeningocele. C: Mielocistocele. D: Filum hipertréfico lipomatoso. E: Reanclaje de

mielomeningocele.

Mili ampere (MA) en forma creciente hasta obte-
ner respuesta.

Un potencial de accién en cualquier canal se consi-
dera respuesta positiva segun el siguiente criterio:
Respuesta positiva entre 1 y 10 MA, se esta estimu-
lando sobre tejido nervioso; entre 11 y 25 estimu-
lacion cercana; més de 25 estimulacion distante ©.

Resultados

Evaluamos los mismos en funcién de los hallazgos
intraoperatorios, la importancia de la estimulacion
eléctrica y la evolucion clinico-neurofisiologica de
los pacientes. Frecuentemente hallamos que las es-
tructuras nerviosas que no pueden ser visualizadas
incluso con medios de magnificacién pueden ser
demostradas con neuroestimulacion (100% de los

casos de reanclaje secundario a mielomeningoce-
le); por otra parte, en varios casos de filum hiper-
trofico la misma reveld la presencia de actividad en
esfinter anal, lo que permiti6 luego de una disec-
cién cuidadosa identificar raices sacras que corrian
por su cara anterior. En los casos de lipomeningo-
cele nos indico (luego de liberar la médula) hasta
qué limite resecar o vaporizar la grasa adherida a
la placa (Figura 5). De los casos analizados pode-
mos concluir que en aquellos pacientes asintomati-
cos que consultaron por estigma cutaneo, ninguno
presentd déficit mayores en el postoperatorio in-
mediato, pudiendo asimismo preservar la funcion
esfinteriana; por otro lado, en aquellos que con-
sultaron por signos de liberacién piramidal se ob-
servd una franca mejoria de la espasticidad. La
evolucion a largo plazo se grafica en el cuadro 3.

- 127 -



Trabajo original

: E _ /]
Figura 4. A: equipo Nihon Kohden (EMG). B: estimulador bi-
polar y electrodo bipolar. C: electrodos a nivel de miembros
inferiores y esfinter anal.

0 T '-__l-
Figura 5. A y B: lipomeningocele. Estimulacion a nivel de la
placa lo que determinara el limite de la reseccion. C: filum hi-
pertréfico lipomatoso. Estimulacion previa a su seccion. D: Sec-
cion del filum observando por debajo del mismo pequefias rai-
Ces sacras.

Los estudios neurofisiolégicos de control demos-
traron la remision de la denervacién en la mayoria
de los casos.

Comentario y conclusiones

Originalmente, este método fue creado usando la
metodologia de estudio de la conduccién del esti-
mulo nervioso en los nervios periféricos y la médu-
la espinal. Nuestra técnica es una adaptacion de la
empleada en centros extranjeros .

Aunque esta técnica es usada en algunos centros
pediatricos importantes en nuestro pais, no hemos
hallado referencias bibliogréaficas que relaten la
experiencia local.

Del anélisis de los datos previamente expuestos se
concluye que la utilizacion del MIO en la cirugia
de liberacion medular resulta un método de asis-
tencia indispensable para evitar déficit neurologi-
cos permanentes. Esta técnica nos ha llevado a
modificar el enfoque de la médula anclada permi-
tiendo ser mas "agresivos” en la diseccion en areas
seguras donde el registro eléctrico demuestra ca-
rencia de inervacion.
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Histiocitosis de células de Langerhans
en el raquis infantil

Resumen

Introduccidn: la Histiocitosis de células de Langerhans incluye
un amplio espectro de enfermedades de etiologia desconocida,
observada preponderantemente en nifios. El objetivo del pre-
sente trabajo es: analizar formas de presentacion, estudios com-
plementarios, procedimientos diagnésticos, criterios de estadi-
ficacién y resultados de distintas modalidades terapéuticas en
12 pacientes con Histiocitosis de células de Langerhans con
localizacién raquidea.

Materiales y Métodos: doce pacientes evaluados retrospecti-
vamente con disefio de caso-control, tratados entre 1983-
2004. Seguimiento promedio 5 afios. La estadificacion incluyé
extensién anatomica (Weinstein-Boriani-Biagini) y comporta-
miento biolégico (Enneking). El centellograma, la TC y la
RNM fueron los estudios de eleccion. El tratamiento incluyd
corticoides, radioterapia, quimioterapia y cirugia.

Resultados: relacion masculino-femenino 10-2, media edad 9
afios 5 meses. Datos clinicos relevantes: dolor, limitacion fun-
cional o deformidad y compromiso neurolégico. Predominio
de formas Unicas en raquis lumbar, cuerpo vertebral. Las varia-
bles clinicas fueron modificadas favorablemente con signifi-
cancia estadistica (p < 0,05). Se obtuvo la remision de la enfer-
medad sin excepciones, pero persistieron distintas secuelas
morfoldgicas vertebrales, sin traduccion clinica.

Conclusion: Se obtuvo la curacion de las lesiones, indepen-
dientemente del tratamiento realizado. Al momento del diag-
ndstico, ningun criterio clinico, histoldgico o de imagenes pu-
do predecir el curso ulterior de la enfermedad.

Palabras clave: estadificacion, histiocitosis de células de Langerhans,
infancia, raquis.

Abstract

Langerhans' Cell Histiocytosis of the Spine in Children

Background: Langerhans' Cell Histiocytosis includes a wide
spectrum of disorders of unknown etiology observed mostly in
children. The purpose of this investigation is: to analyze the
clinical course, the complementary studies, the diagnostic pro-
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cedures, the criteria of stadification and the results
of the diverse treatment modalities, in the spine
involvement.

Methods: twelve pediatric patients treated from
1983 to 2004 were retrospectively reviewed
through a case-control design. Mean follow up was
5 years. Lesions were classified according to their
anatomical extent (Weinstein-Boriani-Biagini) and
biological behavior (Enneking). Supports for stag-
ing and searching were taken from Scintigraphy,
CT and MRI. Treatment was performed by surgery,
chemotherapy, corticosteroids and radiation the-
rapy, depending on the extent of the disease. Alpha
was set at 0.05.

Results: male-female ratio was 10-2. The most fre-
quent clinical data were pain, deformity or stiff-
ness and neurological impairment. Solitary loca-
tion was prevalent. The lumbar spine was most
frequently affected. The vertebral body was invol-
ved in all the cases. Clinical data were improved
without exceptions but vertebral body collapse
underwent poor improvement.

Conclusions: recurrence free-healing was obtain-
ed in all cases, regardless of treatment method. At
the time of diagnosis, no clinical, radiographic or
histological criteria could predict the course of the
disease.

Key words: childhood, Langerhans' cell histiocytosis, on-
cologic staging, spine.

Introduccion

La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es
una lesidn proliferativa, de etiologia desconocida,
localizada o diseminada, con gran polimorfismo
clinico y prondstico variable “®. Su principal carac-
teristica es la proliferacion de células reticulo-his-
tiocitarias (células de Langerhans (CLs)), con reclu-
tamiento de eosindfilos, neutréfilos, y linfocitos.
Junto al osteoma osteoide y al quiste Gseo aneuris-
matico, representa la lesién que ocupa espacio mas
frecuente en pediatria “*9,

En 1893 Hand presentd el caso de un nifio de 3 a-
fios fallecido en el contexto de poliuria, hepatoes-
plenomegalia y un tumor intracraneano. Schiller
en 1915 publica un articulo sobre lesiones liticas
craneales en la infancia. En 1920 Christian presen-

ta un sindrome constituido por oste6lisis multi-
ple, exoftalmia y diabetes insipida. La enferme-
dad de Hand-Schiller Christian quedé entonces
descripta .

En 1924 Letterer presenta un caso de enfermedad
del sistema reticuloendotelial no leucémica y de
curso fulminante. Similar observacién fue realizada
por Siwe algunos afios después, constituyéndose la
enfermedad de Letterer-Siwe.

En 1924 Calvé describid la vértebra plana y exclu-
y0 su relacion con la tuberculosis ®°. Lichtenstein y
Jaffé en 1940 describen el granuloma éseo eosiné-
filo, pero recién Compere, en 1950, atribuye su re-
lacién con la vértebra plana .

En 1953 Lichtenstein utiliz6 por primera vez el tér-
mino Histiocitosis X para agrupar las tres formas
conocidas de la enfermedad: granuloma eosindfilo,
Hand-Schuller-Christian y Letterer-Siwe, sefialan-
do la presencia constante de histiocitos y el desco-
nocimiento etiologico ***®. En la actualidad se re-
conocen varios tipos intermedios, pero el granulo-
ma eosindfilo es la variedad mas frecuente.

La CLs fue descripta en 1868, pero recién en 1961
Birbeck demuestra por microscopia electronica los
granulos intracitoplasméticos que llevan su nom-
bre. Dado que el comUn denominador de estas
lesiones es el hallazgo constante de la CLs, el
Writing Group of The Histiocyte Society publica
en 1987 en la revista Lancet la nueva clasificacion,
y se acufia el término de Histiocitosis a Células de
Langerhans “9. En el tipo | quedan incluidas la
lesion 6sea Unica (grupo A-Bajo riesgo), enferme-
dad 6sea multifocal (Grupo B-Bajo riesgo), multi-
sistémica sin y con disfuncién organica (Grupos C
y D-Alto riesgo) ®%,

Las hipotesis actuales incluyen la posibilidad de un
defecto de la inmunoregulacion, y la posibilidad
gue se trate de una proliferacion neoplasica **,
Las CLs actian normalmente como centinelas del
sistema inmunoldgico, transfiriendo antigenos al
sistema inmunitario T. La activacion de estas célu-
las determina la proliferacion incontrolada de mo-
nocitos y macrofagos.

La enfermedad afecta multiples sistemas depen-
diendo el prondstico de la repercusion visceral.

La afectacion 6sea comprende un 70% a 90% de
las localizaciones ***%. Las electivas son: macizo cra-
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neo-facial (30%), fémur (12%), raquis (8-25%) y
costillas (8%) @*#*, El 80% de los casos se pre-
senta antes de los 10 afios de edad, especialmente
las formas multifocales *>2"2,

La incidencia es de 5 casos anuales por millén de
habitantes pediatricos entre 1 y 15 afios de edad,
con predominio en el sexo masculino ®. La serie
de la Mayo Clinic, que incluye también adultos, e-
videncia una media de 12 afios con extremos entre
3y 50 afios *,

Se han propuesto distintos métodos de tratamien-
to: quimioterapia, radioterapia, corticoides locales
o sistémicos, inmovilizacién prolongada y cirugia.
El objetivo del presente trabajo es: analizar las for-
mas de presentacion, los estudios complementa-
rios, los procedimientos diagndsticos, los criterios
de estadificacion y los resultados de las distintas
modalidades terapéuticas en 12 pacientes con his-
tiocitosis de células de Langerhans en el raquis.

Material y Método

Estudio observacional, retrospectivo, de caso-con-
trol. Sobre un total de 96 pacientes pediatricos
con HCL con compromiso esquelético fueron in-
cluidos aquellos con afectacion raquidea y edad
inferior a 16 afos.

Se revisaron las Historias Clinicas y estudios com-
plementarios de 17 pacientes que reunieron esos
requisitos, y que fueron tratados en los Servicios
de Ortopedia-Traumatologia y Oncologia Pediatri-
ca del Hospital de Nifios "Superiora Sor Maria
Ludovica" de La Plata, entre abril 1983 y julio de
2004. Se incluyeron 12 casos con documentacion
adecuada y seguimiento superior al afio. Se preci-
sO: edad, sexo e intervalo clinico-diagnéstico. Las
siguientes variables clinicas fueron analizadas antes
y después del tratamiento: dolor, deformidad o
limitacién funcional, estatus neurolégico (escala de
Frankel) y, repercusion del estado general. De igual
modo, se consignod la eventual relacion con trau-
matismo, claudicacién para la marcha y variables
biol6gicas (hemograma, eritrosedimentacion y fos-
fatasa alcalina). Las lesiones fueron clasificadas por
topografia y extension, en Unicas o multiples v,
estas Ultimas, en 6seas y extradseas *.

La presencia de colapso vertebral, forma, simetria

y remodelamiento ulterior fueron especialmente
analizados, al igual que la invasién de partes blan-
das y estado del disco intervertebral. También fue-
ron evaluados los ejes espinales frontal y sagital.
Se dispuso de los siguientes estudios complemen-
tarios (Tabla 1):

Estudios Complementarios N©°
Radiografias (RX) 12
Tomografia Computarizada (TC) 6
Centellograma Tecnecio 99 (CT99) 9
Resonancia Nuclear Magnética (RNM) | 5

Se analizaron las diferentes modalidades de biop-
sia: por puncion y quirdrgicas, vertebrales y extra-
vertebrales.

La estadificacion se baso en tres criterios: 1. His-
tologia. 2. Comportamiento bioldgico ©¥ (Figuras
1y 3). 3. Extension anatomica “** (Figura 2).

Figura 1. Clasificacion de Enneking.
| Latente, Il Activo, IIl Agresivo.

Figura 2. Extensién anatomica.
(Weinstein-Boriani-Biagini)

Tres pacientes con compromiso multiple recibie-
ron quimioterapia con protocolos variados que in-
cluyeron Metotrexato y/o Vinblastina. En ocho
pacientes se indico Meprednisona y, en seis lesio-
nes Unicas, se asocid Radioterapia en dosis inferio-
resa 10 cG. La cirugia se indico en 3 pacientes, uno
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por compresion medular aguda en raquis toracico
(T4) y dos por biopsia por puncion previa negati-
va (C3 y C5). La mayoria de los pacientes uso al-
gun tipo de ortesis.

El analisis estadistico de los resultados terapéuti-
cos se realizd con la prueba no-paramétrica de
McNemar. La significancia estadistica se ajusté a p
< 0,05. Las probabilidades se calcularon por la P
exacta de Fisher.

Resultados

De la totalidad de HCL esqueléticas, la incidencia
raquidea fue del 17.7%. Sobre doce casos inclui-
dos en esta serie, seis correspondieron a formas
Unicas, cinco a multifocales y uno a multisistémi-
ca. La media etaria fue de 9 afios 5 meses (rango
6 meses-16 afos), la relacion masculino-femenino
10-2. El intervalo entre los primeros signos-sinto-
mas Y el establecimiento diagndstico tuvo un pro-
medio de 5 semanas (rango 1-12). El seguimiento
medio fue de 5 afios (rango 1-10 afios). Todos los
pacientes tuvieron dolor local con incremento
nocturno en la mitad de ellos. Tres pacientes su-
frieron dafio neuroldgico, dos de tipo radicular y
uno medular (Frankel C). Diez pacientes tuvieron
distintos grados de rigidez de tronco o actitudes
antalgicas (torticolis, actitud escolidtica) o claudi-
cacion para la marcha. En un solo caso hubo refe-
rencia de traumatismo. La triada clinica de mayor
frecuencia fue dolor, deformidad o limitacién fun-
cional y compromiso neurolégico.

Con las radiografias iniciales pudo sospecharse la
lesion en el 75% de los casos. La mayoria de ellas
asent6 en la columna lumbar (6 casos), seguidos
por la torécica (3 casos) y la cervical (2 casos). En
un paciente la afectacion vertebral fue mdltiple.
Las localizaciones Oseas extravertebrales mas fre-
cuentes correspondieron a calota (4 casos), fémur
(2 casos) y omoplato (2 casos). Desde el punto de
vista general se constato sindrome febril (1 caso),
derrame pericardico (1 caso), anemia ferropénica
severa (1 caso) y, lesion cutanea (1 caso).

El aspecto radiotomografico inicial evidencio oste-
olisis en todos los casos, vértebra plana (4 casos),
aspecto de cufia frontal (3 casos), cufia sagital (3 ca-
s0s) Y lisis sin colapso (2 casos). No hubo compro-

miso del arco posterior.

La TC y/o RM tuvieron una sensibilidad del 100%
y, alta especificidad para inferir el diagndstico y
estadificar la lesion. Se realizaron 6 biopsias verte-
brales por puncion guiadas por TC, con falsos ne-
gativos en la mitad. En tres pacientes la biopsia
vertebral fue quirargica y permitié el diagnostico
de certeza. En tres oportunidades se certific el
diagnéstico por biopsia extravertebral (calota, pe-
roné y piel).

El comportamiento biolégico correspondié mayo-
ritariamente al grado 3 de Enneking.

En el esquema Weinstein-Boriani-Biagini la ubica-
cion fue en el cuerpo vertebral, incluyendo en la
mitad de los casos, todas las capas axiales (6seas y
extradseas). Sin embargo, no hubo compromiso de
los pediculos. En tres pacientes la RNM puso de
manifiesto un huso de tejido granulomatoso con
invasion del canal neural (extradseo-extraneural).
La sefial del cuerpo vertebral fue iso-hipointensa
en T1 con refuerzo de Gadolinio e hiperintensa en
T2. No se afect6 el disco en ningun caso. En todas
las formas de colapso, la reconstitucion de la altu-
ra vertebral fue inferior al 50%.

Andlisis de variables post-terapéutica: en términos
estadisticos se evidenci6 que el tratamiento mejoro
el dolor (p < 0,01) y la limitacién funcional y/o la
actitud antalgica (p < 0,01). La funcion neurologi-
ca fue normal en todos los pacientes (p > 0,08). En
dos nifios observamos cifoescoliosis y en uno cifo-
sis. La deformidad en el plano frontal fue minima,
pero en el sagital fluctué entre 10 y 30 grados
Cobb, aunque sin repercusion en el aspecto exter-
no o funcionalidad (p > 0,08). En la mayoria de
las vértebras persistieron distintos tipos de defor-
maciones (p < 0,01). Dos pacientes, que padecie-
ron formas multiples, experimentaron recaida (p
< 0,15). Todos los pacientes vivian a la fecha de
corte del estudio, sin evidencia de enfermedad vy,
cuatro llegaron al fin del crecimiento.

Discusion

Ninguna enfermedad esquelética es tan variable en
su presentacién y curso clinico como la HCL, osci-
lando entre la auto-resolucion y el 6bito por com-
promiso sistémico. ElI mal prondstico guarda rela-

- 132 -



LUDOVICA PEDIATRICA - vOlumen vill n° 4

cién con la menor edad de los pacientes y con la
repercusion visceral ®**?. Aun en las formas benig-
nas (Granuloma eosinoéfilo), la recurrencia ha sido
comunicada hasta 5 afios posteriores al tratamien-
to. Sin embargo, es méas frecuente en las formas
diseminadas. La generalizacion a partir de un foco
Unico es excepcional 3,

Constatamos, en la mayoria de los pacientes, evi-
dencias radiogréficas tempranas de la enfermedad,
desde osteolisis somaética sin esclerosis circundan-
te, al colapso vertebral. En la mitad de la muestra
hubo compromiso del muro posterior con indem-
nidad de los pediculos. En algunas situaciones, el
area litica puede remedar iméagenes de mayor agre-
sividad, con rotura de la cortical, reaccion perids-
tica e invasion de partes blandas “®. Aunque en
nuestra serie no hubo afectacion del arco poste-
rior, la misma ha sido comunicada por distintos
autores @33,

La vértebra plana sélo ocurrié en un tercio de los
pacientes y, aunque se considera tipica de la enfer-
medad, no es patognomaénica. Muchas entidades
deben incluirse en el diagnostico diferencial: sar-
coma de Ewing, quiste 6seo aneurismatico, heman-
gioma, metastasis de neuroblastoma, leucemia, lin-
foma, osteogénesis imperfecta, tuberculosis y en-

fermedad de Gaucher ©*”, Sin embargo, y en nues-
tra opinion, en estas patologias existe suficiente e-
videncia clinica e imagenoldgica, para realizar el
diagnostico diferencial. Este es un detalle no me-
nor a la hora de decidir si realizar, o no, una biop-
sia. En principio, consideramos obligatoria la mis-
ma cuando se trata de una lesion litica, dado el
amplio espectro etioldgico.

En caso de vértebra plana, excluyendo las causas
detalladas up supra, puede proponerse el diagnds-
tico con las imagenes, especialmente cuando la
ubicacion de la lesion es de dificil acceso o cuando
se sospeche alta morbilidad por el procedimiento
de biopsia (Figura 3). De hecho, el dafio de las pla-
cas fisarias conspiraria con la remodelacién 6sea
post-colapso *>182324283%) Hahjitualmente realizamos
biopsia por puncidn asistidos por TC, no s6lo para
mayor seguridad clinica del procedimiento, sino
también para obtener muestra de un area repre-
sentativa. A pesar de ello, el porcentaje de falsos
negativos supero el 50%. La experiencia vertida en
la literatura es muy disimil. Algunos autores co-
munican 90-100% de efectividad y otros, apenas
15% @29 Por ello, estos ultimos proponen la
biopsia quirdrgica. Nosotros hemos repetido la
biopsia por puncién y, ante igual suerte, el procedi-

b

AR

Figura 3. Caso 4: Varén 11 afios edad.
Raquialgia y radiculalgia C8-T1 bilateral.

(

Figura 3 (cont.). Control a 1 afio de seguimiento.

E, Fy G: aspecto de vértebra plana en TC y RNM.
Asintomatico
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Tabla 2. Datos clinicos relevantes, estadificacion y resultados.
(OT: ortesis. CTD: corticoides.TQ: tratamiento quirargico. RDT: radioterapia. QT: quimioterapia).

N | Edad | Sexo Nivel Clinica Aspecto RX | Biopsia | WBB Ef‘”e Trat ReSL,Jl'FadO
king Clinico
Dolor Osteolisis 3.7 TQ
1 [12A | M T4 Cufia sagital Si 3 | CTD |Asintomatico
Frankel C o BE oT
Cifosis
aguda
Osteolisis 4-8 RDT
2 7A M L3 Dolor Cufia sagital Si AD 2 | CTD | Asintomatico
Cufia frontal oT
3| 7A | M C5 Dolor Osteolisis Si 481 o | TQ | Asintomatico
Cunia sagital AD oT
Osteolisis RDT
Dolor ;
4 |11A | M T1 : | Vértebra No | 38| 3 |cTD |Asintomatico
Radiculalgia AE
plana oT
.. RDT
. 4-7 . -
5 [13A | M L2 Dolor Osteolisis Si 3 | CTD | Asintomatico
Cunia frontal AD
oT
Osteolisis 4-8 RDT . -
6 | 15A | M T12 Dolor Vértebra No D | 3 oT Asintomatico
plana
- 4-8 . .
7 | 16A F C3 Dolor Osteolisis Si BD 2 TQ | Asintomatico
i ‘s Si 3-8 . .
8 | 6M F Muiltiple Dolor Osteolisis X 3 QT | Asintomatico
Piel BD
.. RDT
9| 8a | M L5 [.)OIOr. Osteolisis i 4-8 3 CT | Asintomético
Radiculalgia | Cufia frontal BD
oT
L1 Madltipl Dol Osteolisis Si 4-8 3 QT | Asintomatico
4A M ultiple olor A
10 p Vértebra Peroné | BD
plana
11 | 14A | M | L1 Mdltiple| Dolor Osteolisis S 46 3 | QT |Asintomatico
Calota | AC
Osteolisis
4-8 CTD |, . "
12 | 6A F L4 Dolor Vé'lvtebra No AE 3 oT Asintomatico
plana
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miento quirdrgico fue la norma. Dado que, la mis-
ma incluye llegar al cuerpo vertebral por via ante-
rior, realizamos el curetaje completo con adicién de
injerto estructural aut6logo para tratar el déficit
mecénico resultante. Eventualmente adicionamos
instrumentacion. Esta es, nuestra primera indica-
cion de cirugia en esta patologia (Figura 4). Si exis-
te concomitancia de lesion extraespinal accesible
(6sea o visceral), ese sera el sitio electivo de biopsia.
El scan con CT99 mostré hipercaptacion en seis
casos y fue normal en tres. Cabe acotar que este
ultimo hallazgo se constato en pacientes que teni-
an evidencia radiogréafica de la enfermedad. La TC

y/o RM tuvieron una sensibilidad del 100% v, alta
especificidad para inferir el diagndstico y estadifi-
car la lesion.

El CT99 es para nosotros un estudio obligatorio
gue permite detectar la lesion y precisar si es soli-
taria 0 multiple. En este ultimo caso, el diagnosti-
co diferencial incluye formas sistémicas de HCL,
leucemia y, eventualmente, infeccion multifocal.
En nuestra experiencia, es el segundo estudio de
eleccion en todo nifio con raquialgia persistente,
cualquiera fuese el diagnostico presuntivo. Los fal-
sos negativos centellograficos, en ésta y otras se-
ries, podrian deberse a la particular patogénesis de

Figura 4. Caso 1: varon de 12 afios de edad, HCL en T4.
Ay B: Rx, colapso asimétrico coronal y cifosis.
C: Osteolisis y rotura del muro vertebral posterior.

Figura 4 (cont.). D, E y F: tejido granulomatoso en canal y compresion

medular anterior. Estatus neurologico Frankel C

'

By

Figura 4 (cont.). G y H: corpectomia parcial video asistida por mini toracotomia derecha.
Remocion del tejido granulomatoso intracanalar. Estabilizacion con doble injerto de costilla (Flechas).
| y J: aspecto a 5 afios de seguimiento. Cicatrizacion pero cifosis residual de 30 grados.
Paciente asintomatico, Frankel E. K: corte histoldgico (HE).
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la enfermedad @**#*3%49_En efecto, tres fendmenos
se suceden en el transcurso del tiempo: la instala-
cion de una proliferacién de CLs, necrosis con acu-
mulo de leucocitos y, finalmente, lipidos y tejido
fibroso. Esta Ultima etapa podria justificar la esca-
sa sensibilidad centellografica “®. En ese sentido,
muchos autores han comunicado, como lo hace-
mos nosotros aqui, lesiones radiograficas con nuli-
dad del CT99.

La TC y la RNM son indispensables para evaluar
un area anatémica poco accesible a los rayos X vy,
especialmente, para estadificar las lesiones desde el
punto de vista bioldgico y anatomico. Casi todos
los casos de la presente serie se comportaron agre-
sivamente (Enneking 3), como lo demuestra el esca-
so retardo diagnéstico. Diferencia drastica con los
tumores primarios formadores de hueso y el quiste
Gseo aneurismatico, cuya evolucion es muy lenta .
El raquis lumbar fue el sector espinal electivo. Sin
excepcion, la ubicacion fue en el cuerpo vertebral,
sector horario 4-8 del esquema de Weinstein-
Boriani-Biagini. Con frecuencia la extensiéon axial
incluyo la periferia del soma y el canal neural en
extradural. Esta situacion es la causa potencial de
compresién mieloradicular.

La TC helicoidal y, las formas de reconstruccion
derivadas de la misma, fueron claves para evaluar el
dafio 6seo. La RNM fue insustituible para detectar
la invasion intracanal por un huso de tejido granu-
lomatoso, cuya extension sobrepaso el nivel verte-
bral en 2 0 3 segmentos. La semiologia por RNM
incluy6 una sefial intermedia en T1 (entre grasa y
musculo), reforzada con Gadolinio, STIR e hiper-
sefial en T2. Cabe sefialar que la HCL en conjunto
con Osteoma osteoide, Condroblastoma, fractura
por estrés y osteomielitis, son pasibles de dar una
imagen "en llamarada" en T2, siendo posible con-
fundirlos con sarcoma “*. Finalmente la RNM po-
dria discriminar la constitucion histoldgica entre las
fases proliferativa, granulomatosa y xantomatosa “®.
El colapso vertebral puede constituir formas dife-
rentes a la vértebra plana, tales como: diébolo,
cufia frontal y sagital “®. La recuperacion de la
altura vertebral dependeria esencialmente de la
menor edad del paciente y de la indemnidad de las
placas fisarias. La misma oscila en la literatura

internacional entre 18% y 90% vy, sin relacién con
el sector espinal involucrado ®***9, Nosotros com-
probamos en esta serie que es inferior al 50%.

El compromiso neuroldgico ha recibido escasa
atencion en la literatura internacional, a pesar de
existir comunicaciones con dafios clinicos severos.
Su incidencia promedia el 2-10% (72852339.424545)
Es mas frecuente en adultos y en la region toraci-
ca %49 _E| tratamiento es controvertido y en mu-
chos casos las justificaciones son ambiguas. Algu-
nos investigadores proponen tratamiento inmedia-
to con corticoides y radioterapia a bajas dosis V,
otros, cirugia “"**45) No queda claro si idéntica
conducta merece un cuadro radicular o medular.
En nuestra opinion, la indicacién de cirugia es
excepcional, constituyendo una emergencia neuro-
quirargica. Queda reservada para casos de inesta-
bilidad mecanica y neurolégica en la cual se com-
binan dos factores: cifosis de &ngulo agudo e inva-
sién canalar por tejido granulomatoso. Dado la es-
tadificacién anatomica de la lesion, el abordaje y
resolucién debe ser anterior, como se precisara up
supra. Esta observacion adquiere mayor énfasis si
la lesion asienta en el sector toracico superior, en
virtud del empobrecimiento vascular medular
fisiologico . Esta es, para nosotros, la segunda
indicacion de cirugia. La via posterior estaria indi-
cada, a titulo excepcional, en raros casos de lesion
aislada de arco posterior ©. Insistimos en el hecho
que, existe una contraindicacion formal de realizar
laminectomia como gesto aislado en la infancia.
Las deformidades iatrogénicas en el plano sagital
(cifosis, lordosis) o frontal (escoliosis) o en ambos;
segun el sector espinal, el nimero de vértebras in-
volucradas o la reseccion de las facetas articulares;
han sido reportadas entre el 24% y el 100% ©*,
La terapéutica con radioterapia (Co60-Acelerador
de particulas) determina complicaciones infre-
cuentes a bajas dosis (menos de 10cG). No ha sido
comunicada la presencia de otro tumor en el
campo operatorio, aunque la aparicion de lesiones
epiteliales secundarias debe controlarse por déca-
das. Por otra parte, debemos considerar que existe
asociaciéon entre HCL con tumores germinales y
leucemias/linfomas *+#2%9,

La alternativa de inyeccion intralesional con corti-
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. .
==
Tipica \—‘ Atipica
|
- 1ICL Puncion
Dafio / Biopsia
Neurologico e
No TN Si AN

T~

Otra
Patologia

Negativa

>~

Radioterapia Insidioso Medular —
Corticoides [ 0 \ Clru_gla_
Ortesis Radicular Agudo Corticoides
Figura 5. Algoritmo en lesion Unica.
| Muttifocal o Multisistémica |
Biopsia lesion extraespinal
/ T Dolor
Dolor Daiio Ncurolégico
Ncurologico indemne Mcdular
Quimiolcrapia /
Oricsis Cll‘llgld ‘
Radiotcrapia Quimioterapia
Quimiolcrapia Corticoides
Orlesis Ortesis

Figura 6. Algoritmo en formas multifocal y/o multisistémica.

coides fue comunicada por Capanna ©”. No tene-
mos experiencia con la misma.

La historia natural de la HCL demostré que la cura-
cién puede acontecer de manera espontanea, inclu-
sive, en formas multisistémicas. Sin embargo, no hay
datos clinicos, de iméagenes, o histoldgicos, predic-
tivos del curso ulterior de la enfermedad %5835,
En esta serie, a pesar de los distintos tipos de tra-
tamiento, para las diferentes formas de presenta-
cion y, de los cambios de modalidad terapéutica a
través del tiempo, no detectamos evidencia de en-

fermedad en los Ultimos controles. Sobre la base
de los resultados y, de la revision de la bibliogra-
fia, proponemos el protocolo que se expresa en
figuras 5y 6.

Conclusién

La HCL es una enfermedad infrecuente, variable
en su forma de presentacién y curso evolutivo. La
triada clinica prevalente estad conformada por
dolor, deformidad o limitacion funcional y, com-
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promiso neuroldgico. EI CT99, la TC y RNM son
insustituibles para el diagnéstico y la correcta
estadificacion de las lesiones. Las formas éseas,
uni, multifocal y, multisistémica, requieren distin-
to plan terapéutico. En cualquier caso, el objetivo
es curar la lesion, preservar la funcién neuroldgi-
ca y asegurar la estabilidad espinal.
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Pseudotumor cerebral
o hipertension intracraneana idiopatica

Resumen

La hipertensién intracraneana idiopética es una entidad poco
comun en la infancia que obliga a descartar otras patologias
endocraneales. Si bien el curso evolutivo es en general benig-
no, puede resultar en un deterioro grave de la funcion visual,
lo que obliga a un control riguroso de la misma hasta la reso-
lucion completa del cuadro.

Presentamos el caso de una nifia de 11 afios con cefalea y tras-
tornos visuales e historia de corticoterapia prolongada. Los
estudios por imagenes descartaron proceso ocupante. El exa-
men oftalmoldgico revel6 papiledema bilateral. Realizadas las
interconsultas y los examenes complementarios necesarios
para arribar al diagnéstico, se instauré tratamiento obtenién-
dose mejoria paulatina.

Palabras clave: hipertension intracraneana idiopatica, pseudotumor
cerebral.

Abstract
Brain pseudotumor or idiopathic intracranial hypertension.

Idiopathic intracranial hypertension is a rare condition in
childhood which requires careful investigations in order to
discard other etiologic possibilities. Although the clinical cour-
se is mostly benign severe impairment of visual function may
occur. This obliges to a careful control of the condition until
full recovery.

We are presenting the case of an 11 year-old girl with heada-
ches and visual impairment, and history of long-lasting admi-
nistration of steroids. Imaging studies were negative. Fundus-
copic exam revealed bilateral papilledema. Appropriate con-
sulting with several specialists allowed proper diagnosis and
treatment which resulted in progressive improvement of the
patient's condition.

Key words: idiopathic intracranial hypertension, brain pseudotumor.

Relato del caso

Nifia de 7 afios que comenzd con fiebre, cefalea, inapetencia y
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dolor de cuello con desviacién del mismo hacia la
derecha, 11 dias antes de la internacion. Se diag-
nostico faringitis y torticolis, y recibi6 analgésicos,
colocandose un collar cervical. Luego se agregaron
nauseas, alteraciones en la vision, fotofobia y cefa-
lea més intensa a predominio occipital, por lo cual
reiterd la consulta decidiéndose la internacion.

Antecedentes personales y familiares

Dos episodios de convulsiones febriles antes de
los 6 meses de vida; recibié fenobarbital hasta los
4 afios.

Internacion a la edad de 5 afios por asma bron-
quial. Se mantuvo en tratamiento desde entonces
con budesonide 400 mcg/dia. No requirié corti-
coides orales.

Padres divorciados. Disfuncion familiar severa.

Examen fisico

Buen estado general, facies adolorida, afebril,
estrabismo convergente, diplopia.

Frecuencia cardiaca: 110/minuto; frecuencia res-
piratoria: 20/minuto. Tension arterial: 90/45
mmmHg. Examen neurolégico normal.
Diagnéstico: Sindrome de Hipertension Endo-
craneana (HTE).

Laboratorio

GB: 12.300/mm? (67/2/0/28/3), ERS: 75 mm, pla-
quetas: 317.000/mm?, Hb: 11,2g/l, urea: 0,14 g/l,
glucemia: 0,95 g/I.

El examen de fondo de ojo revel6 edema de papi-
la bilateral; la agudeza visual fue 9/10 en ambos
0jos, la vision para los colores era normal. Ademas,
se constaté diplopia cruzada, isotropia y reflejos
pupilares conservados.

Diagnéstico por imagenes

Radiografias simples: cuello (f/p), mentonasoplaca,
craneo (f/p), y térax normales.

TAC simple de cerebro: normal.

RMN de cerebro con y sin gadolinio: cavidades ven-
triculares supra e infratentoriales de forma, tamafio
y topografia habitual, al igual que las cisternas basa-
les, cisuras silvianas y surcos de la convexidad.

La sefial de RMN de sustancia gris y blanca del

cerebro, cerebelo y tronco encefalico dentro de
los patrones normales, antes y después de inyectar
el contraste.

Se realizd puncion lumbar con presion de salida
del LCR mayor a 300 mmH,O medida con mano-
metria; el examen cito-fisicoquimico fue normal.
De acuerdo a los resultados de laboratorio y los es-
tudios por imégenes se planted, en conjunto con
los servicios de Neurocirugia, Oftalmologia y Neu-
rologia, el diagnéstico de Pseudotumor Cerebral.
Se inicio tratamiento con dexametasona a 1mg/Kg/
dia, via oral, con evolucién favorable cediendo pau-
latinamente la cefalea.

Los controles oftalmolégicos evidenciaron dismi-
nucion del papiledema a partir de la segunda sema-
na de tratamiento, sin afectacién de la agudeza vi-
sual y de la vision para los colores. El estrabismo se
corrigio en la primera semana. En la segunda se-
mana se intentd tratamiento con Acetazolamida
como reemplazo de la corticoterapia, pero debid
suspenderse por intolerancia (vémitos y diarrea).
Se realiz6 puncién lumbar de control a los 10 dias
de tratamiento con presion de salida del LCR me-
nor a 200 mmH,0. La ERS disminuy6 a 33 mm.
Se otorgo el alta a los 15 dias de internacion. Fue
controlada por los servicios de Neurocirugia, Neu-
rologia y Oftalmologia con resolucién completa
del papiledema a los 2 meses.

La paciente cursé simultaneamente miopatia, sin-
drome de Cushing y alteraciones de la conducta,
que revirtieron al suspender la corticoterapia.
Actualmente continda en tratamiento con Budeso-
nide por su enfermedad de base.

Discusion

El Pseudotumor Cerebral fue descrito por primera
vez por Quincke a fines del siglo XIX.

Es un sindrome caracterizado por ©:

1) Hipertension endocraneana mayor a 250
mmH,O (en ausencia de proceso expansivo de-
mostrable).

2) Puncién lumbar con LCR de caracteristicas
normales (se admite cierta pleocitosis y aumento
moderado de las proteinas) @.

3) Anatomia de los ventriculos cerebrales conservada.
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Es una entidad poco comun en la infancia, més fre-
cuente en el sexo femenino y con una edad media
de presentacion de 11 afos (4-14 afios). La inci-
dencia es de 1 caso por cada 100.000 habitantes
por afio, aumentando a 20 casos por cada 100.000
en mujeres jovenes y obesas .

La etiologia es desconocida, pero existen hipdtesis
sobre el mecanismo que incluyen ®:

1) Alteracion en la produccién y/o absorcion del
LCR.

2) Edema cerebral.

3) Alteracion en el control vasomotor y del flujo
cerebral.

4) Obstruccién venosa.

Si bien la fisiopatologia del proceso se desconoce,
la misma se relacionaria con una alteracion en la
circulacion normal del LCR, cuyo punto en comin
seria la disminucion de la reabsorcion en las granu-
laciones aracnoideas por aumento sostenido de la
presién en los senos venosos durales @.

De todas maneras, algunos autores consideran una
clasificacion diferente ©:

Pseudotumor Cerebral: resulta de hipertension
secundaria a una alteracion en la circulacién nor-
mal del LCR.

Hipertension endocraneana benigna: no se encuen-
tra una alteracién del flujo del LCR.

Las causas pueden ser agrupadas en *>¥:

a) Alteraciones metabolicas: hipoparatiroidismo,
tratamiento esteroideo, tratamiento con hormona
del crecimiento, hipo o hipervitaminosis A, enfer-
medad de Adisson, obesidad, utilizacion de anti-
conceptivos orales, lupus, sarcoidosis, etc.

b) Infecciones: otitis media aguda, mastoiditis, mo-
nonucleosis infecciosa, exantema subito, sindrome
de Guillain-Barré.

¢) Farmacoldgicas: tetraciclinas, vitamina A, anti-
conceptivos, nitrofurantoina, difenilhidantoina, cor-
ticoesteroides (incluso de uso nasal) .

d) Alteraciones hematoldgicas: policitemia, anemia,
leucemia, crioglobulinemia, trombocitopenia, sin-

drome de Wiskott-Aldrich.
e) Trombosis venosa: del seno lateral o sagital,
postraumatismo.

El cuadro clinico incluye **9:

1) Signos y sintomas de HTE, de los cuales el mas
frecuente es la cefalea, con un tiempo de evolucién
gue oscila de 1 dia a 1 mes; frecuentemente lo que
genera la consulta es la aparicion de diplopia, la
cual se produce por paralisis del VI par relacionada
con el aumento brusco de la presion intracraneal.
2) Papiledema bilateral, en el 100% de los casos,
representando a veces el unico hallazgo.

3) Alteraciones de la agudeza visual, oscurecimien-
to visual transitorio, escotomas y fotopsias.

Si se encuentran signos neuroldgicos de foco (la
paralisis del VI par no se incluye) debe descartarse
el diagnéstico de pseudotumor cerebral.

El diagnostico se basa en los Criterios de Dandy
modificados por Radhakrishnan (ver mas abajo) y
en el registro de aumento de la presién intracra-
neal por encima de 250 mmH,O (propuesto por
Corbett) ©.

Criterios de Dandy modificados ©

Cuadro Clinico:

- Signos y sintomas de HTE.

- Ausencia de signos de foco (a excepcion de la pa-
rélisis del VI par).

- Nivel normal de vigilia.

Neuroiméagenes: cerebral y vascular normales™.
LCR: composicion normal con presion de apertura
mayor a 250 mmH,O (medida en decubito lateral).
La historia de los sintomas no permite prever qué
pacientes tiene mayor riesgo de pérdida visual ©.
No hay criterios clinicos ni de laboratorio que
permitan diferenciar la evolucion benigna, de "el
lado maligno del espectro”, asi denominado por
la posibilidad de pérdida definitiva de la vision,
aun cuando algunos autores relatan diferencias
significativas entre la presion de apertura del

* En los estudios de neuroiméagenes puede observarse: disminucién del tamafio ventricular, silla turca vacia, aumento del espacio aracnoideo, mal-
formacién de Chiari tipo I, distension del espacio peridptico y realce tras el contraste de los nervios épticos © 7.
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LCRy la respuesta al tratamiento (buena respues-
ta con presiones de apertura de 36 +- 13 cm H,O
y pobre respuesta con presiones de 49 +- 17 cm
de H,0) @,

Dentro de los métodos complementarios, los estu-
dios de neuroimagenes (TAC, RMN, angioRMN)
son los que aportan mayores datos, y la puncion lum-
bar es requisito indispensable para el diagnéstico.

Se debe tener en cuenta que, como la presién del
LCR fluctla, se debe repetir la puncion lumbar
cuando la sospecha diagnéstica sea alta ©.

En general el Pseudotumor Cerebral es un proce-
so autolimitado, pero debe tenerse en cuenta que
puede recidivar.

La mayor complicacion de este sindrome consiste
en el riesgo de ceguera y atrofia Optica, lo cual
ocurre en el 20% de los casos, y que se ha dado en
Ilamar, como ya se menciong, "el lado maligno del
espectro clinico". Por ello debe realizarse vigilan-
cia periddica de la agudeza visual, en forma men-
sual durante 6 a 12 meses, ya que puede haber
deterioro visual tardio y recurrencias.

Dicho control evolutivo debe realizarse con ©: e-
xamen fundoscopico, estudio campimétrico, me-
dicién de la presioén intraocular, agudeza visual y
reflejo pupilar.

Puede usarse el estudio de potenciales evocados
pero este procedimiento no detecta alteracion vi-
sual periférica, y la latencia se altera s6lo cuando
el dafio en el disco Optico ya es grave.

El tratamiento debe incluir >:

-La causa subyacente (disminuyendo los probables
factores de riesgo).

-Puncién lumbar (luego de estudios por imagen
gue descarten proceso subyacente).
-Acetazolamida: actia como inhibidor de la anhi-
drasa carbonica, disminuyendo la produccién de
LCR en los plexos coroideos. La dosis recomenda-
da es de 25 mg/kg/dia (maximo 100 mg/kg/dia o 2
gr/dia), comenzando con 250 mg cada 6 hs (algu-
nos recomiendan 1 a 4 gr/dia). Los efectos adver-
sos incluyen: parestesias, fatiga, alteraciones del

gusto, litiasis renal, acidosis metabolica, que a ve-
ces obligan a suspender el uso.

-Diuréticos: que disminuyen la produccién de LCR,
el mas utilizado es la furosemida (20 a 80 mg cada
12 horas).

-Corticoides: Prednisona (40 a 60 mg/dia) disminu-
yendo la dosis a lo largo de 2 a 4 semanas.
-Tratamiento quirdrgico: sistemas de derivacion
ventriculo-peritoneal o descompresion del nervio
Optico (orbitotomia lateral) en casos de extrema
urgencia.

Si no se produce mejoria, se deben repetir los estu-
dios de neuroimagenes en busca de posibles masas
de crecimiento lento o buscando obstrucciones del
Seno venoso.

En general el tiempo de resolucion del papiledema
es de 6 semanas.
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Sindrome nefritico
Nephritic syndrome

El sindrome nefritico se caracteriza por la combinacion de
hematuria y proteinuria como manifestacion de injuria glo-
merular, generalmente asociadas a oliguria, hipertension arte-
rial y edema.

La causa méas comun de sindrome nefritico es la glomerulo-
nefritis post estreptocdécica, secundaria a cepas nefritogénicas
de Estreptococo 3 hemolitico del grupo A.

Causas menos frecuentes son: otras infecciones, glomerulone-
fritis membrano- proliferativa, LES, endocarditis bacteriana,
enfermedad de Berger, sindrome de Schénlein-Henoch, vas-
culitis, etc.

Evaluacién del paciente

1. Anamnesis

a. Enfermedad actual: definir comienzo y duracion de las ma-
nifestaciones (hematuria, edema, oliguria, disnea, dolor abdo-
minal, vision borrosa, cefalea y convulsiones).

b. Antecedentes personales: investigar infeccion de vias aére-
as superiores 1 a 2 semanas previas, piodermitis, exantema,
purpura, artralgias; enfermedad renal previa; cardiopatias;
derivacion ventriculo-auricular.

c. Antecedentes familiares: catarro de vias aéreas, angina o
impétigo en convivientes; sordera.

2. Examen fisico

a. Peso y talla (percentilar). Signos vitales y tension arterial.
b. Presencia de catarro en via aérea superior; angina, pioder-
mitis y otras infecciones.

¢. Valorar funcién cardiaca: taquicardia, galope, hepatomega-
lia, ingurgitacién yugular, disnea, rales, ortopnea.

d. Trastornos neurolégicos: cefalea, alteracion del sensorio,
signos de foco, trastornos visuales y convulsiones.

3. Examenes complementarios

a. Examen de orina: densidad mayor de 1020. Proteinuria.
Hematuria macro 6 microscopica. Cilindros eritrocitarios y/o
eritrocitos dismorficos. Leucocitos y piocitos

b. Hemograma. Urea y creatinina. lonograma. Estado acido
base. ASTO y STZ. C3.
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c. Hisopado de fauces.

d. Telerradiografia de torax: evaluar cardiomega-
lia. indice cardiotoracico mayor de 0,5. Playas
pulmonares con hiperflujo pulmonar.

Formas clinicas

. Forma habitual.

. Insuficiencia cardiaca congestiva.

. Encefalopatia hipertensiva.

. Forma oligoandurica sin respuesta al tratamiento.
. Hematuria monosintomatica.

. Forma asintomatica.

. Proteinuria masiva (sindrome nefrético).

~NOoO o~ WDNPRE

Tratamiento

La restriccion de sodio y agua es el tratamiento de
la glomerulonefritis post estreptocécica.

1. Ambulatorio

a. Medidas de sostén: Dieta hiposédica estricta pa-
ra evitar la retencion hidrica. Control de peso, ten-
sion arterial y diuresis diarios. Aporte de liquidos:
libres. Control clinico diario los primeros dias.

b. Antibioticoterapia y profilaxis: en caso de certi-
ficar la presencia de Estreptococo 3 hemolitico del
grupo A en el hisopado se utilizard penicilina o
amoxicilina via oral o penicilina benzatinica. Con-
trol de los convivientes con hisopado de fauces,
busqueda de impétigo y andlisis de orina.

2. Criterios de Internacién
A. Signos de hipervolemia.
B. Hipertension arterial.

C. Insuficiencia renal aguda.
D. Riesgo social.

3. Tratamiento de las complicaciones

A. Presencia de edema y o hipervolemia: se debe
llegar al peso seco en 48 - 72 hs. La presencia de e-
dema indica una sobrehidratacion del 10% del peso
corporal. Se debe obtener un balance negativo de
liquidos y un descenso acorde del peso. Aportar las

pérdidas insensibles mas la mitad de la diuresis (e-
ventualmente menos).

B. Hipertensién arterial: debido a que es de insta-
lacion aguda; cifras tensionales no muy elevadas
pueden dar sintomas neurolégicos (cefalea, fotofo-
bia, alteraciones del sensorio 0 vOmitos).

a. Restriccion de agua y sodio.

b. Furosemida a 1 - 2 mg/kg/dosis EV. Se puede re-
petir. Indicarla de base a 2 mg/kg/dia hasta obtener
el control de la TA.

c. Hipotensores: indicar frente a la falta de respues-
ta diurética y o sintomas de disfuncion cerebral
minima. Nifedepina a 0,1 mg/kg/dosis sublingual
hasta 0,5 mg/kg/dia. Enalapril 0,1 - 0,5 mg/kg/dia.
Prazosin 0,2 - 1 mg/kg/dia.

C. Encefalopatia hipertensiva: detener las convul-
siones con diazepan EV. Utilizar furosemida. Dar
nifedipina sublingual. Iniciar infusién continua de
nitroprusiato de Na a 1 - 8/pkg/mt, o labetalol EV
1 mg/kg/dosis de ataque seguido de infusién conti-
nua de 1 - 3 mg/kg/hora.

D. Insuficiencia cardiaca congestiva: es volumen
dependiente. Dar furosemida 2 - 4 mg/kg/dosis EV,
repitiendo mientras sea necesario cada 2 a 4 horas.
Con hipertension arterial agregar vasodilatadores
como el nitroprusiato. No estan indicadas las dro-
gas inotropicas.

Seguimiento

- Control de grupo familiar: buscar formas subcli-
nicas en los hermanos. Realizar sedimento urinario
en centros de atencién cercanos. Buscar impétigo
en los convivientes.

- Alta: con peso seco y TA normal

- Control por consultorio:

o Peso, TA y sedimento a la semana.

o Constatar la normalizacion de la creatinina y des-
aparicion de la proteinuria

o EI C3 se normaliza a las 4 - 8 semanas de evolucion.
o La hematuria microscopica puede persistir méas de
un afo.

o No esta indicada la administracion de penicilina
profilactica.
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Consideraciones especiales

Indicaciones de biopsia renal

a. Sindrome nefritico con C3 normal.

b. Insuficiencia renal aguda.

c. C3 bajo persistente

d. Hematuria macroscépica persistente

e. Si est4 asociado con sindrome nefratico
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INFORMACION A NUESTROS LECTORES
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Comité de Redaccién
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Infeccién ocular 4 Trauma ocular 4
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Altamirano, E. 56, 105 Malpeli, A. 45
Amoreo, O. 144 Martinoli, M.C. 140
Bettiol, M. 45 Miranda, M.G. 129
Bibiloni, N. 144 Mosca, H. 140
Bogo, R. 6 Murray, N. 6
Bracco, A. 71 Nanfito, G. 85
Cipolla, C. 140 Pattin, J. 45
Cobefias, C. 144 Peltzer, C. 118
Cueto Rua, E.A. 85 Pennini, M.G. 125
Curutchet, L. 6 Pérez, M.R. 71

D Agustl_nl, M.O. 125 Perli, D. 140
Demarchi, D.H. 125

Pollono, D.G. 129
Rahman, R. 144
Renteria, F. 32

Disalvo, L. 10
Drut, R. 42, 56, 118
Emmerich, J.P. 125

Esteban, M.A. 71 23?&5?55244
Etchegoyen, G. 45 '
Fernandez Escobar, N. 32 Sala, M. 45
Fernandez, C.A. 129 Sanz, E.R. 59
Ferreyra, M.L. 125 Schbib, V. 6
Galan, M. 6 Silberman M. 45
Giglio, E.A. 59 Spacarotel, C. 140
Gonzalez Favre, M.C.E. 53 Spizzirri, A. 144
Gonzélez, H. 10, 45 Suarez, A. 144
Gonzélez Landa, C. 140 Tornesello, B. 125
Guzman, L. 85 Tortarolo, A. 45
Jones, M. 16, 56, 82, 100, 120 Varea, A. 10
Lazarte, P. 45 Zalba, J. 144

ACLARACION

En el articulo “Importancia del estudio anatomo-patoldgico del cerebelo en
el recién nacido” publicado en el nimero anterior de Ludovica Pediatrica
Vol. VIII, la Dra. Marta Jones desea aclarar donde dice: "Recluido en la fosa
posterior y con patologia a menudo poco ostensible, el estudio del cerebe-
lo suele estar subordinado al de los hemisferios cerebrales”, debe decir: "Re-
cluido en la fosa posterior y con patologia a menudo poco ostensible, el
cerebelo suele estar subordinado a los hemisferios cerebrales respecto de su
estudio e investigacion".

- El titulo en inglés del mismo trabajo no fue enviado a la editorial en su
momento, y es: “The cerebellum of the neonate. Usefulness of its proper
pathology study”.
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Instituto de Desarrollo e Investigaciones Pediatricas (IDIP)
Hospital de Nifios de La Plata - CIC

Cursos Universitarios de Postgrado

Certificados por la UNLP

Metodologia de la Investigacion  Dermatologia Pediatrica. Diagndstico por Imagenes
en Ciencias de la Salud. Directora: en Pediatria.
Directora: Dra. Alicia Rositto Director:
Dra. Graciela Etchegoyen Dr. Juan J. Bertolotti
Cardiologia Pediatrica. Seguridad Alimentaria: Metodologia de Investigacion
Directora: Préacticas y Representacion. Cualitativa.
Dra. Cristina Serra Un abordaje Antropolégico Directora:

de la Conducta Alimentaria Lic. Ana Castellani

Directora:

Dra. Patricia Aguirre

Nutricion.
Director: Dr. Juan C. Gmez

3 Orientaciones: Asistencia Odontologica

" Pediatrica ) de Pacientes con Patologias
Directora: Adriana Fernandez Complejas (3 Niveles).

* Clinica Directora:

Directora: Adriana Crivelli Dra. Lidia Pinola

Otros Cursos
Manejo de Bases de Datos y Analisis Estadistico de la Informacién
Programas graficos en la Elaboracion de Posters y Presentaciones Interactivas.

Informes e Inscripcioén

Instituto de Desarrollo e Investigaciones Pediatricas del Hospital de Nifios de La Plata. Calle 63 N 1069.
Teléfonos: (0221) 453-5901/07 y 453-5929 Interno 1435.

E-mail: institutoinvestigaciones@hotmail.com

Fax: (0221) 453-5901 Int 1435

Programas: www.ludovica.org.ar/idip
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NORMAS DE PRESENTACION

de trabajos en ludovica pediatrica

LUDOVICA PEDIATRICA es una publicacién cientifica del Hospital Interzonal de Agudos
Especializado en Pediatria, Superiora Sor Maria Ludovica de La Plata y considerara para
su publicacion los trabajos relacionados con la Pediatria. La Revista consta de las siguien-
tes secciones:

Originales

Trabajos de investigacién sobre etiologia, fisiopatologia, anatomia patoldgica, diagnosti-
co, prevencion y tratamiento. Los disefios recomendados son de tipo analitico en forma
de encuestas transversales, estudio de casos y controles, estudios de cohorte y ensayos
controlados. La extension del texto (sin incluir resumen, bibliografia, tablas y pies de
figuras) no debe superar un total de 3.000 palabras. El nimero de citas bibliograficas no
sera superior a 40 y se admitiran hasta un maximo (incluyendo ambos) de 8 figuras,
tablas o gréficos. Es recomendable que el nimero de firmantes no sea superior a seis.

Casos Clinicos

Descripcion de uno o més casos clinicos de excepcional observacion que supongan un
aporte importante al conocimiento de la enfermedad. La extension maxima del texto
(que no debe incluir resumen) sera de 1.500 palabras, el nimero de citas bibliogréficas
no seré superior a 20 y se admitiran hasta un maximo (incluyendo ambos) de 4 figuras
0 tablas. Es aconsejable que el nimero de firmantes no sea superior a cinco.

Cartas al Director

En esta seccion se admitiran la discusion de trabajos publicados y la aportacion de obser-
vaciones 0 experiencias que por sus caracteristicas puedan ser resumidas en un breve
texto. La extension maxima serd de 750 palabras, el nimero de citas bibliogréficas no
serd superior a 10 y se admitira una figura y una tabla. Es aconsejable que el nimero de
firmantes no sea superior a cuatro.

Editoriales

Discusion de avances recientes en Pediatria. Estos articulos son encargados por la
Redaccién de la Revista. Los autores que espontaneamente deseen colaborar en esta
Seccién deberan consultar previamente con la Secretaria de Redaccion.

Articulos Especiales

Bajo este epigrafe se publicaran trabajos de interés particular para la Pediatria y que, por
sus caracteristicas, no encajen bajo el epigrafe de Editorial. Son aplicables las mismas nor-
mas de publicacion que en la seccion precedente.

Educacion Continuada

Puesta al dia de temas basicos de interés general para el pediatra que se desarrollaran de
manera extensa a lo largo de varios nimeros.

¢Cudl es su diagnostico?

Presentacion breve de un caso clinico problema y de su resolucién. La presentacion en
la Revista se hara en dos paginas independientes: en una se presentaran nombres y direc-
cion profesional de los autores y el caso clinico, acompafiado de un maximo de 2 figu-
ras, y en la otra (que se publicara en contraportada) se efectuaran los comentarios diag-
nosticos y terapéuticos pertinentes, acompafiados de un méaximo de 1 figura y 5 citas
bibliogréficas. Se aceptan aportaciones a esta seccion. Los originales deben adecuarse al
modelo de publicacion mencionado. El texto de cada pagina no debe sobrepasar 750 pala-
bras (si no hay figuras), 500 palabras (si hay una figura) y 400 palabras (si hay 2 figuras).

Critica de libros

Los libros que sean enviados a la Secretaria de Redaccion ser&n objeto de critica si se con-
sidera de interés para los lectores. El envio de un libro no implica necesariamente que
sera publicada su critica. En cualquier caso, los libros remitidos no seran devueltos ni se
enviara reconocimiento de su recepcion.
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Otras secciones

Se publicaran los informes técnicos de las Secciones y Grupos
de trabajo del Hospital de Nifios Superiora Sor Maria Ludovi-
ca asi como el contenido de sus reuniones. Cada Seccion dis-
pondra de un maximo de 15 péginas impresas anuales, lo que
representa aproximadamente unos 40 resimenes.
Presentacion y estructura de los trabajos

Todos los trabajos aceptados quedan como propiedad perma-
nente de Ludovica Pediétrica y no podran ser reproducidos en
parte o totalmente sin el permiso editorial de la revista. Los
articulos, escritos en espafiol o en inglés, deben entregarse en
diskette, con su impreso correspondiente y en procesador de
textos Word. Los componentes serdn ordenados en paginas
separadas de la siguiente manera: pagina titular, resumen y
palabras clave, texto, bibliografia, tablas y pies de figuras.
Todas las paginas deberan ser numeradas consecutivamente,
comenzando por la pégina titular.

Pagina titular

Debera contener los datos siguientes:

- Titulo del articulo no mayor a 12 palabras.

- Lista de autores en el mismo orden en el que deben aparecer en
la publicacién. Debe citarse primero nombre y luego apellido.

- El titulo académico de los autores aparecera con una llama-
da al lado del apellido, que seré referida al pie de pégina con
el grado correspondiente.

- Nombre del centro de trabajo y direccion completa del
mismao. Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse el origen
y numeracion de dicha financiacion.

- Nombre, direccion, nimero de teléfono y nimero de fax del
autor al que debe dirigirse la correspondencia.

- Fecha de envio.

Resumen

La extension del resumen no seré superior a 250 palabras ni
inferior a 150 palabras. El contenido del resumen debera ser
estructurado en cuatro apartados diferentes que deberan figu-
rar titulados en el mismo: Objetivos, Métodos, Resultados, y
Conclusiones. En cada uno de ellos se describiran, respectiva-
mente, el problema motivo de la investigacion, la manera de
llevar a cabo la misma, los resultados més destacados y las con-
clusiones que se deriven de los resultados.

Palabras claves

Tres a diez palabras clave deberan ser incluidas al final de la
pagina donde figure el resumen. Deberan usarse términos
mencionados en el Medical Subject Headings del Index
Medicus.

- Inglés. Deberd incluirse una correcta traduccion al inglés de
titulo, resumen y palabras clave.

- Texto. Se recomienda la redaccion del texto en impersonal.
Conviene dividir los trabajos en secciones. Los originales en:
Introduccion, Material o Pacientes y Métodos, Resultados y
Discusion. Las notas clinicas en: Introduccion, Observacion
clinica y Discusion. Se recomienda que cada seccion encabece
péginas separadas.

En general, es deseable el minimo de abreviaturas, aceptando
los términos empleados internacionalmente. Las abreviaturas
poco comunes deben ser definidas en el momento de su pri-

mera aparicion. Se evitaran abreviaturas en el titulo y en el
resumen. Cuando existan tres 0 mé&s abreviaturas se reco-
mienda que sean listadas en una tabla presentada en hoja apar-
te. Los autores pueden utilizar tanto las unidades métricas de
medida como las unidades del Sistema Internacional (SI).
Cuando se utilicen las unidades Sl es conveniente incluir las
correspondientes unidades métricas inmediatamente después,
en paréntesis. Las drogas deben mencionarse por su nombre
genérico. Los instrumentos utilizados para realizar técnicas de
laboratorio u otras deben ser identificados, en paréntesis, por
la marca asi como por la direccién de sus fabricantes.
Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas consecutivamen-
te por orden de aparicion en el texto, figurando el nimero
entre paréntesis.

La referencia de articulos de revistas se hara en el orden si-
guiente: autores, empleando el o los apellidos seguido de la
inicial del nombre, sin puntuacion y separado cada autor por
una coma; el titulo completo del articulo en lengua original;
el nombre de la revista seguin abreviaturas del Index Medicus;
afio de aparicion del ejemplar, volumen e indicacion de la pri-
mera y Gltima pagina.

Con respecto al nimero de citas, se recomienda que los traba-
jos originales incluyan entre 20-30 referencias; los originales
breves y notas clinicas entre 10-20 referencias; las cartas al
director un maximo de 10, y las revisiones, articulos de actua-
lizacion y articulos especiales un minimo de 30 referencias.
Deben mencionarse todos los autores cuando sean seis (6) 0
menos; cuando sean siete (7) o méas deben citarse los tres pri-
meros y afiadir después las palabras "et al". Un estilo similar se
emplearéa para las citas de los libros. A continuacion se expo-
nen tres ejemplos:

Articulo: Beltra Pico6 R., Mira Navarro J., Garramone G.
Gastrosquisis. A prop6sito de cinco casos. An. Esp. Pediatr.
198 1; 14: 107-111.

Libro: Fomon S. J. Infant Nutrition, 2ed. Filadelfia
/Londres/Toronto: WB Saunders; 1974.

Capitulo de libro: Blines J. E. Dolor abdominal cronico y recu-
rrente. En: Walker Simith J. A., Hamilton J. R., Walker W. A.
(eds.). Gastroenterologia pediatrica practica. 2da. ed. Madrid:
Ediciones Ergon; 1996. p. 2537.

No deben incluirse en la bibliografia citaciones del estilo de "co-
municacion personal”, "en preparacion” o "sometido a publica-
cion". Si se considera imprescindible citar dicho material debe
mencionarse su origen en el lugar correspondiente del texto.
Trabajos no publicados: (Salinas Pérez C. Estudio patogénico
de la nefropatia IgA. En preparacion) (Smith J. New agents for
cancer chemotherapy. Presentado en el Third Annual Meeting
of the American Cancer Society, 13 Junio 1983, New York).
Tablas

Deben ser numeradas en caracteres romanos por orden de a-
paricion en el texto. Ser&n escritas a doble espacio, no sobre-
pasaran el tamafio de un folio y se remitiran en hojas separa-
das. Tendran un titulo en la parte superior que describa conci-
samente su contenido, de manera que la tabla sea comprensi-
ble por si misma sin necesidad de leer el texto del articulo. Si se
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utilizan abreviaturas deben explicarse al pie de la tabla. Debe
evitarse presentar los mismos datos en texto, tablas y figuras.

Figuras

Tanto se trate de graficos, dibujos o fotografias, se numeraran
en caracteres arabes por orden de aparicion en el texto.
Deben entregarse en papel o en copia fotogréfica nitida en
blanco y negro (no diapositiva) de un tamafio maximo de
20,3 por 25,4 cm. Los autores deberan tener en cuenta, para
el tamafio de simbolos, letras, cifras, etc., que después de la
reduccién, si se precisa, deben tener una dimension de 3 mili-
metros. En el dorso de la figura debera adherirse una etique-
ta en que figuren: nimero de la figura, nombre del primer
autor y orientacion de la misma (mediante una flecha, por
ejemplo). Las figuras se entregaran en un sobre, sin montar.
En el caso de que las figuras ya estén escaneadas, las mismas
deben remitirse en formato jpg.

Las microfotografias deben incluir escala e indicacion de los
aumentos. Eventualmente es posible la reproduccién de foto-
grafias o dibujos en color, siempre que sea aceptado por el
Comité de Redaccién y exista acuerdo previo de los autores
con el Grupo Editor.

Si se reproducen fotografias de pacientes éstos no deben ser
identificados. Las figuras se acompafiaran de una leyenda,
escrita en hoja incorporada al texto, que debe permitir enten-
derla sin necesidad de leer el articulo.

Responsabilidades Eticas

Permisos para reproducir material ya publicado. Los autores
son responsables de obtener los oportunos permisos para re-
producir en Ludovica Pediétrica material (texto, tablas o figuras)
de otras publicaciones. Estos permisos deben solicitarse tanto al
autor como a la editorial que ha publicado dicho material.
Autoria. En la lista de autores deben figurar Gnicamente aque-
llas personas que han contribuido intelectualmente al desa-
rrollo del trabajo. Haber ayudado en la coleccién de datos o
haber participado en alguna técnica no son por si mismos cri-
terios suficientes para figurar como autor. En general, para
figurar como autor se deben cumplir los siguientes requisitos:
1. Haber participado en la concepcion y realizacion del tra-
bajo que ha dado como resultado el articulo en cuestion.

2. Haber participado en la redaccién del texto y en las posi-
bles revisiones del mismo.

3. Haber aprobado la version que finalmente va a ser publicada.
La Secretaria de Redaccion de Ludovica Pediatrica declina
cualquier responsabilidad sobre posibles conflictos derivados
de la autoria de los trabajos que se publican en la Revista.
Publicacion previa. En la carta de presentacién que debe
acompafiar el envio del articulo debe hacerse constar que el
contenido del mismo es completamente original y que no ha
sido publicado previamente. De no cumplirse este requisito
debe hacerse constar si:

1. Parte de los resultados han sido ya incluidos en otro articulo.
2. Una parte de los pacientes ha sido ya reportada en un tra-
bajo anterior.

3. El texto o parte del texto ha sido ya publicado o esta en vias
de publicacion en actas de congreso, capitulo de libro o carta
al director.

4. Todo o parte del texto ha sido ya publicado en otro idioma.
Ludovica Pediatrica acepta material original, pero considera
la publicacién de material en parte ya publicado si el nuevo
texto aporta conclusiones diferentes sobre un tema. El autor
debe ser consciente que no revelar que el material sometido a
publicacion ha sido ya total o parcialmente publicado consti-
tuye un grave quebranto de la ética cientifica.
Consentimiento informado. Los autores deben mencionar en
la seccion de métodos que los procedimientos utilizados en
los pacientes y controles han sido realizados tras obtencion de
un consentimiento informado de los padres. Es también con-
veniente hacer constar que el estudio ha sido revisado y apro-
bado por los Comités de Investigacion y/o Etica de la institu-
cion donde se ha realizado el estudio.

Envio de originales

Los trabajos deben ser enviados con una copia y su version
electrénica, indicando el sistema operativo. El manuscrito de-
be acomparfiarse de una carta de presentacion firmada por
todos los autores en la que se debe hacer constar la originali-
dad del trabajo asi como la aceptacion expresa de todas las
normas. Se aconseja guardar una copia de todo el material
enviado. El envio se efectuara a:

Docencia e Investigacion. Hospital de Nifios Superiora Sor
Marfa Ludovica de La Plata. Calle 14 N° 1631. La Plata 1900.
La Secretaria acusara recibo. El manuscrito sera inicialmente
examinado por el comité de redaccion y si se considera vali-
do sera remitido a dos revisores externos. EI Comité de Re-
daccion, ya directamente o una vez atendida la opinién de los
revisores, se reserva el derecho de rechazar los trabajos que no
juzgue apropiados, asi como de proponer las modificaciones
de los mismos que considere necesario. En caso de acepta-
cion, si es necesario, el autor recibird material para su correc-
cion, que procurara devolver a la Secretaria de Redaccion
dentro de las 48 horas siguientes a su recepcion.

Compruebe el contenido de su envio:

Carta con firma de todos los autores; copia completa del arti-
culo; pagina titular incluyendo: titulo, lista de autores, nombre
y direccion del centro, financiacion, teléfono, fax del autor y
correo electrénico, fecha de envio; resumen en castellano (en
hoja aparte); resumen en inglés (en hoja aparte); palabras cla-
ves (en castellano e inglés); texto; bibliografia (en hoja aparte);
leyendas de las figuras (en hoja aparte); tablas (en hoja aparte);
figuras identificadas (tres unidades); carta de permiso si se re-
produce material; consentimiento informado para fotos. @

THE ENGLISH VERSION OF THESE INSTRUCTIONS ARE AVAILABLE BY REQUEST TO
horaciofgonzalez@gmail.com, Marcelinjones@aol.com, patologi@netverk.com.ar
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