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Mas Alla de la Hidrocefalia: Explorando las
Malformaciones Neurologicas Congénitas comunes en
pediatricos

Ane Uriarte Dip ECVN FRCVS DVM. EBVS and RCVS Specialist in veterinary Neurology

Las anomalias de la unidn craneocervical engloba una variedad de malformaciones que
ocurren en la regién craneocervical. Gracias a los metodos de imagen avanzada, nos
estamos dando cuenta que muchas de estas malformaciones son multiples en nuestros
pacientes. Durante esta charla hablaremos de estas malformaciones, asi como de la
hidrocefalia, y tambien de la medulla anclada, que incluso podria estar de alguna manera
Tambien relacionada con alguna de estas malformaciones.

Hldrocefalia: La hidrocefalia congénita se caracteriza por la acumulacion anormal de
liquido cefalorraquideo (LCR) dentro del sistema ventricular cerebral, secundaria a
alteraciones en su produccioén, circulacion o reabsorcion. La acumulaciéon de LCR
conduce a dilatacién ventricular, compresion del parénquima cerebral y manifestaciones
clinicas como dolor cervical, cambio de comportamiento, y tetraparesia si se desarrolla
una syringomielia. La hidrocefalia es una enfermedad progressiva, y necesita una
correccion quirurgica si queremos parar su evolucion. EL problema, esque esta esta
muchas veces acompanada de otras malformaciones que complican la decision
quirurgica.

La Derivacién Ventriculoperitoneal (VPS) esta indicada en pacientes con cualquier tipo de
hidrocefalia. La evaluacién diagndstica debe incluir estudios de imagen avanzados, como
tomografia computarizada (TC) o idealmente resonancia magnética (RM), para poder
evaluar correctamente otras potenciales malformaciones.

La colocacidn de un catéter ventricular que se tuneliza subcutdneamente hasta la cavidad
peritoneal va a permitir, gracias a una valvula de presion, eliminar el exceso de LCR y evitar
la progression de la enfermedad.

Las complicaciones asociadas al VPS incluyen Infeccién, obstruccién del shunty Mal
funcionamiento con el sobre-drenaje o sub-drenaje del LCR

Complicaciones quirurgicas: Incluyen hemorragia intracraneal, dafio al tejido cerebral
circundante y complicaciones anestésicas.
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El pronéstico en general varia segun la gravedad de la hidrocefalia al momento del

diagndstico y la presencia de comorbilidades. Estudios reportan una tasa de éxito del 60-
80% en pacientes tratados con VPS, con mejoria significativa de los signos clinicos y
calidad de vida. Sin embargo, la necesidad de revisiones quirlrgicas y el riesgo de
complicaciones deben ser discutidos con los tutores.

Malformacion de Chiari es una patologia congénita y hereditarian, caracterizada por
la herniacion caudal del cerebelo, a través del foramen magno, debido a una malformacion
de la fosa caudal. Esta anomalia resulta en la compresién del tejido neural y la obstruccion
del flujo del LCR, lo que puede derivar en siringomielia, que suele ser la razon por la que
los perros presentan signos clinicos.

La malformacidon es secundaria a una discrepancia entre el tamano de la fosa craneal
posteriory el volumen del cerebelo, lo que sugiere un desarrollo 6seo anormal durante la
embriogénesis. Cada vez mas articulos sugieren una malformacion aun mas complejay
reconocemos muchas animals que tambien presentan hidrocefalia.

Los signos clinicos, que son secundarios a la siringomielia, incluyen dolor cervical,
hiperestesia, debilidad, ataxia propioceptiva ytetraparesia . Generalmente, perro muy
afectados en edades tempranas presentan mas dolor que deficiencia motriz. Este dolor
puede hasta ser “facial”.

El diagndstico definitivo se realiza mediante resonancia magnética, y esta debe incluir
cerebro y medula espinal para obviar la extension de la sirngomielia.

El manejo médico incluye antiinflamatorios no esteroideos (AINEs), gabapentina,
tramadoly en algunos casos corticosteroids a dosis bajas. Sin embargo, en casos severos,
la cirugia es necesaria, aunque esta, ya sea de fosa caudal o filo terminal, no es simpre
100% satisfactoria.

Superposicion Atlantooccipital (AOQO)

La AOO es una malformacién comun en razas pequefas y toy, donde el atlas (C1) se
desplaza cranealmente hacia el foramen magnum, superponiéndose con el hueso
occipital. Esto comprime el cerebelo y la médula caudal, causando medullary kinking
(flexién medular). La AOO se considera una forma de invaginacién basilar, una condicién
humana en la que el atlas y/o el axis se desplazan hacia el foramen magnum. Estudios han
demostrado que casi el 30% de los perros diagnosticados con CM en resonancia
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presentan AOO como la principal causa de compresiéon. La AOO puede ocurrir sola o junto

con CM e inestabilidad atlantoaxial.

Los signos clinicos incluyen dolor cervical, ataxia propioceptiva y, en algunos casos,
prurito en la cabezay el cuello. En perros con SM, puede observarse el sindrome de la
médula central, donde la expansion del siringe causa dafo a las neuronas motoras
inferiores de las extremidades toracicas, resultando en paresia de las extremidades
anteriores mas severa que en las posteriores.

El diagndstico se realiza mediante RM y TC, siendo esta Ultima mas precisa para evaluar
las estructuras dseas. Aunque la RM es Util para detectar la compresion del tejido blando,
la TC permite una mejor visualizaciéon de las anomalias 6seas. El tratamiento puede ser
médico, con analgésicos, corticosteroides y farmacos que reducen la producciéon de LCR,
o quirdrgico, mediante estabilizacion ventral o dorsal de la regién atlantooccipital.

Bandas Durales Atlantoaxiales

Las bandas durales son estructuras fibrosas que comprimen el espacio subaracnoideo y la
médula espinal en la unién atlantooccipital y atlantoaxial. Estas bandas se han observado
en razas pequenas, como el Cavalier King Charles Spaniel, y estan asociadas con dolor
neuropatico y desarrollo de SM. Su diagndstico se realiza mediante RM, y el tratamiento
implica la reseccion quirdrgica de la banda durante la descompresion de la CJA
correspondiente.

Inestabilidad atlanto-axial

La inestabilidad atlantoaxial (IAA) es una patologia neurolégica comun en razas toy y
miniatura, caracterizada por la subluxacién o luxacion de la articulacion atlantoaxial (C1-
C2). Esta se asocia frecuentemente con malformaciones congénitas, como la hipoplasia
del proceso odontoideo o la laxitud ligamentaria. Los traumatismos, incluso menores,
pueden exacerbar la inestabilidad. La compresion medular resultante puede manifestarse
con signos clinicos que van desde dolor cervical hasta tetraplejia y paro respiratorio.
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El diagndstico se basa en la evaluacidn clinica, y el tac o resonancia magnética.

Actualmente el TAC ademas permite la impression de guias 3D quirurgicas que facilitan
estos casos tan complicados por el tamano tan pequeno de los pacientes.

Las técnicas quirdrgicas mas comunes incluyen la fijacién dorsal o ventral ventral. Las
tecnicas ventrales son mas complejas pero permiten una arthrodesis, y por tanto mayor
porcentaje de exito.

El pronéstico de recuperacion tras estas cirugias depende de la gravedad de los signos
neurolégicos preoperatorios, la técnica quirdrgica utilizada y la experiencia del cirujano. En
general, los perros con signos neurolégicos leves a moderados tienen un prondstico
favorable, con tasas de éxito que oscilan entre el 70% y el 90% cuando el estado
neurologico no es avanzado, es decir, el perro puede mover los miembros.

Conclusion:

Las malformaciones neurolédgicas congénitas en pacientes pediatricos, como la
hidrocefalia, la malformacién de Chiari, la superposicion atlantooccipital (AOO), las
bandas durales y la inestabilidad atlantoaxial (IAA), representan un desafio clinico
significativo. Estas condiciones, a menudo interrelacionadas, pueden causar dolor
cervical, ataxia, tetraparesia y déficits neuroldgicos graves.

La hidrocefalia requiere derivaciéon ventriculoperitoneal (VPS), aunque su asociacién con
otras malformaciones complica el tratamiento. La malformacién de Chiari,
frecuentemente ligada a siringomielia, puede manejarse con medicacion o cirugia, aunque
los resultados no siempre son 6ptimos. La AOO y las bandas durales comprimen
estructuras neurales, necesitando enfoques quirdrgicos o médicos segln la severidad. La
IAA, comun en razas toy, se trata con fijacion dorsal o ventral, siendo esta ultima mas
efectiva pero compleja.

El pronéstico depende de la gravedad de los signos neurolégicos y la técnica quirurgica.
Pacientes con déficits leves a moderados tienen tasas de éxito del 60-90%, pero las
complicaciones, como infecciones o fallos de implantes, son frecuentes.
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En conclusién, el manejo de estas malformaciones requiere diagndstico preciso, técnicas
quirdrgicas avanzadas y seguimiento riguroso. La colaboracion multidisciplinariay

tecnologias como la impresién 3D estan mejorando los resultados y la calidad de vida de
los pacientes.




