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Introduccién

Las lesiones selares de los nifios no son tan infre-
cuentes como podria pensarse en un primer mo-
mento. Consideramos que aproximadamente un
6y un 12% de los tumores cerebrales pediatricos
asientan en el area selar y paraselar'.

Lo que si varia sustancialmente con el adulto es el
espectro de lesiones del area selar, con predomi-
nancia de tumores que son anecddticos en el adul-
to como los tumores germinales y los gliomas de la
via Optica, o de presentacion histolodgica y clinica
diferente como los craneofaringiomas. La patologia
congénita, como los quistes aracnoideos o los en-
cefaloceles son exclusivos del nifio.

Otros como los meningiomas y los adenomas hipo-
fisarios, aunque es posible encontrarlos en la edad
pediatrica son excepcionales en los nifios. En con-
creto el adenoma hipofisario no supone mas alla del
0.1 por millén de nifios.

Ademas, es interesante considerar, con el aumento
del tratamiento neuroendoscopico de la hidrocefa-
lia pediatrica y del sustancial cambio en la capaci-
dad microquirtrgica para la reseccion de lesiones,
la aparicion de lesiones en el area infundibular e
hipotalamico.

Clasificacion de las principales lesiones selares
del nifo de interés neuroquirargico

Como hemos comentado, desde el punto de vista
quirdrgico las lesiones del area selar del nifio se di-
ferencian sustancialmente de las del adulto.

Desde nuestro punto de vista, las lesiones que he-

mos tratado en los Ultimos afios pueden resumir-
se en el listado que incluimos mas adelante y que
se basa en nuestra experiencia en el tratamiento
de més de 450 lesiones expansivas pediatricas en
nuestra unidad en los ultimos 15 afios y ofrece una
vision de aquellas lesiones en las que el tratamiento
quirdrgico tiene un papel, bien resectivo, diagnos-
tico o yatrégeno.

Esta es una clasificacion operativa, y orienta a
aquellos cuadros en las que el neurocirujano pue-
de ofrecer tratamiento, diagndstico, o desgraciada-
mente. complicaciones.

Tumores y lesiones tumorales

Craneofaringiomas
Lesiones de la via Optica
Tumores hipofisarios
Tumores germinales
»  Germinaomas
»  Tumores del seno endodérmico
»  Teratomas
e Histiocitosis
e Dermoides selares y del lll ventriculo
e Metastasicos

Patologia inflamatoria

e Hipofisitis
e Infundibulitis

Quistes aracnoideos selares y supraselares
Patologia yatrogénica

Lesiones infundibulares secundarias a ventriculos-
tomia
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Encefaloceles esfenoidales
Area selar del nifio. Diferencias.

La principal diferencia entre el area selar pediatrica
y la del adulto, con las salvedades de que va cam-
biando desde el recién nacido al adulto es la confi-
guracion del desarrollo de los senos paranasales y
el tamafo de las fosas nasales, tabique y cornetes
que va aconteciendo con la edad. Esto determina
profundamente el abordaje de muchas lesiones,
completamente diferente con el adulto sobre todo
en edades mas tempranas en las que los aborda-
jes trans-esfenoidales se vuelven extremadamente
complejos 2.

Es importante conocer esta situacion para preparar,
en caso necesario la tecnologia necesaria o para
decidir la mejor via de abordaje.

Otra diferencia muy importante es el relativo peque-
Ao tamafio del area selar con respecto al adulto, y
su proximidad relativa mayor con las estructuras del
sistema ventricular y via ¢ptica lo que tiene relacion
con la presentacion clinica mas frecuente en el nifio
como es la hidrocefalia secundaria y la extension
de las lesiones al tercer ventriculo.

Clinica de presentacion de las lesiones selares del
nifo de interés neuroquirdrgico

La mayor parte de las lesiones que tienen interés
neuroquirdrgico se presentan de forma también di-
ferente de lo que hacen en el adulto.

Por una parte la afectacion visual, aunque presen-
te en muchos casos, es dificil de identificar en el
nino hasta situaciones muy avanzadas, y en algu-
nos casos el defecto visual es casi completo en el
momento del diagnoéstico. Esto genera situaciones
de emergencia no justificadas por una tedrica ra-
pida pérdida de vision que debe medirse con cau-
tela. Estos pacientes se benefician de un estudio
detallado y una planificacion cuidadosa siendo los
resultados mucho peores cuando se abordan sin la
adecuada valoracion.

La afectacion endocrina hipofisaria tampoco es
frecuente como presentacion inicial, salvo los ra-
ros casos de adenomas funcionantes®. Sin embar-
go, la afectacion hipotalamica, fundamentalmente
con retraso de crecimiento y pubertad precoz es
mas frecuente sobre todo en grandes craneofa-
ringiomas con compresion hipotalamica y gliomas
de la via 6ptica con extensiéon hipotalamo-quias-
matica.

Consideradas en su conjunto, la afectacion pituita-
ria e hipotalamica alcanza hasta el 66% de los pa-
cientes*.

1
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Figura 1. Craneofaringioma con gran extension supraselar.

La alteracion hidroelectrolitica, con severas hipo-
natremias y sindromes diencefalicos, una forma de
presentacion relativamente frecuente hace afios,
con el control pediatrico generalizado en nuestro
medio se ha vuelto anecddtica y propia de pacien-
tes y familias provenientes de otros sistemas sanita-
rios o fuera de control sanitario.

También a diferencia del adulto, en la que es ex-
cepcional, la presentacion como un sindrome de hi-
pertension intracraneal es relativamente frecuente.
En este sindrome podemos identificar dos causas
diferentes.

En primer lugar la propia expansion tumoral, sobre
todo en grandes lesiones quisticas supraselares,
craneofaringiomas y quistes aracnoideos suprase-
lares (Fig 1) El efecto masa de estas lesiones puede
ser muy significativo.

Adicionalmente, algunas de estas lesiones, por la
cercania anatémica con los espacios licuorales
ventriculares, pueden condicionar hidrocefalias
obstructivas uni o biventriculares que producen una
clinica rapidamente progresiva.

Consideraciones basicas y peroperatorias en el
tratamiento quirdrgico de los nifios con lesién se-
lar.

El abordaje quirdrgico de las lesiones del area selar
pediatrica es excepcionalmente compleja para el
neurocirujano. Las razones son diversas.

En primer lugar, desde el punto de vista anatémi-
co, el area selar se encuentra profundamente si-
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Figura 2. Anatomia relevante de la region selar.

tuada aproximadamente en el centro del créaneo
del nino, independientemente de la via de abor-
daje que sea necesaria, con estrechos corredores
quirdrgicos disponibles y rodeados de estructuras
extremadamente elocuentes: .El poligono de Willis
con su estructura de vasos perforantes, el tallo y
el hipotalamo, la via dptica posterior y el quiasma
(Fig. 2).

Estas complejas estructuras hacen que el éxito del
procedimiento requiera afinar y reducir al maximo
cualquier elemento que pueda alterar esta delicada
situacion. La hipertension intracraneal debe corre-
girse, si es posible o formar parte de las primeras
actuaciones en el quiréfano, drenando cavidades
quisticas, y sistemas ventriculares dilatados.

Desde el punto de vista metabdlico es muy impor-
tante disponer de datos analiticos en tiempo real.
No son infrecuentes cambios en las concentra-
ciones ionicas en sangre de sodio y potasio, que
ocurren en pocas horas y que pueden condicionar
edema cerebral local, por lo que una evaluacion
preanestésica en las horas antes a la intervencion
es critica, junto con la correccion de las alteracio-
nes hidroelectroliticas, si las hay previamente a la
intervencion, siempre que sea posibles.

En el postoperatorio, estos pacientes pueden de-
sarrollar también alteraciones hidroelectroliticas,
cambios en el nivel de conciencia y complicaciones

relacionadas como convulsiones, por lo que deben
manejarse siempre en centros con experiencia en
el manejo de estos nifios®.

Desde el punto de vista técnico, también es gigan-
tesco el cambio que hemos experimentado en el
manejo de estos pacientes.

Figura 3. Planificacion para neuronavegacion de un paciente
con craneofaringioma y dilatacién ventricular.
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Figura 4. Reconstruccion 3D. Tratamiento intraguistico.

Por una parte, las técnicas quirurgicas se han he-
cho menos extensas en cuanto a la realizacion de
craneotomias, aprovechando el creciente papel de
las técnicas microquirtrgicas y sobre todo endos-
copicas asistidas e intraventriculares’.

Por otra parte, los estudios de resonancia magnéti-
cay nuestra capacidad para la navegacion basada
en la imagen ha mejorado también la precision en
los abordajes a estas lesiones con posibilidad de
error de solo algunos milimetros (Fig. 3).

Finalmente nuevos catéteres y sistemas nos per-
miten tratamientos locales imposibles hace pocos
afos y que comentamos brevemente después.

Lesiones especificas.

Una revision sistematica de cada una de las lesio-
nes consideradas escapa al objetivo de este arti-
culo. Sin embargo, si es interesante considerar que
aspectos han evolucionado en el tratamiento de es-
tos nifnos con respecto al pasado desde el punto de
vista quirdrgico.

Craneofaringiomas

La lesion selar y supraselar extraaxial mas frecuen-
te del nifio es el craneofaringioma. El tratamiento
estandar de los craneofaringiomas pediatricos es
objeto de controversia casi desde el inicio de su
historia. La reseccion subtotal + radioterapia, el
gold standard del adulto, no ha presentado la mis-
ma tasa de éxito en los nifios, por lo que algunos
grupos han propugnado un tratamiento quirdrgico
mas radical, incluyendo la hipofisectomia como una
medida de control local que evitara los efectos de
la radiacioné.

Sin embargo, el dafio hipotalamico asociado, con
obesidades mdrbidas de dificil control y alteracio-
nes hidroelectroliticas a veces muy severas tampo-
co han hecho que este planteamiento sea comple-
tamente reconocido por todos los autores®.

Desde el punto de vista quirdrgico, nuestros abor-
dajes se han ido reduciendo, desde los grandes
abordajes fronto-orbitarios a los minimamente inva-
sivos supraciliares.

Los tratamientos locales intraquisticos comenzaron
hace ya mas de 15 afios con la infusiéon de bleo-
micina con resultados alentadores. Recientemente,
la introduccioén de otros agentes como el interferén
alfa 2 tras el implante de un catéter intraquistico co-
nectado a un reservorio subcutaneo, ha proporcio-
nado controles locales de la enfermedad incluso en
grandes lesiones y de forma prolongada a lo largo
del tiempo (Fig. 4).

En casos de lesiones no quisticas recidivadas otros
tratamientos locales son posibles y la carmustina,
inicialmente aprobada para el control de glioblasto-
mas, nos ha permitido tratar de forma satisfactoria
un pequefio nimero de pacientes con craneofarin-
giomas de este tipo evitando los efectos de la radia-
cién en el nifo (Fig. 5).

Figura 5. Craneofaringioma sélido recidivado. Reseccion completa y tratamiento con wafers de carmustina.
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Figura 6. Diabetes insipida “idiopatica” durante 4 afios. Progresién de la clinica con insuficiencia hipofisaria global y aparicion
de captaciones infundibulares, hipofisarias y meningeas. La biopsia mostré infiltracion por germinoma.

Lesiones germinales

La invasion del tallo hipofisario o de la via éptica
por un germinoma o alguna variantes de este tipo
de lesiones, no es excepcional en el nifio. En oca-
siones su expresion en sangre y LCR es evidente, e
incluso puede que el tratamiento quirdrgico no sea
necesario. También en muchos casos las expresion
bioldgica de estas lesiones es escasa y entonces la
exploracion quirdrgica para la obtencion del tejido
es fundamental.

En algunos casos, una diabetes insipida “idiopa-
tica” puede anteceder a la presentacion, incluso
afios después, de una lesion germinal que invade el
tallo y la neurohipdfisis. Aunque no exista en el mo-
mento del estudio o0 en siguientes revisiones expre-
sion radioldgica, esta debe buscarse activamente
durante afios si es necesario antes de descartar
completamente esta afectacion. (Fig. 6). La apari-
cion de captaciones nos debe hacer reconsiderar
el caso y repetir el proceso diagnostico y la obten-
cion de tejido para biopsia.

Nuestra consideracion mas relevante para el manejo
de estas lesiones es la importancia de un diagnos-
tico intra-operatorio anatomo-patolégico. Para ello,
disponer de un neuropatdlogo experto que oriente
en el momento de la intervencion es fundamental.
En estos casos el material para estudio obligatoria-
mente debe ser escaso y debe dirigirse la toma de
biopsia contra la zona de lesion mas evidente.

La combinacion con la navegacion y las técnicas
de asistencia endoscopica permite afinar al maxi-
mo la zona de estudio.

Gliomas de la via éptica y del area hipotalamo-
quiasmatica.

El tratamiento de estas lesiones ha sido durante
afos la quimioterapia con radioterapia asociada

0 no, basada fundamentalmente en la imagen de
resonancia magnética °. Sin embargo, en muchos
casos el control de la enfermedad es pobre y las
complicaciones de la malignizacion de una lesion
glial radiada deben tenerse en cuenta.

Por ello, el tratamiento de estas lesiones esté sien-
do objeto de revisidon, con una creciente corriente
de neurocirujanos que consideramos que la re-
duccion quirdrgica de la lesiones expansivas es
segura, puede mejorar 0 mantener la capacidad
visual en algunos casos y es bien tolerada por lo
nifios!2,

Desde el punto de vista prondstico y de evolucion
clinica la histologia es también clave ya que las le-
siones pilociticas, las mas frecuentes, suelen tener
un curso muy indolente sin casi afectacion endocri-
noldgica o hipotalamica. Las lesiones de tipo pilo-
mixoide, se presentan de forma mucho mas agresi-
va y se acompafian con mucha mas frecuencia de
afectacion hipotalémica progresiva (Fig. 7).

Adenomas hipofisarios

Excepcionales en nifios, como hemos comentado,
no deben descartarse del todo, sobre todo en nifios
mas mayores y adolescentes. Su manejo es similar
al del adulto y dado que en la mayor parte de los
€asos se presentan en nifos mayores pueden abor-
darse por vias clasicas trans-esfenoidales™.

Lesiones inflamatorias

Debemos estar alerta a algunos casos de lesiones
inflamatorias como la infundibilitis e hipofisitis que
pueden presentarse como lesiones expansivas. Al
igual que en las lesiones germinales, disponer de
un patologo experto en el momento de la remision
del material es clave, ya que estas lesiones infiltran
el tejido hipotalamico o infundibular o hipofisario
normal y su reseccion no esté indicada.
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Figura 7. Extensa lesion de la via optica con severa afecta-
cion hipotalamica. Astrocitoma pilomyxoide.
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Figura 8. Quiste supraselar. Presentacion clinica como retra-
so de crecimiento.

Quistes aracnoideos selares y supraselares

Estas lesiones, casi exclusivamente de presen-
tacion en el nifio se asocian sobre todo a altera-
ciones del crecimiento. Su tratamiento, en los ca-
s0s sintomaticos, es la fenestracion endoscopica
(Fig. 8). Habitualmente este tratamiento resuelve la
compresion neural en la mayor parte de los casos.
Sin embargo, en el postoperatorio no es infrecuen-
te que aparezcan complicaciones en el manejo de
liquidos y electrolitos que suelen recuperarse de
forma completa'®.

Lesiones yatréogenas
El dafio hipotadlamo, quiasmatico o hipofisario se-

cundario a nuestra mayor implicacion en el trata-
miento de las lesiones del niflo es previsible que

pueda aumentar en los préoximos anos. Estas com-
plicaciones deben tenerse siempre en cuenta en
pacientes intervenidos por lesiones de esta area,
sobre todo si desarrollan cambios electroliticos
bruscos, diabetes insipida, o alteraciones de la in-
gesta'®.

Como hemos comentado anteriormente, la resec-
cién quirdrgica y diseccion de un craneofaringioma
del tejido hipotalamico, es un reto técnico impre-
sionante para el neurocirujano'. Por ello, siempre
que es posible, nosotros planteamos como primera
opcion medidas de control local de la enfermedad
(interferén alfa 2) en este momento, planteando la
reseccion como una segunda opcion en casos de
fracaso del tratamiento.

En las lesiones inflamatorias y germinales, la reduc-
cion de afectacion yatrégena se relaciona directa-
mente con la capacidad del neuropatdlogo para
identificar en el material de biopsia inicial evitando
resecciones de tejido infiltrante con el tejido nor-
mal.

Especial consideracion merece la lesion hipotala-
mica e hipofisaria que se relaciona con las técnicas
de fenestracion del suelo del tercer ventriculo para
el tratamiento de la hidrocefalia obstructiva.

El lugar de la fenestracion endoscoépica es una area
no elocuente situada por delante de los tubérculos
mamilares y por detras del infundibulo hipofisario con
los hipotalamos anteriores lateralmente® (Fig. 9).

Una inadecuada seleccion de la zona del estoma
o la necesidad de maniobras de exploracion o de
control de la hemostasia alrededor del estoma pue-
den lesionar anteriormente el infundibulo, generan-
do una lesion del tallo mas o menos extensa o late-
ralmente al hipotalamo.

Estos niflos se presentan con lesiones agudas en
el post-operatorio relativamente faciles de diagnos-
ticas y habitualmente reversibles. Sin embargo, al-
gunos pacientes presentan signos de insuficiencia
hipofisaria a medio y largo plazo por lo que un alto
indice de sospecha es necesario.

Resumen y conclusiones

Las lesiones del area selar del nifio presentan sus-
tanciales diferencias en cuanto a su incidencia, cli-
nica y tratamiento que las que se presentan en el
adulto.

Las mejoras en nuestra capacidad para la resec-
cion quirdrgica viene determinada por un enorme
avance en los sistemas microquirdrgicos y endos-
copicos, la posibilidad de planificacion preoperato-
ria, simulacion y navegacion y un mejor manejo pe-
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roperatorio con diagndsticos mas precoces, mejor
situacion clinica en el momento de la intervencion y
soporte peroperatorio.

Es basico disponer de medios técnicos adecuados,
neuropatologos expertos y soporte pediatrico y en-
docrinolégico infantil y anestésico altamente espe-
cializado para asegurar un tratamiento quirdrgico
optimo en la mayor parte de los casos.

Nuestra mayor capacidad quirdrgica y la posibili-
dad de tratar otras patologfas, como la hidrocefalia,
mediante un numero creciente de intervenciones
sobre el tercer ventriculo puede hacer aumentar el
numero de lesiones yatroégenas infundibulares e hi-
potalamicas.
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