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1 ABREVIATURAS






ADH Hormona antidiurética

APC Angulo ponto cerebeloso
BD Base de datos
CEICA Comité de Etica de la Investigacion de la

Comunidad de Aragén

DVP Derivacion ventriculo peritoneal
ECO Ecografia

FA Factor de Impacto

HTIC Hipertension intracraneal

HUMS Hospital Universitario Miguel Servet
IP Investigador principal

LCR Liquido cefalorraquideo

OCT Tomografia de coherencia 6ptica
PC Perimetro craneal

PESS Potenciales evocados somato sensoriales
QA Quiste aracnoideo

RGD Retraso Global del Desarrollo
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RM Resonancia magnética

RPS Retraso Psicomotor

SALUD Sistema Aragonés de Salud

SNC Sistema nervioso central

SPECT Single positron emission tomography
TC Tomografia computerizada

TCE Traumatismo craneo encefalico

TDH/TDAH Trastorno por déficit de atencibn con o sin

hiperactividad

TEA Trastorno del espectro autista

19



20



2 INTRODUCCION






Los quistes aracnoideos (QA) son lesiones que se pueden hallar
en cualquier parte del sistema nervioso central (SNC) en el que se

encuentren células que formen la aracnoides.

La aracnoides es una membrana formada por dos capas
fusionadas de células mesoteliales de grosor variable, que se encuentra
situada entre la duramadre y la piamadre. El espacio entre la

duramadre y la aracnoides es virtual.

Entre la membrana aracnoidea y la piamadre existe un espacio
subaracnoideo por el que circula liquido cefalorraquideo (LCR). Las
uniones entre la aracnoides y la piamadre forman un entramado de
trabéculas que asemeja una telarafia de donde deriva su nombre

etimoldégicamente? 2.

La primera observacion y descripcion de un quiste aracnoideo de
la que se tiene noticia, la realizé el considerado por muchos el padre
de la nefrologia, el médico britanico Richard Bright. Lo hizo en el afio
1829 tras la realizacion de una autopsia en un fallecido por fiebres
altas, en la descripcion sefala que es una division de la membrana

aracnoidea rellena de liquido claro que comprimia el I6bulo temporal.

Posteriormente, varios trabajos quirurgicos y no quirdrgicos han
sido publicados con la describiendo la existencia de los QA, cabe
resefiar que la descripcién de la distribucion de los QA es muy diferente
antes y después del desarrollo de la Tomografia Axial Computarizada
(TAC) en el afio 19713. En la era pre-TAC la mayoria de los QA descritos
se encontraban en fosa posterior, y en la era post-TAC la mayoria se

hallan supratentoriales.

23



2.1 ANATOMIA

Las meninges estan formadas en el ser humano por 3 capas que
envuelven el Sistema Nervioso Central (SNC), tienen 3 funciones
fundamentales: Protegen el SNC, sirven como soporte para venas
arterias y senos y contiene en espacio subaracnoideo, que es vital para

el normal4 funcionamiento del cerebro y la médula espinal2,4.

El desarrollo embriolégico de las meninges se produce desde la

cresta neural y el mesodermo.

Entre los dias 34 y 48 de gestacion comienza a diferenciarse las
meninges en una capa externa (Ectomeninge) y una interna
(Endomeninge), pero todavia sin desarrollar los espacios entre las

mismas.

Entre los 45 y 60 dias de gestacion la ectomeninge forma la
duramadre y la endomeninge la aracnoides y piamadre comenzando a
distinguirse el espacio subaracnoideo?#°>. Algunos autores defienden la
formacién de los QA en este momento del desarrollo intradtero, figura
1.
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Figura. 1 Las meninges

Fundamental Neuroscience for Basic and Clinical Applications: Fifth
Edition (2018) (2) 107-121.

Para entender la patologia o malformacion de la membrana
aracnoidea que da origen a los QA debemos conocer su anatomia

normal.

La membrana aracnoidea consta de dos capas: La capa externa
celular, que forma una barrera y esta en contacto con la capa mas

interna de células de la duramadre y la trabécula aracnoidea®®.
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La capa externa celular esta constituida por fibroblastos que se
unen intimamente entre ellas mediante abundantes uniones celulares
(desmosomas), lo que impide la formaciéon y acumulo de colageno
extracelular. Esta unidn caracteriza la falta de espacio extracelular de
esta capa, lo que impide la circulacién de liquido y le confiere una
resistencia mayor que otras capas. El grosor de la capa varia de unas

localizaciones a otras del SNC.

En el espacio subaracnoideo propiamente dicho se encuentran una
serie de fibroblastos que lo cruzan, estas células tienen uniones con la
capa externa de la membrana aracnoidea, con las células de la
piamadre, las raices nerviosas y los vasos de que se hallan en este
espacio, asi mimo también poseen uniones entre ellas, estas uniones
intercelulares son tipo gap y desmosomas’. Estas células forman un
entramado de trabéculas que asemeja una telarafia de donde deriva

su nombre etimolégicamente del griego apaxvoesidng, figura 2.

Figura 2. Haines D Fundamental Neuroscience for Basic and Clinical
Applications: Fifth Edition (2018) (2) 107-121.
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2.2 ANATOMIA PATOLOGICA DE LOS

ARACNOIDEOS

QUISTES

Clasicamente se ha descrito como similar a la estructura de la
aracnoides con ligeras diferencias: Division de la capa externa en el
borde del quiste, gruesa capa de colageno en la membrana externa,
ausencia de trabéculas en el quiste formada por los fibroblastos, e

hiperplasia de células aracnoideos en la capsula del quiste que

presumiblemente producen el colageno®, tablal.

CARACTERISTICAS

MORFOLOGICAS TIPO | TIPO II TIPO 1IN

GROSOR 2-150 um 30-800 pm 6-400 pm

Capa gruesa
que continua la
TEJIDO
CONECTIVO Delgado mayor parte de Delgado
la pared del
quiste

EPITELIO Presente en Escasamente alljriiuzn;eeelgs
MENINGOTELIAL ambos lados presente 9 lados
SUPERFICIE DE LA be una o Estratificada o

multiples Una capa .
LUz unica capa
capas
PRESENCIA DE Frecuentemente
CELULAS No presente No presente resente
CILIADAS p
PRESENCIA DE
MICROVILLI Escasos Escasos Abundantes

CELULAS GLIALES No presente No presente No presente

Tabla 1 Rengachary SS WJ. Caracteristicas morfologicas de los quistes en
diferentes grupos. Neuropathol Exp Neurol 40 (1981) 40 61-83.
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Posteriormente Rabiei et al realizaron el estudio microscépico de
24 casos intervenidos, llegando a la conclusion de la existencia de
varios tipos de quistes aracnoideos, los clasific6 en 3 segun sus
caracteristicas histologicas. Asi mismo en su trabajo refieren la
existencia de diferentes tipos de quistes cerebrales que si bien hoy en
dia no son distinguibles radiolégicamente si lo serian histolégicamente.
Concluyen que existiendo diferencias histolégicas y de su origen

también las hay en su evolucién y en la clinica que pueden provocar®.

De los estudios histolégicos se deduce que los QA son en realidad
intraaracnoideos ya que su origen radica en la division de la capa

externa celular formado por fibroblastos®, figura 3.

Fig. 3 : Ultraestructura y patogénesis de los quistes aracnoideos®.
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2.3 DIAGNOSTICO POR IMAGEN

Comunmente los QA se hallan en fosa media y espacio
retrocerebeloso, pero se pueden localizar en cualquier lugar del
cerebro, incluidos los ventriculos cerebrales®, el cerebelo, o la médula,
también se ha publicado la existencia de un quiste ° en el espacio
extradural'®, aunque no existe confirmacién anatomopatoldgica del
mismo y por tanto es posible que se tratara de otro tipo de lesién, ya
que es dificilmente justificable la existencia de un QA en esta

localizacion®11,

Los QA pueden ser diagnosticados durante el embarazo mediante
el empleo de la ecografia obstétrica o con Resonancia Magnética (RM).
La ecografia permite el diagndstico claro de lesiones superiores a los
10 mmy, en el caso de los QA, se describe como una lesidn intracraneal

generalmente hipoecoica y, menos frecuentemente, anecoica.

Aunque existe alguna referencia en la literatura de diagndstico en
el primer trimestre del embarazo con el empleo de la ecografia
transvaginal, no es hasta finales del segundo trimestre o a lo largo del
tercer trimestre de gestacion cuando los QA pueden identificarse
plenamente!?14, La mayoria de los QA diagnosticados en esta fase del
desarrollo lo son en la cisura silviana, aunque también se han descrito
en la cisterna cuadrigeminal, supraselares y en la fosa craneal

posterior.

Mediante el uso de la Tomografia Computarizada (TC) los QA se
muestran como lesiones extraxiales con una densidad en su interior
igual a la del liquido cefalorraquideo (LCR), sin realzar contraste tras
la administracion de gadolinio. La TC también es util para el estudio el
posible remodelado craneal que pueden causar los QA y en la

valoracion del tamarfio ventricular.
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La RM es la técnica de imagen mas importante hoy en dia en el
diagnodstico de los quistes aracnoideos intracraneales. Las secuencias
ponderadas en T2 son las mas utiles para detectar los QA ya que se
produce un aumento de sefial en las lesiones con contenido acuoso,

como es el caso de los QA.

Se pueden usar secuencias de RM utiles para detectar tanto la
direcciéon como la intensidad de flujo de liquido en su interior y por
tanto dilucidar si existe comunicacion del quiste con el resto del espacio

subaracnoideo o con los ventriculos?>.

Durante los primeros afnos del desarrollo de la TC, se realizaron
varios estudios en los que se inyectaba contraste iodado
intratecalmente, realizandose posteriormente pruebas de imagen
temprana y tardia, uno de esos trabajos fue el de Galassi et al ¢ que
sirvié para clasificar y comprender mejor los quistes de fosa media.
Hay también trabajos usando gadolinio intratecal y como prueba de
imagen la RM17, no estdn universalmente aceptados como seguros
actualmente tras ser publicado el acumulo del gadolinio en diferentes

6rganos incluido el cerebro.

Interesantes también son los estudios realizados mediante Single
positron emission tomography (SPECT) en los que se muestra la
comunicacion del quiste con el espacio subaracnoideo, este tipo de
trabajo actualmente no tiene mucha utilidad clinica si se compara

comparado con el resto de las pruebas de imagen ya expuestas®?9,

Durante el periodo neonatal es frecuente el diagndstico de los QA
mediante ecografia transfontanelar que normalmente se completa con
otros estudios de imagen o incluso con la RM intraltero?°-2t, Los QA

diagnosticados prenatalmente no suelen asociarse con otras anomalias
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anatémicas o genéticas, aunque la presencia de anomalias adicionales
generalmente conduce a investigaciones prenatales y postnatales mas

exhaustivas?2:23,

En el hallazgo de los QA mediante el uso de la imagen uno de los
puntos clave es realizar un correcto diagnostico diferencial con otros
quistes de aspecto parecido que se pueden encontrar en el cerebro.
Entre los quistes que se pueden hallar Osborn et al definen los

siguientes?*,

0 Mega cisterna magna: en ocasiones puede ser confundida con
el QA de fosa posterior, el criterio usado para diferenciarlos es el
tamafno menor de la megacisterna magna y su localizacion en linea

media sin distorsion de la tabla interna de la concha occipital.

0 Quistes neuroentéricos: son de origen congénito, mas
frecuentemente hallados en el canal medular a nivel cervical o en la
cara anterior del tronco encéfalo donde los QA son raros, se diferencian
porque su contenido liquido tiene elevada la cantidad de proteina en

su interior mostrandose mas hipertinteso en secuencias T1 de RM.

0 Quistes porencefélicos: no pueden considerarse verdaderos
quistes ya que se forman normalmente por dafio del parénquima
cerebral de origen congénito o adquirido por infecciones, hemorragias
infartos o traumatismos. Ese espacio atréfico lo ocupa el LCR dando
aspecto de QA. En la mayoria de las ocasiones comunican con las

cavidades ventriculares, hecho que los diferencia de los QA.

0 Quistes coloides: son quistes que se encuentran en el tercer

ventriculo, suelen ser menores de 1,5 o 2 cm, por la localizacién
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pueden provocar clinica de hidrocefalia en el momento del diagndéstico
causada por el cierre del foramen de Monro. En la RM se diferencian de
los QA por mostrarse hiperintensos en Tl (debido a su gran contenido

proteico) e isointensos con el parénquima cerebral en T2.

0 Tumores quisticos: hay diversos tipos de tumores que se
acompafan de quistes, lo que los diferencia de los QA es la rapida
evolucién de la clinica neurolégica y que la mayoria realzan con

contraste.

0 Quistes ependimarios: son quistes de derivan de las células
ependimarias, por lo general se hallan en los ventriculos laterales o en
atrio ventricular, su distincion de los QA es compleja ya que sélo se
puede hacer un diagnoéstico diferencial mediante anatomia patoldgica,

no suelen provocar clinica alguna.

0 Quistes neurogliales intraparenquimatosos: son lesiones
congénitas, que surgen de elementos del tubo neural embrioldgico
dentro de la sustancia blanca en desarrollo. Son redondeados, lisos y
uniloculares y contienen liquido transparente que se asemeja al LCR.
Se pueden distinguir de los QA porque estos, rara vez se encuentran

intraparenquimatosos.

0 Quistes dermoides y epidermoides: son lesiones poco
frecuentes del SNC que surgen de la inclusion ectodérmica y
mesodérmica durante el cierre del tubo neural en la 32-52 semana de
la génesis embrionaria. Los restos de células epiteliales pueden crecer
intracranealmente en regiones como el angulo ponto cerebeloso (APC)

hasta provocar clinica de hidrocefalia o compresion de pares craneales.
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El diagndstico diferencial con los QA es sencillo puesto que los quistes

dermoides y epidermoides son hipertintensos en la secuencia FLAIR.

0 Quistes de plexo coroideo: el diagndstico diferencial con los
QA es relativamente sencillo ya que la localizacion anatomica en el
propio plexo coroideo de los ventriculos laterales los diferencia de los

QA.

Como se ha sefalado anteriormente en muchos casos el
diagnéstico diferencial es sencillo mediante el uso de la RM pero en
otros se hace mas complejo, como es el caso de los quistes aracnoideos
intraventriculares que pueden ser confundidos con quistes del plexo
coroideo, quistes coloides o quistes ependimarios?®. El diagnoéstico
diferencial mediante la imagen es muy importante en el seguimiento y

en las decisiones terapéuticas de estos pacientes?©.
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2.4 ORIGEN, TEORIA DEL DESARROLLO Y BASE
GENETICA

Los quistes aracnoideos pueden tener diversos origenes:

Patologia del desarrollo.
Traumatico (quirurgico o accidental).

Post infeccién.

W NP

Origen genético.

En cuanto al origen y desarrollo de los QA, hoy dia todavia no
existe consenso con respecto a una sola teoria que pueda explicar la

procedencia de todos ellos.

Las bases fisiopatoldgicas causales de los QA producidos tras una
infecciéon de SNC o tras una agresion traumatica de cualquier causa,
quirdrgico o accidental estdn bien esclarecidos y no son objeto de

estudio de este trabajo.

Los QA son considerados como colecciones de liquido que se
forman entre dos capas de células aracnoideas. Varios mecanismos se
han sugerido en la literatura como el origen de los mismos. Algunos
QA muestran ciertas propiedades que no son Optimamente explicadas
en base de las teorias actuales como son las fluctuaciones temporales
del tamafo, y la propia desaparicion de los QA sin traumatismos

craneales previos evidentes?6-29,

La hipotesis prevalente actualmente propone la formacion de los
QA por la division o duplicacion de la membrana aracnoidea durante la
embriogénesis, que posteriormente se rellena de liquido mediante el
transporte activo a través de la membrana del quiste o mediante un

mecanismo valvular. Hay que considerar que varias
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caracteristicas mostradas por los QA no son explicadas por completo

por las teorias actuales.

Estas caracteristicas incluyen la predileccién por la fosa media con
preponderancia izquierda con mayor incidencia entre los hombres, esta
caracteristica, podrian indicar la existencia de algun mecanismo

genético subyacente en el desarrollo de los QA.

Como se explica por lat3histologia de los QA 13, la base del origen
de los quistes podria producirse durante el desarrollo embrioldgico
dividiéndose la membrana externa de los QA en dos capas pudiendo
dar lugar al quiste®. Posteriormente el desarrollo y crecimiento de los
mismos se favoreceria por un efecto valvular que permitiera la entrada
de LCR, hecho este demostrado mediante neuroendoscopia en algunos
casos muy limitados 3°0. También ha sido propuesta la teoria del
gradiente osmatico, siendo rechazada por la mayoria de los autores ya
que en diversos estudios se demuestra que la composiciéon del liquido
extraido del quiste es muy similar a la del LCR, ademéas estos estudios
se encuentra sesgados por la posibilidad de contaminacion a la hora de

la extraccion del liquido, por lo que su validez es muy limitada3*.

Otra teoria esgrimida es la hipersecreciéon de liquido por parte de
células de la capa interna del quiste®. La hip6tesis acufiada a mediados
de siglo pasado por el neurocirujano neozelandés R.G. Robinson, que
defendia la creacion de los quistes aracnoideos por agenesia del

parénquima subyacente esta totalmente denostada actualmente3?.

En cuanto al fallo embriolégico del desarrollo de las meninges hay
ciertos trabajos que apoyan esta teoria, no pudiendo explicar hoy en
dia todos los casos de QA ya que mediante el control ecografico
prenatal la incidencia deberia ser mayor de la que encontramos en la

literatura33-34.
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Dada la naturaleza congénita de la mayoria de estos quistes
parece razonable pensar que exista alguna alteracién en la expresion
de algunos genes en las células de la cresta neural y leptomeningea

que pueda contribuir al desarrollo de los quistes aracnoideos®®.

Hay muchos estudios con pacientes que padecen diferentes
sindromes genéticos con diagnodstico de QA, se ha de tener en cuenta
que al ser una condicion tan frecuente entre la poblacién en general,
también es probable que pudieran darse sin un origen genético en

concreto36-3940,

Existen sindromes genéticos en los que la incidencia de los QA es
mayor que en la poblacibn general, como por ejemplo en la
poliquistosis renal autosdmica dominante, en la que se producen
quistes en diferentes 6rganos, siendo esto un sello distintivo de este
sindrome3>4%42_ Otros sindromes como la esclerosis tuberosa también
han sido relacionados con mayor incidencia de QA que entre la

poblacion general 43, tabla 2.

Report Cyst Associated syndrome

location (OMIM code)

Yabuki(2007) Spinal Lymphedema-distichiasis
syndrome (153400)

Jadeja (2003) Intracranial Oculopharyngeal
muscular dystrophy
(164300)

Alehan (2002) Intracranial Autosomal dominant
polycystic kidney
disease

(173900 or 613095)

Jamjoom (1995) Intracranial Glutaric aciduria
type-1 (231670)

Martinezlage Intracranial Glutaric aciduria

(1994) type-1 (231670)

Schwartz (1980) Spinal Lymphedema-distichiasis

syndrome (153400)

Tabla. 2. Enfermedades relacionadas con los quistes aracnoideos. Qin
X, Wang Y, Xu S, Hong X. Familial arachnoid cysts: a review of 35
families. 2019; (April 2018).
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Por lo tanto, los QA muestran varias caracteristicas que nos hacen

pensar que existen mecanismos genéticos que influyen en su

formacion, y en ocasiones coexisten con enfermedades de las que

desconocemos su base genética3®, tabla3.

Report Cyst location Location of associated
gene (gene name)

Furey (2017) Intracranial Xp22.2

Kurt (2016) Intracranial 9g21.11 (FXN)

Koenigstein (2016) Intracranial 1p13.3 (GPSM2)

Ogura (2013) Spinal 16q24.1 (FOXC2)

Degerliyurt (2012) Intracranial 13q34 (COL4AI)

Bayrakli (2012) Intracranial 6q22.31-23.2

Sanchez (2010) Spinal 16q24.1 (FOXC2)

Bilguvar (2009) Intracranial 11pl5

Arriola (2005) Intracranial 16gh-

Orlacchio (2004) Intracranial 2p22-p21 (SPG4)

Tabla 3. Mutaciones genéticas publicadas relacionadas con los quistes
arcnoideo. Qin X, Wang Y, Xu S, Hong X. Familial arachnoid cysts: a
review of 35 families. 2019;(April 2018).
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2.5 PREVALENCIA

Tras la generalizacion del uso de la TC y la RM aumento la

deteccidon de lesiones cerebrales entre las que se encuentran los QA.

Hay numerosos estudios que recogen la frecuencia de los QA en

diferentes y variados grupos poblacionales, lo que confiere ciertos

sesgos a los mismos4446,

Con los datos publicados actualmente no es posible conocer de

manera certera la prevalencia de los QA en la poblacién general36-38,

Existen varios trabajos en los que ha sido estudiada la prevalencia

de los QA, al tratarse de grupos heterogéneos no es posible establecer

el porcentaje real de los QA en la poblaciéon en general36:38.:39:47-51, tapla

4.
CASOS DE
ESTUDIO QUISTES A PORCENTAJE
ARACNOIDEOS
At 661 48.417 1,37%
At 309 11.738 2,6%
Becket T 86 27.187 0,32%
Haberg AK¥ 36 1006 3,6%
Rabiei K 29 1235 2,3%
Ver“;’l‘;ﬂM et 2 2000 2,2%
Ortega HW>! 7 524 1,3%
52

Katzman GL 3 1000 0.3%

Tabla 4. Resultados de los estudios en los que se hallaron quistes

aracnoideos sobre el total de pacientes estudiados.
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Como se muestra en la tabla 4 hay diversos y heterogéneos
estudios que publican el porcentaje de QA hallados en las exploraciones
efectuadas a la poblacion general. Se trata de trabajos prospectivos y
retrospectivos, con una variabilidad en la prevalencia desde el 0,32%
hasta el 3,6%, que hace dificil esclarecer el porcentaje real de la

presencia de QA entre la poblacion general

2.6 HISTORIA NATURAL DE LOS QUISTES
ARACNOIDEOS.

Por el momento, durante el seguimiento de estos pacientes sélo
se ha descrito un crecimiento clinicamente relevante si los pacientes
se encontraban por debajo de los 4 afios de edad3%-°3-57 asi mismo han
sido reportados casos en los que se han reducido de tamafio o incluso
desaparecido sin antecedentes de traumatismos previos ni otros

eventos 26-28,

En conclusion, la mayoria de los QA permanecen estables en el

tiempo®&.

2.7 CLASIFICACION Y LOCALIZACION DE LOS
QUISTES ARACNOIDEOS

Los quistes aracnoideos se pueden clasificar atendiendo a su
localizacion, tamafio, comportamiento clinico y comunicacion con otros

espacios.

Los quistes temporales, supraselares y de cisterna cuadrigémina

han sido clasificados atendiendo a sus caracteristicas particulares®®-2,
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Es una constante en la literatura resenar que la mayor parte de
los QA se observan en la fosa media, se hallan en la localizacion

temporales hasta en un 50%, seguidos por los quistes de la fosa

posterior en un 30%, siendo el resto de las localizaciones menos

frecuentess6:38.39

Es resefable la mayor frecuencia de los QA temporales entre los
varones de 3:1 no siendo tan importante esta diferencia en otras

localizaciones.

Galassi et al'® basandose los resultdos de la TC y cisternografia

clasifico los quistes de fosa media en 3 tipos :

Figura. 4. Clasificacion de Galassi: A) tipo I, B) tipo Il, C) tipo IIl.

Tipo |: Descrito como la forma mas pequefa de QA de fosa media,
el polo temporal es comprimido posteriormente, sin desplazamiento ni
distorsion de los ventriculos. Tras la inyeccion de Metrizamida se
observa paso, a las cisternas basales del mismo, completo a las 12
horas de la inyeccion, por lo que Galassi deduce que hay comunicacion

con el resto de las cisternas.
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Tipo Il: Descrito como el clasico tipo de QA de fosa media, de
tamano intermedio con forma triangular o cuadrada. Ocupa la parte
anterior temporal y se extiende superiormente hasta la cisura de

Silvio.

A las 12 horas de inyectar Metrizamida en el quiste no se observa
paso claro del mismo a las cisternas basales por lo que concluye que

no existe comunicacion entre ellos.

Tipo Ill: Lo describe como quiste gigante que se extiende hasta
el hemisferio cerebral a través de la cisura de Silvio, con atrofia severa
del l6bulo temporal, desestructurando de forma importante la
anatomia de los ventriculos y del parénquima cerebral adyacente.
Tras la inyeccion de Metrizamida no observa paso del contraste a las
12 horas por lo que concluye en que no existe comunicacion entre el

quiste y las cisternas.

Actualmente la comunicacion de estos quistes con el resto de las
cisternas y espacio subaracnoideo basado en este estudio esta en
entredicho, ya que se puede producir la difusion del mismo a través
de la membrana por lo que la validez de esta teoria de la

comunicacion, segun el tipo de quiste, no tendria mucha validez.

Existen trabajos que estudian la posible comunicacion mediante
contraste entre la TC y la RM con buena correlaciéon en cuanto a la

continuidad del QA con el espacio subaracnoideo®3.

Se ha propuesto otra clasificacion de los QA de localizacion

supraselares util en a la toma de decision terapéutica®®.

0 SAC-1 son los quistes puramente supraselares con bloqueo
temprano, del foramen de Monro y ventriculomegalia que parecen

provenir de una expansiéon de la cisterna quiasmatica.
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0 SAC-2 se caracterizan por una dilatacion de la cisterna
interpeduncular, con la membrana de Liliequist elevada, pero tercer
ventriculo libre. Esto puede deberse a un defecto de la membrana de
Liliequist. Estas formas a menudo se diagnhostican prenatalmente y
pueden permanecer estables en el tiempo sin requerir un tratamiento
quirurgico.

0 SAC-3 representa las formas asimétricas con una afectacion
de otros, espacios subaracnoideos, presentandose principalmente con
macrocrania e hidrocefalia leve o nula. Esas formas tienen un

prondéstico muy bueno si se tratan quirdrgicamente.

Figura 5. Quiste aracnoideo supraselar SAC 1 con hidrocefalia.

Los quistes de la cisterna cuadrigémina se clasifican en tres

tipos®4:

e Tipo I: Quistes con extension supra e infratentorial.

e Tipo I: Quistes con extension infratentorial
(supracerebelosa o supra retrocerebelar).

e Tipo Ill: Quistes con extension lateral hacia el I6bulo

temporal.
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Figura 6. Quiste Tipo Il de cisterna cuadrigémina.

El resto de los QA en otras localizaciones por el momento no han

sido clasificados por ningun autor.
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2.8 SINTOMATOLOGIA

2.8.1 CEFALEA

La cefalea se ha relacionado con mas de 75% de los motivos de

consulta relacionadas con los QA®>.

Sin embargo, los QA se encuentran en un pequefno porcentaje de
TC y RM cerebrales realizados para la evaluacion del dolor de cabeza.
La anamnesis precisa, el examen neurolégico y las imagenes realizadas
de acuerdo con las pautas de practica aceptadas pueden ayudar a los
médicos a determinar si la cefalea y los sintomas son causados por el
quiste o si deben buscar un diagnéstico primario de dolor de cabeza

con sintomas superpuestos.

La distincion clinica entre pacientes sintomaticos y asintomaticos
(sintomas que estan directamente relacionados con el quiste
aracnoideo) puede ser dificil. Los antecedentes familiares de migrafa

pueden ayudar en el diagndéstico de pacientes asintomaticos.66:67.

Debemos ser cautos antes de atribuir la causa de cefalea al QA
por tanto y evitar sobre indicar el tratamiento quirdrgico por este
motivo, de hecho, en la clasificacion internacional de cefaleas no se
hace referencia a los QA como causa de cefalea con la evidencia

actual®s.

Por lo tanto, la aparicion de estas lesiones estructurales y otros
trastornos en los sindromes de cefalea primaria en nifios podria ser

incidental®>.
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2.8.2 VERTIGOS Y MAREOS

Estudios prospectivos han hallado en adultos del 37% al 70% de
casos con QA y mareos®® mientras que en los estudios retrospectivos

la frecuencia es menor del 26% al 46%70.71,

En dependencia de la localizacién, los QA pueden influir en la
clinica de estos pacientes, se hace evidente que aquellos que afectan
a la fosa posterior en contacto y desplazando el nervio vestibular
pueden causar mareo, vértigo, pérdida de audiciéon y paresia facial’?>"3
, se han publicado varios trabajos en los que tras la descompresion
quirurgica del QA el paciente mejor6 de la clinica inicial de paresia y

pérdida auditiva’4-76.

Es mandatorio realizar un estudio neuro-otoldégico completo antes
de asumir la causalidad de la clinica al quiste aracnoideo y recomendar

una intervencion descompresiva sobre el mismo.

2.8.3 EPILEPSIA

Clasicamente en la literatura se han relacionado los QA con la
presencia y causa de las crisis epilépticas y epilepsia, sobre todo han

sido descritos casos y series en pacientes adultos®°:77-80

No se ha publicado ningun estudio con casos controles
intervenidos quirdrgicamente comparado con tratamiento mediante

anticomiciales y en seguimiento durante largo tiempo81-84,

Los trabajos que describen pacientes tratados quirdrgicamente
por epilepsia, Unicamente indican mejoria o buen resultado sin
especificar qué es lo que consideran buen resultado tras
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Hay varios trabajos que cuestionan la causalidad de la epilepsia
con la existencia de QA intracraneales®’—8° entre ellos el publicado por
nuestro grupo de trabajo que se desarrollara con mas detalle en la

discusion.

2.8.4 DEFICITS VISUALES

Existen dos mecanismos mediante los cuales los QA pueden
causar déficits visuales: compresion directa de las vias visuales o
traccion de estas, cortical occipital o traccion y del nervio 6ptico, y por

aumento de la presiéon intracraneal®®-°4,

Los déficits causados por la compresiéon de las vias normalmente
causan defectos campimétricos mientras que los causados por un
aumento de la presion intracraneal se manifiestan por diminucion de la
agudeza visual y pérdida de vision global con edema de papila y

hemorragias retinianas.

2.8.5 ALTERACIONES ENDOCRINOLOGICAS

Se ha descrito alteraciones endocrinolégicas en los pacientes
pediatricos en relacion con precoz®°-°¢ alteraciones del crecimiento®’:98,
esterilidad® y secreciéon inadecuada de la hormona ADH entre

otras97-99,

Estas alteraciones se justifican por la compresion o
desplazamiento de las estructuras del eje hipotalamo-hipofisiario,

recuperando su funcionalidad una vez se descomprime o se elimina el

QA.

2.8.6 ALTERACIONES PSIQUIATRICAS

Siguiendo la maxima de que cualquier proceso expansivo

intracraneal tiene potencial para influir sobre la personalidad o las

46



funciones mentales superiores se discute si los QA pueden ser

causantes de este tipo de alteraciones.

No debemos olvidar que, salvo excepciones, en niios pequenos el
crecimiento de los QA es excepcional, por lo que su influencia en la
edad adulta sobre las funciones superiores cerebrales o psiquiatricas

deberia de estar limitados a casos excepcionales.

Basandonos en el tamafo y posible modificaciéon de la funcién
cerebral los estudios publicados se centran en los QA temporales por
tratarse de los mas frecuentes y de mayor volumen, aunque también
existen casos de QA en localizacion frontal, relacionados con

alteraciones psiquiatricast00-101,

Se han publicado multiples casos en los que se relaciona la
existencia de QA con alteraciones psiquiatricas'®%-194  si bien es cierto
que existe controversia respecto a su causalidad con varios trabajos

que rebaten este supuesto como el de Das et al'©®

2.8.7 ALTERACIONES DEL LENGUAJE EN PACIENTES PEDIATRICOS

En series relativamente grandes de pacientes pediatricos con QA
en las que se ha reportado hasta un 1,8% de alteraciones del

lenguaje®’.

Existen varios trabajos y casos publicados en los que se ha
relacionado alteraciones del lenguaje en los pacientes pediatricos y los
QA, algunos de ellos pudiendo ser explicados por la localizacion 106.107
y el crecimiento de los QA y otros sin hallazgos evidentes de

causalidad.
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3 JUSTIFICACION






Los QA en la poblaciéon pediatrica se diagnostican casi siempre

en el contexto del estudio de un sintoma neuroldgico.

Los hallazgos de imagenes quisticas cerebrales son motivo de
preocupacion para los pacientes y sus familias. La concomitancia
de los sintomas neurolégicos comunes con el hallazgo de un QA
intracraneal puede desencadenar una cascada de pruebas y
evaluaciones adicionales innecesarias, a menudo impulsadas por la
ansiedad de los padres, que en ultima instancia puede resultar en

un tratamiento o intervencion quirdrgica inapropiada.

En la consulta de neuropediatria es frecuente la peticion de
pruebas de imagen cerebral, realizandose seguimiento de los nifios
en los que en la imagen craneal pudiera haberse observado algun

hallazgo anémalo.

Con esta revision se pretende optimizar el seguimiento de los
ninos con QA, de forma adecuada a los recursos sanitarios
disponibles, con recomendaciones realistas pacientes y familiares
identificando precozmente y evitando en la medida de lo posible,
las potenciales complicaciones, que puedan precisar intervenciéon

médica.
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4 HIPOTESIS






La mayoria de los quistes aracnoideos diagnosticados en la
poblacién pediatrica son hallazgos casuales, que generalmente no
precisan de tratamiento quirdrgico especifico, ni seguimiento

mediante pruebas seriadas de imagen.
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5 OBJETIVOS






5.1 OBJETIVO GENERAL

Determinar los motivos de consulta que conducen al diagndstico
de los quistes aracnoideos, excluidos los considerados postinfeccion o
postraumaticos, en los pacientes estudiados en neuropediatria,
describir su evolucién, seguimiento y control de pruebas de imagen v,

en su caso, la indicacion de intervencion quirdrgica.

Se pretende optimizar el seguimiento y la informacion a pacientes
y familiares de los nifios con quistes aracnoideos, que permitan
identificar precozmente las complicaciones que precisen intervencion

meédica, y evitar el exceso de pruebas complementarias y tratamientos.

5.2  OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir los motivos de consulta de los pacientes con quistes
aracnoideos, excluidos los considerados postinfeccion o]
postraumaticos.

2. Describir las localizaciones de los quistes aracnoideos mas
frecuentes en nuestra serie.

3. Establecer si existe relacion entre la localizacion y el tamafo
del quiste aracnoideo y la clinica que motivé la consulta.

4. Analizar la posible relacion entre localizacion, tamafno del
quiste y las complicaciones que han requerido intervencidén quirudrgica.

5. Analizar las razones que motivaron intervencion quirdrgica.

6. Valorar la utilidad del seguimiento en consulta y la realizacion
de pruebas de imagen seriadas en los pacientes diagnosticados de

quiste aracnoideo.
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6 MATERIAL Y METODOS






6.1 DISENO

Estudio descriptivo, trasversal, observacional mediante la revision
de las historias clinicas de los nifios con diagnéstico de QA, excluidos
los considerados postinfeccién o postraumaticos, obtenidos de la base
de datos (BD) de neuropediatria del servicio de pediatria del Hospital
Universitario Miguel Servet (HUMS) desde mayo de 1990 a mayo de
2019. Con los datos obtenidos se realiza un estudio analitico para
intentar establecer una relacidon de entre tamafo y localizacién de los

QA, la clinica y posibles complicaciones.

6.2 SELECCION DE PACIENTES:

Se incluyen a todos los pacientes de 0 a 15 afios vistos al menos
una vez en consultas externas de neuropediatria del HUMS desde mayo
de 1990 a mayo de 2019 y que han sido registrados en la BD durante
este periodo.

En el momento de la realizacion del estudio la BD constaba de
22.597 pacientes. La poblacion de referencia de la seccion de
neuropediatria del HUMS ha sido variable en estos afios incluyendo
también casos derivados de La Rioja (313.571) y Soria (89.501) que
afadidos a la poblacién de Aragén en 2019 (1.321.000) segun los datos
del Instituto Nacional de Estadistica, suman un total aproximado de
1.750.000 habitantes.

Se incluyen todos los pacientes de la BD con diagnéstico de QA,

excluidos los casos postinfeccion o postraumaticos.

Una vez obtenidos los datos de filiacion de los pacientes con QA
se revisaron las historias clinicas y se analizaron de forma individual,
por el investigador principal (IP), las imagenes cerebrales disponibles,

registrando la localizacién y el volumen medido de los QA.
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6.2.1 CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes incluidos en la BD con diagnéstico de QA cerebral
realizado mediante al menos una TC o una RM, y en los que se pudo
revisar la imagen disponible en la BD, en archivos de imagen o en la
historia  electréonica, y no considerados postinfeccion o

postraumaticos.

6.2.2 CRITERIOS DE EXCLUSION

Casos considerados como mal clasificados como QA tras revisar
el IP las pruebas de imagen.

Los pacientes diagnosticados de QA espinales.

Los quistes derivados de una infeccion o postraumaticos.

Todos aquellos casos en los que no se ha podido obtener

imagenes.

6.2.3 CARACTERISTICAS DE LA MUESTRA

En la BD de Access de la unidad de neuropediatria se realiza una
busqueda cruzada de QA y diagnéstico definitivo, hallando 255
pacientes con diagndéstico de QA cerebral, de estos fueron excluidos
2 por error en el registro del numero de historia, 33 tras revisar las
imagenes y considerar que no eran QA (quistes pineales, cavidades
porencefalicas, quistes tumorales, quistes ependimarios, cavidades
de Virchow Robin, etc...) y los otros 30 fueron excluidos por la falta

de imagenes o informes en la historia clinica con la medicion del QA.

Los 190 pacientes resultantes se agruparon por los motivos de

consulta.
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6.3 BASE DE DATOS

La recogida de los datos se realiza desde el afno 1990 durante la

visita de todos los pacientes, en el programa Acces de Microsoft Office.

En cada consulta los profesionales pertenecientes a la seccidn de
neuropediatria del HUMS recogen la evolucién de cada paciente en las
visitas sucesivas, asi como los tratamientos y los resultados de las

pruebas complementarias que se realizan.

Se registran los siguientes apartados fundamentales en las

consultas:

¢ Afo de nacimiento.

e Anamnesis.

e Exploracion fisica.

e Pruebas de imagen.

e Motivo de consulta.

e Fecha primera consulta.

e Fecha de consultas sucesivas.

e Tratamiento.

e Seguimiento o alta del paciente.

° Evolucioén.
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7 METODOS






Se procede a la revision de las historias clinicas obteniendo datos
de la BD de la unidad de neuropediatria, de las historias convencionales
de papel y de la historia clinica electrénica.

Una vez seleccionados los pacientes, se crea una nueva base de

datos en Excel, en la que se recogen las siguientes variables:

7.1 VARIABLES

Cddigo de identificacion numérico del paciente
Fecha de nacimiento.

Sexo

Edad gestacional.

Peso al nacer

Fecha de la primera visita

Edad primera visita

Fecha de la ultima visita

Numero de visitas a neuropediatria
Meses en seguimiento

Fecha primera imagen

Fecha dltima imagen

Numero de tomografias Computarizadas (TC)

R N 2 2 20 2 2 N R A A &

NUumero de Resonancias magnéticas (RM)

— Tiempo transcurrido entre la primera y la ultima prueba de
imagen realizada

— Motivo de consulta principal a lo largo de la vida del nifio
Cefalea
Retraso psicomotor
TDH

Traumatismo craneoencefalico

N

Trastornos paroxisticos
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Diagnostico prenatal

Pérdida de bienestar fetal

Macrocefalia- deformidad craneal localizada
Mareos-vértigos

Hipoacusia

Pérdida de vision

Hidrocefalia-dilatacion ventricular

Otras alteraciones fisicas

Signos de hipertension intracraneal

Otra sintomatologia neurolégica

N 2R 2 2 2 A

Otros motivos de consulta
— Otros diagndsticos, aparte del quiste aracnoideo, a lo largo
de la vida del nifio
— Antecedentes familiares
Antecedentes de los padres
Alta al final del estudio
Seguimiento por neurocirugia
Visto en algun momento por neurocirugia
Fecha de diagndéstico de QA
Edad al diagndstico de QA
Origen de nacimiento
Prematuridad
Complicaciones durante el parto
Instrumentacion durante el parto
Peso respecto a la edad gestacional
Test de Apgar
Ingreso en UCI neonatal

Resultado de ECO prenatal

N 2 N N S I 2R R

Resultados de ECO transfontanelar

Se registran las caracteristicas del quiste o quistes aracnoideos

de los pacientes segun:
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Quiste Unico o multiples
Localizacion del quiste
Tamafo del quiste encm?
Complicaciones

Intervencion quirdrgica: Si/No

N N 2

Si intervencion especificar:
Motivo

Fecha

VRN

Técnica
— Crecimiento o desaparicion del quiste
— Persistencia de la clinica que motivo la consulta al final del

estudio, a los 3y a los 5 afos.

La medicion del volumen de los QA fue realizada individualmente
en todas las imagenes halladas en las historias clinicas mediante la
regla del AxBxC /2 en cm?3. En algunos casos a pesar de disponer de
las imagenes no se pudo efectuar la medicion dada la falta de
referencias en la placa para el calculo de los cm, en esos casos no se

asigno volumen alguno a los quistes.

Dado que los motivos de consulta en la BD son heterogéneos y
muy variados, en algunos casos con un muy bajo niumero de sujetos,
se agrupan algunos motivos de consulta. Para ello se consideran como:

e Cefalea: Los nifos que consultan por cefalea en
neuropediatria son aquellos que la sufren habitualmente de forma
recurrente, siendo remitidos en su mayoria por su pediatra de atencion
primaria debido al mal control de las mismas o tras requerir ingreso
hospitalario desde la urgencia. Desde el afio 1994 a todos los pacientes
con cefalea recurrente se les realiza al menos una prueba de imagen.

e Retraso psicomotor: Los pacientes con retraso psicomotor son
remitidos por este motivo desde su pediatra de atencién primaria en
Su mayoria, pero también en ciertas ocasiones son estudiados durante

un ingreso hospitalario.

71



e Trastorno por déficit de atenciéon con o sin hiperactividad
(TDA/TDAH): Los niilos con TDA/TDAH son habitualmente remitidos
por su pediatra de atencidon primaria por combinacion variada de
sintomas de inatencién, impulsividad, hiperactividad, y dificultares
escolares.

e Traumatismo craneoencefalico (TCE): ElI motivo de consulta
de TCE son pacientes vistos durante el ingreso tras el traumatismo y
seguidos en consulta de neuropediatria.

e Trastornos paroxisticos: Trastornos episddicos que incluyen
crisis epilépticas ademas del amplio campo de trastornos paroxisticos
no epilépticos: sincopes vagales, espasmos del llanto, discinesias
paroxisticas, sincopes cardiacos y cualquier motivo de consulta de
trastorno epis.

e Diagnostico prenatal: Consultas que se motivaron por
identificacion prenatal, habitualmente ecografia, de problemas
neuropediatricos.

e Pérdida de bienestar fetal: Tiene lugar en aquellos casos
ingresados por este motivo que se consultan con la seccion de
neuropediatria.

e Macrocefalia o deformidad craneal localizada: Aquellos
pacientes con percentil de perimetro craneal >97 y todos aquellos con
deformidad craneal localizada no causadas por cierre prematuro de las
suturas.

e Otras alteraciones fisicas: Hace referencia a cualquier
alteraciéon fisica por cualquier causa que motiva consulta a
neuropediatria, como pueden ser las manchas café con leche, los
neurofibromas etc...

e Mareos y vértigos: Todos aquellos pacientes que acuden por
sensacion de desequilibrio o inestabilidad, acompafiada o no de ganas
de vomitar.

e Hidrocefalia: Todos aquellos pacientes valorados por

hidrocefalia conocida previamente, tratada o no.
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e Signos de hipertension intracraneal: Pacientes que consultan
por cefalea con edema de papila acompafiado o no de vémitos, de
forma urgente o programada.

e Otra sintomatologia neuroldgica: Cualquier consulta con
clinica neurolégica no encuadrada en los anteriores motivos.

e Hipoacusia: Pacientes con hipoacusia objetivada mediante
potenciales evocados somato sensoriales (PESS).

e Pérdida de vision: Todos aquellos que acuden por posible
pérdida de vision de origen neurooftalmoldgico.

e Otros motivos de consulta: Nifios que acuden por motivos que
no se pueden englobar en ninguna de las consultas anteriores, como

podria ser consulta genética, entre otros.

Los pacientes pueden ser registrados en la BD por varios motivos
al mismo tiempo, a efectos del andlisis de los datos Unicamente se
tiene en cuenta el motivo principal de la primera consulta, descartando

motivos secundarios y terciarios.

7.2  ANALISIS ESTADISTICO

Para la realizacion de la base de datos se ha utilizado Microsoft
Acces y Microsoft Excel, y para la realizacion del analisis estadistico del
estudio descriptivo y analitico se ha empleado el programa R 4.1.3 (R
Core Team (2022) R: A language and environment for statistical

computing. R Foundation for Statistical Computing, Vienna, Austria.
URL https://www.R-project.org/).

El limite minimo de significacion estadistica que se ha aceptado

en todo el célculo estadistico ha sido del 95% (p<0,05).
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7.2.1 ESTUDIO DESCRIPTIVO

Se realiza en primer lugar un analisis descriptivo de las variables
a estudio. Para las variables cualitativas se aportan frecuencias
absolutas (n) y relativas (%),y para las variables cuantitativas
mediana y rango intercuartilico (RIQ). En el estudio de la normalidad

de las variables, se utiliza el Test de Shapiro-Wilks.

7.2.2 ESTUDIO ANALITICO

En el analisis de la relacién entre variables cualitativas, se utiliza
un analisis bivariante. Se aplica el test de Chi-Cuadrado o test de
Fisher (este segundo si no se cumplen las condiciones para usar el
test Chi-Cuadrado).

En la comparacién de medias entre dos grupos independientes
se utiliza el test T de Student. En el caso de variables que no cumplen
los criterios de normalidad, comparamos las medianas mediante el

test de la suma de rangos de Wilcoxon.

Para comparar media entre mas de dos grupos independientes
se utiliza el test Anova. Si no se cumplen criterios de normalidad
comparamos las medianas mediante el test de la suma de rangos de
Kruskal Wallis.

Se realiza la categorizacion de los volumenes de los quistes
segun los cuartiles medidos en cm?® obteniéndose cuatro grupos. Q1,
que comprende volumenes entre 0,07 y 1,24. Q2 entre 1,24 y 3. Q3
entre 3y 9,y Q4 entre 9 y 326.
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8 ASPECTOS ETICOS






En la realizacion de nuestro estudio se han tenido en cuenta las
normas deontoldgicas reconocidas por la Declaracién de Helsinki (642
Asamblea General, Brasil, octubre 2013)1%8, las normas de la buena
practica clinica, asi como la legislacion vigente y la normativa legal
espafiola que regula la investigacibn en humanos (Real Decreto
1090/2015 sobre ensayos clinicos y Ley 14/2007 de Investigacion

Biomédica).

El IP se compromete a proteger la dignidad, la integridad, la
privacidad y la confidencialidad de los nifios que participan en el
estudio. Se garantiza que no se recogera ni publicard informacion que
pudiera permitir la identificacion de los pacientes.

Los datos generados en este trabajo son confidenciales, y por lo
tanto, quedan protegidos de usos no permitidos por otras personas
ajenas al estudio; siendo permitida su inspeccion por la Autoridades

sanitarias.

Se presenta el proyecto de investigacion al CEICA (Comité de Etica
de la Investigacion de la Comunidad de Aragén) siendo favorable el
dictamen a la realizacién del proyecto en su reunién del dia con fecha

16/01/2019, Acta N°© 01/2019 (Anexo II).

El Servicio de Documentacion e Investigacion clinica del Hospital
Universitario Miguel Servet concede el permiso a la revision de las
historias clinicas fisicas y electronicas de pacientes con QA controlados

en consultas externas de la Unidad de Neuropediatria (Anexo Il11).

Al tratarse de un estudio retrospectivo no se realiza intervencion

sobre los pacientes por lo que los riesgos son nulos.
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El beneficio de poder conocer las implicaciones y necesidad de
seguimiento a largo plazo de los pacientes con quistes aracnhoideos se
podra traducir en la mejora de nuestras intervenciones y manejo de

estos pacientes evitando iatrogenia.

8.1 TRATAMIENTO DE DATOS

- Los investigadores se comprometen a recoger, registrar y
notificar los datos de forma correcta respondiendo de su actualizacion

y calidad.

- Los investigadores del estudio garantizan la confidencialidad
de los datos de los pacientes incluidos en el estudio y velaran por que
se cumpla en todo momento lo establecido en la Ley Organica 15/1999

de Proteccion de Datos de Caracter Personal.

- Los pacientes se identifican en la base de datos de trabajo
mediante una codificacion numérica que so6lo conoceré el investigador

principal (IP).

- Se garantiza la total confidencialidad de los datos, en
particular la identidad de los participantes, que no sera comunicada a
terceros. El uso de los datos sera unica y exclusivamente para los fines
establecidos en el estudio. Cuando se archivan o se procesan datos
personales pertenecientes al IP y/o a los pacientes, se toman las
medidas oportunas para proteger y prevenir el acceso a estos datos

por parte de terceras partes.
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8.1.1 INTERFERENCIA CON LOS HABITOS DE ASISTENCIA MEDICA

La realizacidon de este estudio no interfiere con las actividades

asistenciales del centro.

Aspectos econdmicos: No se realiza gasto a cargo del hospital ni

del servicio de pediatria.

No se obtendrd compensaciéon econ6mica por la participacion en

este estudio.

8.1.2 INFORMACION A LOS PARTICIPANTES Y CONSENTIMIENTO
INFORMADO

Al tratarse de un estudio retrospectivo de la BD de neuropediatria
desde 1990 y la revision de las historias clinicas, no se ha realizado

ninguna intervencion.
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9 CONFLICTO DE INTERESES






El IP declara que no existe ningun tipo de conflicto de interés

personal ni comercial.
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10 DIFICULTADES Y LIMITACIONES
DEL ESTUDIO






Las principales limitaciones derivan de ser un estudio
retrospectivo. Los datos son recogidos en la base de datos a lo largo
del periodo de estudio por 7 especialistas, lo que hace que la recogida

y criterio de primera consulta haya podido ser heterogéneo.

Al ser un periodo de estudio largo, 29 afios, hay que tener en
consideracion que el acceso, la indicacion y el seguimiento mediante
pruebas de imagen ha variado a lo largo del tiempo, siendo
actualmente mucho mas accesible la realizacion de una RM que al
principio del periodo de estudio lo que puede concurrir en un sesgo
diagnostico. El diagndéstico de QA se realiza Unicamente mediante la
realizacién de una prueba de imagen cerebral teniendo en cuenta que
no a todos los pacientes se les realiza dadas las caracteristicas clinicas

gue presentan.

Es resefable también que la practica clinica durante el periodo de
estudio ha ido modificandose, incluso entre los facultativos que
recogieron los datos, al no existir un criterio homogéneo en nuestros

dias sobre cOmo seguir y tratar a estos pacientes.

Los protocolos y hojas de informaciéon son adaptados a los

continuos avances técnicos, cientificos y sociales.
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11 RESULTADOS






Total de pacientes recogidos en la base de datos de neuropediatria
desde mayo de 1990 a mayo de 2019: 22.597.

Del total de pacientes, a 10.346 se les realiz6 una prueba de
imagen, RM o TC craneal, lo que supone el 45,8% del total de los

pacientes recogidos en la base de datos.

Tras la busqueda en la BD y seleccionar por criterios de inclusion
y exclusion, se han hallado 190 pacientes con QA intracraneales, con
un total de 213 quistes. Estos 190 pacientes representan del total de

los que tienen prueba de imagen un 1,83%.

En la tabla 1 se muestran algunos de los trastornos en los que se
identificaron QA, el total de casos de QA identificados en cada
alteracioén, el total de casos de cada trastorno a los que se realizé

imagen cerebral y el global registrado por este motivo en la BD.

En la primera columna se muestran los trastornos, en la segunda
el numero de QA gue se hallaron entre dichos desérdenes, en la tercera
el nUmero de pacientes a los que se les realiz6é prueba de imagen entre
los que mostraban la misma alteracion, y en la dltima el porcentaje del

total de nifios con dicho trastorno que fueron diagnosticados de QA.
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11.1 ANALISIS DESCRIPTIVO DE LA MUESTRA

11.1.1 TABLA 1. TRASTORNOS EN LA MUESTRA DE PACIENTES

N=255 N=10.346 PORCENTAJE DE
QUISTES ARACNOIDEOS REALIZADA NINOS CON QA
NEUROIMAGEN (TC O RM) SOBRE EL TOTAL DE
(N) (N) PACIENTES CON EL
TRASTORNO
CEFALEAS RECURRENTES 83 4.035 2,05%
RETRASO GLOBAL DESARROLLO/DISCAPACIDAD 35 1.832 1,9%
INTELECTUAL
TDA/TDAH 31 1.081 2,8%
EPILEPSIA 25 1.807 1,4%
PARALISIS CEREBRAL 14 1.107 1,2%
HIDROCEFALIA 11 358 3%
TICS 11 236 4,6%
TRASTORNO DEL ESPECTRO AUTISTA 11 465 2,4%
CROMOSOMOPATIA-ENCEFALOPATIA 5 115 4,3%
ENCEFALOPATIA PERINATAL 4 117 3,4%
ANOMALIA CHIARI | 4 76 5,2%
HIDROCEFALIA PRENATAL 4 143 2,8%
NEUROFIBROMATOSIS 1 4 93 4,3%
MICROCEFALIA PERIMETRO CRANEAL <P3 3 386 0,7%
EPILEPSIA AUSENCIAS 2 68 2,9%
CITOMEGALOVIRUS CONGENITO 2 24 8,3%
QUISTE PINEAL 2 50 4%
PHELAN MCDERMID. DELECION 22Q13 3 1 4 25%
DELECION 15Q11 1 4 25%
DELECION 15Q13 1 1 100%
DELECION 2Q31 2 2Q32 3 1 1 100%
DUPLICACION 17P13 1 1 1 100%

Es importante reseflar que desde 1994 se realiza imagen a todo

nifo con cefaleas recurrentes que consulta en neuropediatria.

Se debe senalar que desde el afio 2010 no se realiza prueba de
imagen a pacientes con trastornos del neurodesarrollo (retraso global
del desarrollo, discapacidad intelectual o trastorno del espectro
autista). Nunca se ha realizado neuroimagen a nifios con otros
trastornos del neurodesarrollo como tics o TDA/TDAH aislados; por lo
tanto el motivo de realizacion de TC o RM en casos de TDA/TDAH

aislado ha sido motivado por otra circunstancia.

En la tabla 2 se muestran los motivos de consulta de los pacientes

diagnosticados de QA.
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Cada niflo puede consultar por diferentes razones a lo largo del
seguimiento; el motivo de consulta reflejado en la tabla en muchos
casos no es la causa de la realizacion de imagen. La primera columna
muestra el motivo de consulta principal, la segunda los casos de QA
asociados, la tercera columna el total de casos con dicho motivo del
total de la BD y la cuarta el porcentaje de nifios con QA que consultan

sobre el total por el mismo motivo.

11.1.2 TABLA 2. MOTIVOS DE CONSULTA DE LOS PACIENTES CON
QUISTES ARACNOIDEQOS

PORCENTAIJE DE
PACIENTES CON QA
N=22597 SOBRE EL TOTAL DE
N_(lozg) N PACIENTES CON EL
MOTIVO DE CONSULTA
Cefalea 62 (33%) 5269 1,17%
Retraso psicomotor 33 (17%) 2654 1,24%
Sintomas de TDA/TDAH 7 (3,7%) 2938 0,23%
Traumatismo Craneal 17 (8,9%) 856 1,9%
Trastornos Paroxisticos 26 (14%) 7465 0,34%
Diagnéstico prenatal 4 (2,1%) 120 3,3%
Perdida del bienestar fetal 4 (2,1%) 756 0,52%
Macrocefalia- deformidad craneal 13 (6,8%) 352 3,6%
localizada
Mareos y Vértigos 5 (2,6%) 107 4,6%
Hipoacusia 3 (1,6%) 86 3,4%
Perdida de Vision 3 (1,6%) 140 2,1%
Hidrocefalia 3 (1,6%)
Otras alteraciones fisicas 6 (3,2%)
Signos de Hipertension Intracraneal 3 (1,6%) 48 6,2%
Otra Sintomatologia Neuroldgica 17 (8,9%)
Otros Motivos de Consulta 5 (2,6%)

TDA/TDAH: Trastorno de déficit de atencidn con/sin hiperactividad

La tabla 3 refleja la mediana de edad a la que consultan los

pacientes que son diagnosticados con QA.

11.1.3 TABLA 3. EDAD AL DIAGNOSTICO EN ANOS
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N=188
Edad al diagnéstico (Afios) 7,2 (2,6,10,7)
Mediana y Rango Intercuartilico

Tabla 4 hace referencia a la distribucion de los quistes por sexo.

11.1.4 TABLA 4. DISTIBUCION DE LOS QUISTES POR SEXO

SEXO N

190 N(%)
Masculino 138(67,3%)
Femenino 52 (38,7%)

En la primera visita los pacientes pueden consultar por diferentes
causas, se observa que la gran mayoria (un 89%) sélo acuden por un

motivo en la primera visita, Tabla 5.

11.1.5 TABLA 5. NUMERO DE MOTIVOS DE CONSULTA DE LOS
PACIENTES CON QUISTES ARACNOIDEOS

N N (%)
Numero de motivos de consulta 190

2 (1,1%)
169 (89%)
16 (8,4%)

2 (1,1%)

1 (0,5%)

A WNEFRO
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Distribucion del peso al nacimiento, dividido entre adecuado,

pequefio y grande para la edad gestacional. Tabla 6.

11.1.6 TABLA 6. PESO AL NACIMIENTO SEGUN LA EDAD

GESTACIONAL.
PESO RESPECTO A LA EDAD GESTACIONAL N N (%)
NuUmero de pacientes registrados 147
Adecuado para la edad gestacional 126 (86%)
Pequefio para la edad gestacional 10 (6,8%)
Grande para la edad gestacional 11 (7,5%)

En la tabla 7 se sefalan los antecedentes familiares que tienen
relacion con el motivo de consulta o con la posibilidad de padecer QA

como es el caso de la poliquistosis renal.

11.1.7 TABLA 7. ANTECEDENTES FAMILIARES DE PRIMER GRADO
RELACIONADOS CON EL MOTIVO DE CONSULTA.

N N(%)

Antecedentes familiares 190

Ninguno 150 (82,2%)
Migrafia 14 (7,7%)
Desconocido 9 (4,7%)
Epilepsia 8 (4,4%)
Consanguinidad 4 (2,2%)
Retraso psicomotor 2 (1,1%)
Hipertension endocraneal 2 (1,1%)
Poliquistosis renal 1 (0,6%)
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De los 96 pacientes de los que se pudo obtener datos de las
ecografias prenatales en 4 casos se diagnosticaron de QA lo que supone

un 4,2%, Tabla 8.

11.1.8 TABLA 8. HALLAZGOS EN LA ECOGRAFIA PRENATAL

N N(%)
ECO prenatal 96
Normales 88 (92%)
Con quistes 4 (4,2%)
Otras alteraciones 4 (4,2%)

En la tabla 9 se muestra la distribucién de los QA entre los 190
pacientes, ya que en 21 casos se hallaron mas de un QA intracraneal,

lo que sumados suponen 213.

11.1.9 TABLA 9. NUMERO DE QUISTES POR PACIENTE

N N(%)
Numero de Quistes por paciente 213
1 169 (89%)
2 19 (10%)
3 2 (1,1%)
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11.1.10 TABLA 10. LOCALIZACION DE LOS QUISTES ARACNOIDEOS

N N(%)
213
Temporal Izquierdo 93 (49%)
Temporal Derecho 38 (20%)
Cisura Coroidea Derecha 11 (5,8%)
Cisura Coroidea Izquierda 9 (4,7%)
Retrocerebeloso 14(6,5%)
Cisterna Cuadrigémina 7 (3,7%)
Angulo ponto cerebeloso Izquierdo 6 (3,2%)
Angulo ponto cerebeloso Derecho 5 (2,6%)
Parietal Izquierdo 1 (0,5%)
Parietal Derecho 6 (3,2%)
Frontal Izquierdo 5 (2,6%)
Frontal Derecho 6 (3,2%)
Retroselar-supraselar 4 (2,1%)
Supracerebeloso 1 (0,5%)
Intraventricular 6 (3,2%)
Occipital 1 (0,5%)

N= Ndmero total de QA a estudio

En esta tabla se recoge el tamafo del quiste en cuartiles, siendo
el nimero total de QA recogidos en la base de datos de 213, en 10 de
los QA no se pudo realizar la medicion con la iconografia aportada,
Tabla 11.

11.1.11 TABLA 11. TAMANO DE LOS QUISTES SEGUN LA

LOCALIZACION
N MEDIANA Y
RANGO INTERCUARTILICO
Volumen QA Temporal Izquierdo 88 3,56 (1,82, 10,07)
Volumen QA Temporal Derecho 35 4,33 (2,17, 20,14)
Volumen Cisterna Cuadrigémina 7 3,75 (2,11, 6,12)
Angulo ponto-cerebeloso Izquierdo 6 1,10 (0,80, 2,92)
Angulo ponto-cerebeloso Derecho 5) 2,42 (2,40, 2,69)
Retrocerebeloso 14 6,30 (2,12, 11,74)
Cisura Coroidea Izquierda 8 0,68 (0,29, 1,28)
Cisura Coroidea Derecha 11 0,64 (0,34, 1,26)
Parietal Izquierdo 1 37,50 (37,50, 37,50)
Parietal Derecho 6 2,25 (1,31, 4,19)
Frontal Izquierdo 5) 2,28 (1,44, 6,80)
Frontal Derecho 6 5,31 (1,73, 7,56)
Retroselar-supraselar 4 0,72 (0,47, 3,35)
Supracerebeloso 0 -
Intraventricular 6 1,98 (0,79, 9,49)
Occipital 1 7,50 (7,50, 7,50)
No medidos 10
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Numero de pacientes a los que durante el periodo a estudio se les

realiz6 una prueba de imagen o mas de una, Tabla 12.

11.1.12 TABLA 12. NUMERO DE PRUEBAS DE IMAGEN

N N (%)
190
Una prueba de imagen 48(25,3%)
Mas de una prueba 142(74,7%)

A 179 pacientes se les realiz6 durante el seguimiento al menos

una RM y a 76 al menos una TC, Tablal3

11.1.13 TABLA 13. MEDIANA DE PRUEBAS DE IMAGEN REALIZADAS
POR PACIENTE

N N =190
Numero de RM realizadas 179
Mediana (IQR) 2,00 (1,00, 3,00)
Numero de TC realizados 76
Mediana (IQR) 1,00 (1,00, 2,00)

En la Tabla 14 se observa la evolucion de los 142 pacientes a los
que se les realiz6 mas de una prueba de imagen, hallando crecimiento
espontaneo en uno de ellos y la disminucién en otros 7, siendo en el

resto de los otros 134 invariable.

11.1.14 TABLA 14. CRECIMIENTO O DESAPARICION DEL QUISTE
ARACNOIDEO ESPONTANEAMENTE

N N(%)
142
Igual 134 (94,3%)
Crecimiento 1(0,7%)
Disminucion espontanea 7(4,9%)
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En los 157 pacientes en los que se pudo obtener el nUmero de

visitas, se observé una mediana de 5, tabla 15.

11.1.15 TABLA 15. NUMERO DE VISITAS

Numero de visitas en neuropediatria 157
Mediana y Rango Intercuartilico 5 (3,00, 9,00)

De los 179 pacientes de los que se obtuvieron datos sobre la rotura

del QA durante el seguimiento, ésta se produjo en 4 de ellos, Tabla 16.

11.1.16 TABLA 16. ROTURA DEL QUISTE DURANTE EL SEGUIMIENTO

N N(%)
Rotura del quiste 179
No 173 (97,78%)
Si 4 (2,22%)

En la siguiente tabla se exponen el niUmero de pacientes por
motivo de consulta en los que al final del estudio persisti6 la clinica que

motivé la primera consulta, Tabla 17.

11.1.17 TABLA 17. PERSISTENCIA AL FINAL DEL ESTUDIO DE LA
CLINICA QUE MOTIVO LA PRIMERA VISITA

N N (%)
Persistencia al final del estudio del motivo de la primera consulta 187 82 (43,85%)
Persistencia de cefalea 62 22 (35,48%)
Persistencia de otras sintomatologias neurolégicas 24 4 (16,67%)
Persistencia de trastornos paroxisticos 26 13 (50%)
Persistencia de retraso psicomotor 33 32(97%)
Persistencia de macrocefalia-Deformidad craneal localizada 13 13(100%)
Persistencia de TDH/TDAH 7 4 (57,14%)
Persistencia de mareos o vértigos 5 1(20%)
Persistencia de pérdida de vision 3 0(0%)
Persistencia de hipoacusia 3 3 (100%)
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11.2 SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES POR EL
SERVICIO DE NEUROCIRUGIA

TABLA 18 Y 19. SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES POR EL SERVICIO
DE NEUROCIRUGIA Y RELACION CON EL MOTIVO DE CONSULTA Y EL
TAMANO DEL QUISTE

El test de Fisher muestra que la probabilidad de acudir a consulta
de neurocirugia en los sujetos cuyo motivo de consulta fue trastorno

paroxistico es inferior a los que no fueron por ese motivo (p=0,005).

El test de Fisher muestra que la probabilidad de acudir a consulta
de neurocirugia en los sujetos cuyo motivo de consulta fue pérdida de
bienestar fetal es superior a los que no fueron por ese motivo

(p=0,022).

11.2.1 TABLA18. PACIENTES VISTOS EN CONSULTA DE
NEUROCIRUGIA EN DEPENDENCIA DE LA LOCALIZACION DEL

QUISTE
N=TOTAL N No=146 N (%) Si=44 N (%) p-valor

Cefalea 190 62 46/ 62 (74,19%) 16 / 62 (25,81%) >0,05
Retraso psicomotor 190 33 28/ 33 (84,85%) 5/ 33 (15,15%) 0,005
TDH/TDAH 190 7 6/7 (85,71%) 1/7 (14,29%) >0,05
Traumatismo Craneal 190 17 13 /17 (76,47%) 4/17 (23,53%) >0,05
Trastornos Paroxisticos 190 26 26 /26 (100%) 0/ 26 (0,00%) >0,05
Prenatal 190 4 4/ 4 (100%) 0/4 (0%) >0,05
Pérdida de bienestar fetal 190 4 1/4 (25%) 3 /4 (75%) 0,022
Macrocefalia- Deformidad 190 13 9/ 13 (69,23%) 4 /13 (30,77%) >0,05
craneal localizada

Mareos y Vértigos 190 5 5/5 (100%) 0/5 (0%) >0,05
Hipoacusia 190 3 2 /3 (66,67%) 1/ 3(33,33%) >0,05
Perdida de Vision 190 3 1/3(33,33%) 2 /3 (66,67%) >0,05
Hidrocefalia 190 3 2 /3 (66,67%) 1/3(33,33%) >0,05
Otras alteraciones fisicas 190 6 5/6 (83,33%) 1/6 (16,67%) >0,05
Signos de  Hipertension 190 3 1/3(33,33%) 2 /3 (66,67%) >0,05
Intracraneal

Otra Sintomatologia 190 17 13/17 (76,47%) 417 (23,53%) >0,05
Neurolégica

Otros Motivos de Consulta 190 5 4/5 (80%) 1/5 (20%) >0,05

Pearson's Chi-squared test; Fisher's exact test

TDH: Trastorno por deficit de atencién e hiperactividad.



Observamos que es mas probable ser visitado en consulta de
neurocirugia si el tamafo de los QA es mayor, siendo muy poco

probable que se deriven los pacientes con QA mas pequefos, Tabla 19.

11.2.2 TABLA 19. RELACION DEL TAMANO DEL QUISTE RESPECTO A
SER VISITADO EN CONSULTA DEL SERVICIO DE NEUROCIRUGIA

Total N No=165 N(%) Si =38N(%) p-valor
N
Volumen 203 0,001
cuartiles
Q1 51 50/51 1/50
(98,00%0) (2,00%)
Q2 52 43 /52 9/52
(82,69%) (17,31%)
Q3 50 38/50 12 /50
(76,00%) (24,00%)
Q4 50 34 /50 16 /50

(68,00%) (32,00%)
Pearson's Chi-squared test

11.3 ANALISIS DE LA IMPORTANCIA DEL TAMANO
DEL QUISTE

No se hallan diferencias respecto al tamano y la edad de
diagnostico de los QA, aunque se muestra una tendencia de ser

diagnosticados con menor tamafio a edades méas tempranas.
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11.3.1 TABLA 20. RELACION DEL TAMANO QUISTE VS EDAD AL
DIAGNOSTICO
TOTAL Q1, N(%) Q4, N(%) P-
N N(%) 183 50 Q2, N(%) 52 Q3. N(%) 50 50 valor
Edad al
diagndstico 183 0,5
(afios)
0-3 457183 13/44 14/ 46 10/ 47 8/46
(24,59%) (29,55%) (30,43%) (21,28%) (17,39%)
3.9 68 /183 15/ 44 19/ 46 18/ 47 16/ 46
(37,16%) (34,09%) (41,30%) (38,30%) (34,78%)
9-15 70/183 16/ 44 13/ 46 19/ 47 22146
(38,25%) (36,36%) (28,26%) (40,43%) (47,83%)

Pearson's Chi-squared test
N= ndmero de pacientes

No se ha hallado relacion estadisticamente significativa entre

el mayor tamarno del quiste y la rotura del mismo, pero si parece

que existe una tendencia a ocurrir mas frecuentemente en los mas

grandes, Tabla 21.

11.3.2 TABLA 21. TAMANO QUISTE VS ROTURA DEL QUISTE

Volumen 191
cuartiles

Q1
Q2
Q3
Q4

Fisher's exact test

46
49
49
47

No=186 N(%)

46 / 46 (100%)
49 / 49 (100%)
47 | 49 (95,92%)
45 | 47 (95,74%)

Si=4 N(%)

0/ 46 (0%)
0149 (2%)
2/ 49 (4,08%)
2147 (6,3%)

p-valor
0,3

Sobre el estudio de 194 QA, se realizd intervencidn quirdrgica

sobre 13 quistes intracraneales de 13 pacientes diferentes, Tabla 22.
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11.3.3 TABLA 22. RELACION DEL TAMANO DEL QUISTE VS CIRUGIA

N N No= 180 N(%) Si=13 N(%) p-valor
Volumen 193 0,10
cuartiles
Q1 45 44 | 45 (97,78%) 1/45 (2,22%)
Q2 49 47/ 49 (96,%) 3 /49 (4%)
Q3 49 47 1 49 (93,88%) 2/ 49 (4%)
Q4 50 43 /50 (86,%) 7 150 (14%)

Fisher's exact test

No se encuentra diferencias estadisticamente significativas entre

el volumen de los quistes y el nimero de pruebas de imagen realizadas,
Tablas 23 y 24.

11.3.4 TABLA 23. RELACION DEL NUMERO DE RESONANCIAS
REALIZADAS RESPECTO AL VOLUMEN DE LOS QUISTES

N 1,N=77 2,N=50 3,N=30 4,N=12 5N=6 >6,N=4 p-valor
Volumen >0,05
Total 179
Mediana 2,77 4,07 4,77 6,04 4,47 14,2
(IQR) (1,12, (1,40, (1,29, (2,68, (1,67, (1,8,
8,75) 11,67) 12,92) 12,23) 7,12) 43,5)

N= Numero de pacientes

11.3.5 TABLA 24. RELACION DE TOMOGRAFIAS REALIZADAS
RESPECTO AL TAMARNO DEL QUISTE

N 1,N=56 2,N=8 3,N=4 4,N=2 5 N=2 >6,N=4 p-valor
Volumen 76 >0,05
Total
Mediana 2,65 13,17 21,08 30,30 14,85 14,2
(IQR) (0,80,, (5,68, (5,98, (16,45,, (12,38, (1,8,
8,96) 16,63) 39,49) 43,3) 17,33) 43,5)

N= Numero de pacientes
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En los trastornos paroxisticos los QA son significativamente
menores que la media, Tabla 25.

11.3.6 TABLA 25. RELACION DEL TAMANO DEL QUISTE CON LOS
TRASTORNOS PAROXISTICOS

N TOTAL N =203 NO, N =177 SI, N =26
Volumen Total 203

Mediana. Rango 3,50 (1,21, 9,85) 4,22 (1,43, 11,65)
intercuartilico

Wilcoxon rank sum test

p-valor
0,004

1,25 (0,61, 4,12)

Se hallan diferencias estadisticamente significativas en relacion

con el mayor tamano y la presencia de macrocefalia como motivo de
consulta, Tabla 26.

11.3.7 TABLA 26. RELACION DEL TAMANO DEL QUISTE CON LA
MACROCEFALIA

N TOTAL N =203 NO, N =190

SI,N=13 p-valor
Volumen 203 0,009
Total
Median 3,50 (1,21, 9,85) 3,18 (1,21, 9,00) 14,10 (5,12, 96,35)
Wilcoxon rank sum test

No se ha hallado relacion estadisticamente significativa entre el

volumen del QA y el niumero de RM realizadas durante el seguimiento,
Tabla 27.
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11.3.8 TABLA 27. RELACION DEL NUMERO DE RM REALIZADAS
RESPECTO AL VOLUMEN DEL QUISTE ARACNOIDEO

VOLUMEN CUARTILES

Total
N =203
N(%)
Numero de
RM
1 84/84
(100%)
2 52/52
(100%)
3 32/32
(100%)
4-6 25/25
(100%)

Pearson's Chi-squared test
RM= resonancia magnética

N= ndmero de QA.

Q1
N =50
N(%)

23/84
(27,38%)
11/52
(21,15%)

8 /32 (25,81%)

5/ 25 (20%)

Q2
N =52
N(%)

27184
(32,14%)
11/52
(21,15%)
4132 (12,90%)

6 /25 (24%)

Q3
N =51
N(%)

17/84
(20,24%)
16 /52
(30,77%)
10/ 32
(29,03%)
7125 (28%)

Q4 p-valor
N =50
N(%)
0,547

17/84
(20,24%)
14/52
(26,92%)
10/32
(32,26%)

7125 (28%)

No se han hallado diferencias estadisticamente significativas entre

el tamafo de los QA y el numero de visitas realizadas. Si se observa

una tendencia independiente del tamafo de ser visitados la mayoria

(60-70%) de los pacientes entre una y 9 veces, Tabla 28.

11.3.9 TABLA 28. RELACION DE VOLUMEN CON NUMERO DE
VISITAS
NUMERO DE VISITAS EN NEUROPEDIATRIA
Total 0-3 4-9 10-15 16 0 mas p-valor
N =181 N =58 N =69 N=31 N =23
N(%) N(%) N(%) N(%) N(%)
Volumen cuartiles 0,692
Q1 42/ 42 (100%) 13/ 42 (30,95%) 13/ 42 (30,95%) 7142 (16,67%) 9/42 (21,43%)
Q2 46 / 46 (100%) 18/ 46 (39,13%) 17 / 46 (36,96%) 8/46 (17,39%) 3 /46 (6,52%)
Q3 45/ 45 (100%)  15/45(33,33%)  17/45(37,78%) 8/45 (17,78%) 5/45 (11,11%)
Q4 47 [ 47 (100%)  12/47 (25,53%)  21/47 (44,68%) 8/47 (17,02%) 6/47 (12,77%)

Pearson's Chi-squared test
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11.4 RELACION DE CASOS QUE SE SOMETIERON
A INTERVENCION QUIRURGICA POR
COMPLICACIONES DERIVADAS DEL LOS
QUISTES ARACNOIDEOS.

11.4.1 CEFALEA

Caso 1. Nifa de 11 afios que consulta por empeoramiento
progresivo de cefalea. En la RM se observa en la region supratentorial,
y de predominio temporal derecha un QA de 10 x 8.8 x 5,3 cm de
diametros transverso, craneocaudal Yy anteroposterior
respectivamente. Produce importante efecto masa con disminucion del
calibre de del sistema ventricular ipsilateral y desplazamiento de la
linea media hacia la izquierda (desviacion en torno a los 7 mm). Dadas
las grandes dimensiones del QA y el empeoramiento clinico se realizd
una fenestracién endoscoépica del quiste experimentando mejoria de la
cefalea. Durante los 4 afos de seguimiento tras la fenestracion, no ha

presentado cambios radioldgicos.

Caso 2. Nifno de 11 afos con empeoramiento de cefalea y RM con
gran QA temporal izquierdo con desplazamiento de la linea media. Se
implanté valvula de derivacion cisto peritoneal, con mejoria de la
clinica. Durante el seguimiento de 4 afos el paciente ha requerido 2

revisiones valvulares por malfuncion.

11.4.2 TRAUMATISMO CRANEAL CON O SIN ROTURA DEL QUISTE
SECUNDARIA

Caso 3. Nifno de 3 afnos de edad que acude a la urgencia tras TCE

con cefalea, vomitos y papiledema. En la TC realizada se observa QA
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temporal izquierdo con higromas bilaterales, por lo que se procede a
la colocacién de una derivacion cisto peritoneal. Requirié intervencion
posterior por malposicion del catéter préoximal y 7 afios después
recambio del catéter por quedarse fuera del QA debido al crecimiento
craneal. Actualmente, pasados 10 afios de la intervencion el paciente

permanece asintomatico, con disminucion radiologica del volumen del

QA.

Caso 4. Paciente de 3 afios y 7 meses que acude a urgencias tras
TCE con cefalea intensa y fotofobia. La TC mostré quiste temporal
izquierdo Galassi tipo | roto, con higroma hemisférico. Se realizo
derivacion cisto peritoneal con mejoria de la clinica y recuperacion
completa del cuadro. Durante los 7 afios transcurridos desde la
intervencion ha requerido revisiones valvulares por

malfuncionamiento.

Caso 5. Nifio de 7 afios y 3 meses que tras caida desde su propia
altura comienza con cefalea, vomitos y estrabismo. En la TC realizada
se observa QA temporal derecho roto con higromas frontales
bilaterales, por lo que se intervino mediante la colocacion de una
derivacion cisto peritoneal, con mejoria posterior radiolégica y clinica.

Tras 8 aflos de seguimiento no ha precisado mas intervenciones.

Caso 6. Nifio de 11 afios con cefalea de 3 meses de evolucion tras
TCE por caida de bicicleta con pérdida de consciencia de breves
segundos. La TC craneal y la RM mostraron gran QA de fosa temporal
media izquierda con moderado efecto masa sobre el parénquima
adyacente y ventriculo homolateral, parcialmente colapsado vy
adelgazamiento de la tabla interna craneal. A los 9 meses del TCE se
realiz6 derivacion cistoperitoneal con valvula de presion media,
mejorando las cefaleas y sin cambios en el tamafno del QA. Tras 4 afios

de la intervencioén refiere Unicamente alguna cefalea ocasional.
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11.4.3 AFECTACION VISUAL POR HIPERTENSION ENDOCRANEAL SIN
TRAUMATISMO CONOCIDO

Caso 7. Nifio que a los 16 meses presents estrabismo por paresia
del sexto par izquierdo, vomitos, irritabilidad y papiledema, en TC
craneal se evidenci6 QA de fosa temporal izquierda y colecciéon
subdural izquierda abarcando todo el hemisferio ipsilateral con discreto
efecto de masa y desplazamiento de linea media. A los 24 meses fue
intervenido con drenaje externo de la coleccién. Tras la intervencion
presenté alguna cefalea ocasional, sin observarse cambios en el

tamarno del quiste.

11.4.4 MACROCEFALIA

Caso 8. Diagnosticado intradtero por ECO prenatal y RM de QA
bitemporales y ventriculomegalia. A los dos meses de vida se aprecio
aumento progresivo del perimetro craneal (PC) y dilatacién ventricular
por lo que se implanté una derivacion ventriculo-peritoneal (DVP). Sin

complicaciones valvulares tras 3 afos de seguimiento.

Caso 9. Nifna de 5 afos y 6 meses con macrocefalia y cefalea. En
la RM se observa quiste temporal izquierdo y supraselar con gran
dilatacion ventricular, por lo que se realiza fenestraciéon endoscoépica
del QA supraselar con buena evolucién clinica y radiolégica tras 5 afios

de seguimiento.

Caso 10. Nifio de 5 afos y 3 meses que consulta por macrocefalia.
En la RM se observa QA supraselar con desplazamiento de quiasma con
dilatacion ventricular, por lo que se decide intervenir mediante la
fenestracion endoscopica del mismo, sin complicaciones posquirdrgicas

y buena evolucién a los 3 afios de ser intervenido.

Caso 11. Nifla con antecedentes de sufrimiento perinatal, con TC

craneal normal, que durante el seguimiento desarrolla macrocefalia por
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lo que se realiza TC a los 9 meses de edad evidenciando dilatacion
ventricular y QA en fosa posterior. Los controles de neuroimagen no
mostraron cambios hasta que se identific6 una cavidad siringomiélica
C2-C5 en la RM realizada a los 9 afios, que no se observd en la RM
realizada a los 3 afos, y que habia aumentado respecto a la RM
realizada a los 7 afos. Con 9 afios se intervino quirdrgicamente del
quiste de fosa posterior en otro centro. Las RM posteriores muestran
desaparicion del quiste y clara disminucién de tamafio de la
siringomielia, con persistencia de dilataciéon ventricular sin signos de
actividad. PC creciendo por encima de 3DS. Asintomatica en todo
momento. Fondo de ojo normal. Neurodesarrollo, escolaridad y
exploraciéon neuroldégica normales, salvo en ocasiones fino temblor

postural en mano izquierda.

11.4.5 TRASTORNO PAROXISTICO

Caso 12. Nifia con antecedentes de sindrome de West seguida en
consultas desde los 6 meses de edad, que permanecié 6 afos
asintomatica hasta el comienzo de crisis parciales complejas con
afectacion de la pierna izquierda. Tras la administracion de farmacos
antiepilépticos no se observé mejoria clinica alguna. En la RM realizada
a los 9 afnos de edad se hall6 QA parietal derecho no observado en
pruebas de imagen previas. La paciente fue intervenida en otro centro
del QA mediante fenestracibn microquirdrgica con empeoramiento

posterior del niumero de crisis.

Caso 13. Paciente de 7 afios y 8 meses que consulta por trastorno
paroxistico consistente una desconexidon del medio sin convulsiones
acompafado de vision doble posterior, por lo que se realiza prueba de

imagen hallando QA Galassi tipo Il temporal derecho con efecto masa
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y signos de hipertension ya que borraba los surcos adyacentes y su
forma era redondeada. A los dos afnos de seguimiento, y sin TCE previo,
comenzo6 a referir empeoramiento visual y el fondo de ojo evidencio
papiledema. Se realiz6 fenestracion endoscoOpica con mejoria de la
clinica y disminucién del tamafo del quiste, que se mantiene estable

pasados 8 afos.

11.4.6 RETRASO PSICOMOTOR

Caso 14. Paciente de 12 meses que consulta por retraso
psicomotor por dificultad para la sedestaciéon. Se aprecian QA
bilaterales temporales, y en la RM dorsal QA espinal comprimiendo la
meédula a dicho nivel. Tratada de ese quiste con descompresion
medular y mejoria de la clinica. Si bien este caso no puede ser incluido
entre los de cirugia realizada sobre el quiste cerebral, lo describimos

debido a lo extrafio del mismo, sin incluirlo en el analisis estadistico.

11.5 RELACION DEL MOTIVO DE CONSULTA
RESPECTO A LA LOCALIZACION DEL QUISTE
ARACNOIDEO

De todos los motivos de consulta estudiados, y relacionados con
la localizaciéon del QA, Unicamente se muestran en las siguientes tablas

los que han mostrado diferencias estadisticamente significativas.
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Se observa una relacion estadisticamente significativa entre la

localizacién selar retroselar y el retraso psicomotor, Tabla 29.

11.5.1 TABLA 29. MOTIVO DE CONSULTA: RETRASO PSICOMOTOR
VS LOCALIZACION RETROSELAR-SUPRASELAR

RETRASO PSICOMOTOR
Total N(%) No=157 N(%) = 157 Si=33 N(%) p-valor

Localizacion 190 0,017
Si 4/190 (2,11%) 1/ 157 (0,64%) 3 /33 (9,09%)
Fisher's exact test

Se observa una relacion estadisticamente significativa entre la
localizacion parietal derecha y los situados en la cisura coroidea

derecha con los trastornos paroxisticos, Tablas 30 y 31.

11.5.2 TABLA 30. MOTIVO DE CONSULTA: TRASTORNOS
PAROXISTICOS VS LOCALIZACION CISURA COROIDEA DERECHA.

TRASTORNOS PAROXISTICOS
N Total N(%) = 190 No, N(%) = 164 Si, N(%) = 26 p-valor
Localizacion 190 0,047
Si 11/190 (5,79%) 71164 (4,27%) 4/ 26 (15,38%)
Fisher's exact test

11.5.3 TABLA 31. MOTIVO DE CONSULTA: TRASTORNOS
PAROXISTICOS VS LOCALIZACION PARIETAL DERECHO

TRASTORNOS PAROXISTICOS
N Total N(%) = 190 No, N(%) = 164 Si, N(%) = 26 p-valor
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Localizacion 190 0,035
Si 6 /190 (3,16%) 3/164 (1,83%) 3/ 26 (11,54%)
Fisher's exact test

Se observa una relacion estadisticamente significativa entre la

localizacién intraventricular y macrocefalia, Tabla 32.

11.5.4 TABLA 32. MOTIVO DE CONSULTA: MACROCEFALIA-
DEFORMIDAD CRANEAL LOCALIZADA VS LOCALIZACION

INTRAVENTRICULAR
MACROCEFALIA
Total Total N(%) No=177 N(%) Si=13 N(%) p-valor
N
Localizaciéon 190 0,048
Si 6/190 (3,16%) 41177 (2,26%) 2/13 (15,38%)

Fisher's exact test

Se observa una relacion estadisticamente significativa entre la

localizaciéon intraventricular y la hidrocefalia, Tabla 33.

11.5.5 TABLA 33. MOTIVO DE CONSULTA: HIDROCEFALIA VS
LOCALIZACION INTRAVENTRICULAR

HIDROCEFALIA

N Total N =190 No, N = 187 Si,N=3 p-valor
Localizaciéon 190 0,002
Si 6 /190 (3,16%) 4 /187 (2,14%) 2/ 3 (66,67%)
Fisher's exact test
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Se observa una relacion estadisticamente significativa entre los

mareos y vértigos y la localizacion temporal izquierda, Tabla 34.

11.5.6 TABLA 34. MOTIVO DE CONSULTA: MAREOS Y VERTIGOS VS
LOCALIZACION TEMPORAL IZQUIERDO

MAREOS Y VERTIGOS

N Total N(%) = 190 No, N(%) = 185 Si, N(%) =5 p-valor
Localizaciéon 190 0,027
Si 93 /190 (48,95%) 88 /185 (47,57%) 5/5 (100%)
Fisher's exact test

No se ha hallado relacion estadisticamente significativa entre la

localizacion del QA y la persistencia de la clinica a los 3 afios, Tabla 35.

11.5.7 TABLA 35. RELACION DE LOCALIZACION DEL QUISTE
ARACNOIDEO CON PERSISTENCIA DEL MOTIVO DE CONSULTA
INICIAL A LOS 3 ANOS

PERSISTENCIA A 3 ANOS

Total N =112 No, N(%) = 52 Si, N(%) = 60 p-valor
Localizaciéon 0,3
Temporal derecho 25 15/ 25 (60%) 10/ 25 (40%)
Temporal izquierdo 44 21 /44 (47,73%) 23 /44 (52,27%)
Cisterna.cuadrigémina 4 2/ 4 (50%) 2/ 4 (50%)
Angulo ponto cerebeloso izquierda 0 0/0 (NA%) 0/0 (NA%)
Angulo ponto cerebeloso derecho 0 0/ 0 (NA%) 0/ 0 (NA%)
Retrocerebeloso 9 6/9 (66,67%) 3/9(33,33%)
Cisura coroidea izquierda 7 1/7 (14,29%) 6/7 (85,71%)
Cisura coroidea derecha 8 4/ 8 (50%) 4/ 8 (50%)
Parietal izquierda 0 0/ 0 (NA%) 0/ 0 (NA%)
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Parietal derecho 4 0/ 4 (0%) 4/ 4 (100%)
Frontal izquierda 1 0/1 (0%) 1/1 (100%)
Frontal derecho 3 1/3(33,33%) 2 /3 (66,67%)
Retroselar-supraselar 1 0/1 (0%) 1/1(100%)
Supracerebeloso 1 0/1 (0%) 1/1 (100%)
Intraventricular 4 2/ 4 (50%) 2/ 4 (50%)
Occipital 1 0/1 (0%) 1/1(100%)

Fisher's exact test

No se ha hallado relacion estadisticamente significativa entre la
localizacion del QA y la persistencia de la clinica a los 5 afios, Tabla
36.

11.5.8 TABLA 36. RELACION DE LOCALIZACION DEL QUISTE
ARACNOIDEO CON PERSISTENCIA DEL MOTIVO DE CONSULTA A

LOS 5 ANOS
PERSISTENCIA A 5 ANOS
Total N =77 No, N(%) = 37 Si, N(%) = 40 p-valor
Localizacion 0,6
Temporal derecho 16 7116 (43,75%) 9/ 16 (56,25%)
Temporal izquierdo 33 19 /33(57,58%) 14 /33(42,42%)
Cisterna cuadrigémina 2 0/ 2 (0%) 2 /2 (100%)
Angulo ponto cerebeloso izquierdo 0 0/0 (NA%) 0/0 (NA%)
Angulo ponto cerebeloso derecho 0 0/0 (NA%) 0/0 (NA%)
Retrocerebeloso 3 3 /3 (100%) 0/ 3 (0%)
Cisura coroidea izquierdo 6 2 /6 (33,33%) 46 (66,67%)
Cisura coroidea derecha 5 2 /5 (40%) 3/5 (60%)
Parietal izquierda 0 0/0 (NA%) 0/0 (NA%)
Parietal derecho 2 1/ 2 (50%) 1/ 2 (50%)
Frontal izquierdo 1 0/1 (0%) 1/1 (100%)
Frontal derecho 3 1/3(33,33%) 2 /3 (66,67%)
Retroselar-supraselar 1 0/1 (0%) 1/1 (100%)
Supracerebeloso 1 0/1 (0%) 1/1 (100%)
Intraventricular 3 1/3(33,33%) 2/ 3 (66,67%)
Occipital 1 1/1 (100%) 0/1 (0%)

Fisher's exact test
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12 DISCUSION






12.1 EPIDEMIOLOGIA

En nuestra serie existe un sesgo de seleccidn, pues se trata de
pacientes valorados en neuropediatria a los que se realizé prueba de
imagen: 10.346 de 22.597 casos registrados en la BD, lo que supuso
un 47,5% del total. No permite establecer una prevalencia real en la
poblacién general ni pediatrica, ni tan siquiera de los casos valorados

en neuropediatria.

12.1.1 EDAD AL DIAGNOSTICO

En nuestro estudio la mediana de edad de diagndstico fue de 7,2

anos.

12.1.2 PREVALENCIA DEL LOS QUISTES ARANOIDEQOS

Existen diversas publicaciones en las que la prevalencia de QA
intracraneales varia desde 0,36% al 3,6%. Los estudios son
heterogéneos con diversos sesgos diagndsticos que en muchas
ocasiones invalidan su extrapolacion a la poblacién general'®®. Estos
datos concuerdan con los resultados de nuestro trabajo ya que se

encuentran QA en el 1,82% de los pacientes estudiados.

Al Holou et al®®38 en sus dos trabajos describieron prevalencias
diferentes, en ninos del 2,6% y en adultos 1,4%. Ambos estudios se
realizaron de forma retrospectiva, revisando las pruebas de imagen

realizadas por diferentes motivos de consulta.

Nos referiremos Unicamente al estudio publicado entre la
poblacién pediatrica al ser similar el realizado por nuestro grupo36, el
resto de los estudios que hacen referencia a la prevalencia en

diferentes grupos poblacionales se describen en la Tabla 2 de la
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introduccién. En el estudio pediatrico®® se realizan 11.738 RM a
pacientes con edad comprendida entre O y 18 afios durante un periodo
de 11 afos. En nuestra serie, dada la definicion de paciente en edad
pediatrica de Sistema Aragonés de Salud (SALUD), incluimos a

pacientes desde los O hasta los 15 afios en el momento del diagndstico.

12.1.3 DISTRIBUCION POR SEXO

Se hallaron 133 QA entre pacientes masculinos y 57 en pacientes
femeninos; ratio de 2,3:13%:39, La distribucién en cuanto al sexo es muy
similar a la encontrada en la literatura, 2,09:1 en el trabajo de
poblacién pediatrica de Al Holou et al®*® y 1,6:1 en poblacién adulta en

el trabajo de Helland et al®°.

12.1.4 PESO AL NACIMIENTO

Los pacientes estudiados mostraron una distribucién habitual en
cuanto el peso al nacimiento para la edad gestacional, siendo un 6,8%
pequefios para la edad gestacional y un 7,5% grandes!®1ll;

consideramos por tanto este factor no influyente en la aparicion de QA.

12.1.5 DIAGNOSTICO PRENATAL

Unicamente 4 de los 190 pacientes fueron diagnosticados de un
QA en los controles ecograficos prenatales. Disponemos de informaciéon
sobre la ECO prenatal en 96 de ellos, lo que supone un 50% del total
de los individuos del estudio. Del total de los pacientes de los que existe
registro del resultado de la ECO prenatal, en el 4,1% se observo la

presencia de al menos un quiste.

Los QA son considerados por muchos autores como
congénitost!?, aungue el tiempo y el momento del desarrollo de estos

no estd bien definido.
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En un estudio reciente de Grossman et alt??> sobre un total de
3.621 ecografias prenatales fueron diagnosticados de QA Unicamente
70 pacientes lo que supuso un 0,2% del total. Estas cifras comparadas
con las de nuestro trabajo nos hacen suponer que la sensibilidad y
especificidad de la ECO prenatal es baja para el diagnéstico de estas
lesiones o0 que los QA, aun siendo connatales, se desarrollan o crecen
con posterioridad al parto, sin poder descartar la combinacién de

ambas teorias.

12.1.6 ANTECEDENTES FAMILIARES

En cuanto a los antecedentes familiares con posible relaciéon con
el motivo de consulta o con la existencia de QA, cabe destacar la
existencia de un paciente cuya progenitora sufria poliquistosis renal,
su hijo consultdé por retraso psicomotor sin padecer la enfermedad
autosdmica dominante. Es conocida la relaciéon de la poliquistosis
renal 354142 y |a esclerosis tuberosa 4 con la presencia de QA
intracraneales. En nuestro estudio no se ha encontrado ningun caso
con diagnostico genético confirmado por lo que los consideremos

todos espontaneos.

12.1.7 NUMERO DE QUISTES POR PACIENTE

De los pacientes a estudio, en 169 se halla un QA, en 19 dos QA
y en 2 pacientes tres QA, en total 213 QA de un conjunto de 190
pacientes. En consecuencia, en nuestra serie el 11% de los pacientes
tenian mas de un QA. Existen 3 trabajos publicados en los que se hace
referencia a pacientes con mas de 1 QA en los que se describe una
incidencia del 4,5%38, 5,8%°3%, 1,9%3°, todas ellas inferiores a los

resultados obtenidos en nuestro trabajo.
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12.1.8 LOCALIZACION

Los QA en relacién con las membranas aracnoideas se pueden
hallar en cualquier localizacion del SNC. En el estudio de revision de
Rengachary y Wantanabe® basado en el anélisis de 208 publicaciones,
se describié una distribucion del 49% temporales, 11% APC,
supracolicular 10%, vermix 9%, supraselar 9%, interhemisféricos

5%, convexidad 4% y area prepontina 3%.

La mayoria de los estudios revisados por Rengachary y
Wantanabe® estaban basados en exdmenes postmortem, podria ser
que los QA causaran algun tipo de clinica neuroldgica que motivara la
necropsia y por tanto la localizacion de estos esté influida por este

factor.

En la época actual ha aumentado mucho la realizacion de pruebas
de imagen, siendo esperable que los patrones de distribucion de los
QA sean extrapolables a la poblacion general. Asi pues, Helland et
alt®?, en su estudio basado en poblacién adulta, de 299 pacientes con
305 QA en total, describe una distribucién en la cual el 66% de los QA
se encontraron a nivel temporal, el 14% frontal, el 12% en fosa

posterior y 7,7% en otras localizaciones.

En todos los estudios la localizacibn mas frecuente fue la

temporal izquierda36-38.39,113,114,

En nuestro estudio de los 213 QA hallados en los 190 pacientes

la distribucion es la que sigue:

e 133 (61%) corresponden a quistes temporales, y de éstos
93 (49%) son de localizacion izquierda.

e Cabe destacar que 20 (10,8%) se encuentran en la cisura
coroidea, siendo esta localizacion menos frecuente en la literatura. Ya
fue sefalado que el diagndstico definitivo de QA se realiza mediante la

anatomia patoldgica, y algunos autores no incluyen los quistes en esta
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localizacion®'®>. En nuestro trabajo, decidimos incluir los quistes de
cisura coroidea ya gue su origen se encuentra en la tela coroidea, una
doble capa de la piamadre que se invagina a través de la cisura
coroidea para llegar a los ventriculos laterales. Los errores de
desarrollo pueden ocurrir en el momento de la formacién del plexo
coroideo primitivo en cualquier lugar a lo largo de la fisura coroidea,
formando asi un quiste que se puede desarrollar en el espacio

subaracnoideo que rodea los vasos piales?4116.117

e 14 (7,4%) fueron de localizacion retrocerebelosa.
e 11(5,8%) frontales.

e 7(3,7%) parietales.

e 6 (3,2%) intraventriculares.

e 4 (2,1%) Retroselar-supraselar.

e 18 (8,4%) en otras localizaciones.

La localizaciéon de los QA en nuestra serie es bastante similar a lo

publicado en la literatura hasta el dia de hoy.

Se encuentra gran predominio de los QA temporales izquierdos
(49%) en el sexo masculino. Podria existir alguna alteracion en la
expresion de algunos genes en las células de la cresta neural y
leptomeningea que pudieran contribuir al desarrollo de los quistes
aracnoideos con predileccion por el sexo masculino y de localizacion
temporal izquierda. Es posible también que estos hallazgos se observen
en los sujetos que llegan a término, y que la aparicion de QA en otras
localizaciones menos frecuentes, o su posible asociaciobn a otras
alteraciones del desarrollo neuronal se asocien a mayor indice de

abortos’-118-120
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12.1.9 NUMERO DE VISITAS POR PACIENTE

La mediana del numero de veces que los pacientes acudieron a
consultas fueron 5, hay que tener en cuenta que la poblacion a estudio
en muy heterogénea y que la mayor parte de las consultas posteriores
fueron motivadas por causas ajenas al diagnéstico del QA. No se halla
relacion estadisticamente significativa entre el tamafio del quiste y el

mayor nimero de visitas a neuropediatria.

12.1.10 NUMERO DE PRUEBAS DE IMAGEN POR PACIENTE

Se realiz6 durante el seguimiento una mediana de 2 RM y 1 TC,
no existiendo relacion significativa entre el numero de pruebas

radiolégicas y el tamafo del quiste.

12.2 MOTIVOS DE CONSULTA

En cuanto al nimero de motivos de consulta registrados por cada
paciente, lo mas frecuente es que consultaran por un s6lo motivo 89%,
el 8,4% lo hizo por dos motivos, y s6lo 3 pacientes consultaron por

mas de 3 causas en la primera visita.

12.2.1 TRASTORNOS PAROXISTICOS Y EPILEPSIA

La consulta por trastornos paroxisticos es el motivo mas frecuente
hallado en nuestra BD, en total 7.465 pacientes fueron visitados por

esta causa lo que supuso el 33% de los casos.

De los 7.465 pacientes 2.111 (28%) se sometieron a pruebas de
imagen cerebral observandose al menos un QA en 26 de ellos,

suponiendo el 1,2% del total, cifra muy similar a las halladas entre los
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pacientes que consultaron por cefalea (1,5%) o retraso psicomotor
(1,8%).

Dentro de los trastornos paroxisticos se incluyen muy diversos
problemas: crisis sintomaticas agudas, espasmos del llanto, reacciones
vagales, discinesias paroxisticas, tics, crisis febriles y epilepsia, entre

otros.

En nuestro estudio los pacientes que consultan por trastornos
paroxisticos el tamafio del QA fue significativamente menor P= 0,004
que la media, posiblemente porque no existe relaciéon alguna con los

mismos.

Nos centraremos en el andlisis de los 25 pacientes con QA que
consultaron por trastorno paroxistico que fueron finalmente
diagnosticados de epilepsia®® dado que las otras caracteristicas rara

vez han sido relacionadas con la existencia de QA en la literatural?:122,

En cuanto a la localizacidon en nuestro estudio se ha observado que
es mas frecuente encontrar en estos pacientes QA temporales
izquierdos, parietales derechos y en cisura coroidea derecha. Tras la
revision de la literatura disponible pensamos que las diferencias
estadisticamente significativas halladas en los de localizacion parietal
derecha P=0,035 son probablemente fruto del azar, en cambio los de
localizacién en cisura coroidea p=0,047 y temporales P=0,046 han sido
relacionados con hipoplasia del hipocampo'?3-125 causa per se de

epilepsia.

En nuestro trabajo publicado en 2021, se realiz6 un analisis
retrospectivo de los pacientes registrados en la BD hallando un total
de 1.881 casos con diagndstico de epilepsia, todos ellos incluidos
también como motivo de consulta de trastorno paroxistico. En 25 de

ellos (el 1,3%) se encontré al menos un QA en la prueba de imagen
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realizada, siendo este porcentaje incluso menor que en la poblacion

general como ya ha sido comentado con anterioridad36,45,113.

Existen muy pocos estudios en la literatura que encuentren una
posible relacion entre los QA y la epilepsial25, y ninguno de ellos
focalizados en la poblacion pediatrica86,126, tampoco centrados en el

tratamiento de estos QA quirdrgicamente.

En el trabajo de Arroyo et al, de los 867 pacientes estudiados
mediante neuroimagen, en 17 se encontré la presencia de un QA
intracraneal, de estos s6lo uno en edad pediatrica. El trabajo concluyd
con que los QA son hallazgos casuales al no encontrarse en su serie

ninguno coincidente con las zonas epileptégenas de los pacientes88.

En su estudio Yalgin et al, seleccionaron 21 casos con QA partir de
las 612 pruebas de imagen realizadas en pacientes epilépticos,
concluyendo que, unicamente en un caso el QA y el foco epiléptico se

hallaban en la misma localizacién anatémica87.

En la investigacion realizada por Nikolic et al sobre 180 casos de
epilepsia focal, hallaron QA en 19 casos, 14 de ellos localizados en la
region retrocerebelosa, 1 retrosigmoideo, y sélo 4 localizados en la fosa
media. El diagndstico de QA retrocerebeloso puede ser dificil ya que en
esta localizaciéon anatémica las lesiones pueden confundirse con una
megacisterna magna. En un paciente el foco epileptégeno y la
ubicacion del quiste fueron coincidentes, si bien este caso no fue

tratado quirdrgicamente®’.

Un articulo publicado en 1998 por Koch et al, presentd casos de
intervenciones quirdrgicas sobre QA en pacientes con epilepsia. El
estudio intentaba esclarecer si existia relacidon entre la mejoria clinica
y la disminucion del tamafo del QA después de la intervenciéon
quirdrgica. Concluyé que en 46 de los 76 pacientes (60%), los

sintomas mejoraron después de la intervencion, estando esta mejoria
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relacionada con la disminucion del tamafio postquirdrgico de los QA.
Como critica a la investigacion, podemos sefialar que no distingue
entre los diferentes grupos de pacientes y las técnicas quirdrgicas
utilizadas, existiendo también un sesgo de publicacién a favor de los
casos en los que se observaron buenos resultados después de la

intervencion®o.

En nuestro trabajo de los 26 pacientes que consultaron por
trastornos paroxisticos, 25 lo fueron por epilepsia y uno por pérdidas
de conciencia repentinas, 13 de ellos al final de nuestro estudio
presentaban mejoria de las crisis 0 ausencia completa, lo que supuso
un 50% de mejoria sin realizar intervencion sobre los QA, resultados
muy similares a los hallados en la literatura tras la realizacion cirugia

sobre el quiste’®:89,

Existen numerosas publicaciones en las que se incluyen casos de
epilepsia con QA tratados quirdrgicamente®®-8l, Todas ellas son
investigaciones con un pequefio niumero de pacientes en las que se
utilizaron diferentes técnicas quirurgicas, lo que hace muy dificil

extraer conclusiones82:127-131

En el articulo de Wang et al, de los 68 casos de QA tratados
quirdrgicamente en adultos, 8 sufrian de epilepsia, hallandose el foco
epileptogéno en la misma ubicacion que los quistes. En 2 de los casos,
ademas de la fenestraciéon del quiste, se realiz6 una lobectomia
temporal anterior, y en los otros 6, se realizO termocoagulaciéon
cortical adyacente al quiste, guiada por monitorizacion
intraoperatoria. Sin especificar el tiempo de seguimiento de estos
pacientes, 5 permanecieron sin convulsiones, en 2 casos su condicion
mejord, y en 1 caso no hubo cambio después de la cirugia. El tipo de
intervencion realizada y los resultados de la cirugia sugieren que el
QA en si mismo no es la causa de la epilepsia, aunque es posible que

se encuentre un foco epileptogénico adyacente a un quiste’®.
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En nuestro estudio de 25 casos de QA y epilepsia, la actividad
eléctrica cerebral anormal en el EEG coincidié con la ubicacion del
quiste en soélo 2 pacientes (8% de los 25). Uno de los casos fue el
namero 12, nifia con antecedentes de sindrome de West, que
permanecio 6 afios asintomatica hasta el comienzo de crisis parciales
complejas con afectaciéon de la extremidad inferior izquierda. Tras la
administracion de farmacos antiepilépticos no se observé mejoria
clinica alguna. En la RM realizada a los 9 afios de edad se hall6 QA
parietal derecho no observado en pruebas de imagen previas. La
paciente fue intervenida del QA mediante fenestraciéon
microquirdrgica con empeoramiento posterior del niumero de crisis. El
otro paciente en el que coincidia la localizacion del QA con la actividad
eléctrica anémala mejoré espontaneamente sin tratamiento durante

el seguimiento.

En el caso 12, unico caso intervenido de QA con epilepsia la
indicacion quirdrgica no fue debida a cambios observados del QA, sino

la refractariedad de la epilepsia.

Figura 9, se muestra el quiste aracnoideo parietal derecho del caso 12.
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Tras la revision de nuestros casos y de la literatura, asumimos que
no se debe atribuir directamente la causalidad de la epilepsia a la
presencia de QA. Es importante ser muy cauto a la hora de indicar una
intervencion sobre el QA, ya que incluso en los casos en los que exista
concordancia anatomica del QA y del foco epileptégeno la intervencion
sobre el quiste puede no ser resolutiva, dado que el foco real puede
hallarse en el parénquima adyacente'32:133_ Antes de intervenir un QA
motivado por epilepsia, es recomendable completar los estudios en

unidades multidisciplinares de cirugia de la epilepsia.

Reseflable es el caso numero 13 quirdrgico de nuestra serie
puesto que la primera consulta fue realizada por una desconexiéon del
medio con posterior estrabismo, debido a esta clinica se realiz6 una
RM que mostrd un QA Galassi tipo Il derecho con efecto masa y signos
de hipertensién ya que borraba los surcos adyacentes y su forma era
redondeada. A los dos afos de seguimiento en consultas el paciente
comenzd a referir empeoramiento visual, realizandose un fondo de
ojo patolégico por edema de papila. Este hallazgo obligé a plantear el
tratamiento del QA, tratamiento quirdrgico que se realiz6 mediante
fenestracion endoscopica con mejoria de la clinica y disminuciéon
sustancial del volumen del quiste que se mantiene estable pasados 8

afnos.

En este caso 13, aunque se realizaba seguimiento por el QA
causante de efecto masa, la indicacién de la cirugia fue establecida

por empeoramiento visual y el papiledema.
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Figura 10, En la imagen 1 se observa el quiste aracnoideo del caso 13 con
borramiento de surcos, la imagen 2 muestra el resultado posquirdrgico

transcurridos 5 afios desde la intervencion.

CEFALEA
De los 10.346 pacientes a los que se les realizé prueba de imagen, el

39% consultaron por cefalea. Del total de pacientes con QA de nuestro
estudio el 33% corresponden a pacientes que consultaron por cefalea;
dado el volumen de consultas que representa la cefalea no sorprende

la frecuente identificacion de QA al estudiarlas!34.

El segundo motivo de consulta mas frecuente asociado al
diagnostico de QA fue la cefalea, 17,8% del total de las consultas
efectuadas en neuropediatria, por detras Unicamente de los trastornos
paroxisticos. De los 5.269 pacientes que consultaron por cefalea, se
realiz6 prueba de imagen a 4.035 lo que supuso el 76,5% del total de
las consultas por cefalea, y fueron diagnosticados 62 con QA,
suponiendo un 1,5% de los pacientes a los que se les realiz6 una

prueba de imagen.

La relacion causal entre la cefalea y la presencia de QA es muy
dificil de establecer de manera generalizada. Muchos autores han
descrito series en las que tras la intervencion del QA, indicada

frecuentemente por cefalea, la cefalea desaparece o en mas del 60%
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mejora tras la intervencién®l. En ocho estudios revisados (la mayoria
realizados en adultos) 424 pacientes sobre el global de 636 referian

Cefalea69’135_l4l.

Estos estudios en nuestra opinién pudieran estar sesgados, ya que
es mas probable que sean objeto de trabajos y publicaciones los casos
que mejoran tras la intervenciéon que los que no lo hacen. Si nos
basamos en la justificacién fisiopatolégica de la cefalea también es
dificil establecer causalidad ya que el crecimiento de los QA se produce
de forma excepcional?0:119.142-144"  siendo en su mayoria

congénitosl213.:22,145-147

Es importante destacar que tras revisar los ultimos 29 afios de
nuestra BD. 22 de los 62 pacientes que consultaron por cefalea
permanecian sintomaticos. Esto supone un 64,6% de mejoria sin
tratamiento quirdrgico sobre el QA, resultados muy similares a los
observados en los estudios en los que si se intervinieron

quirdargicamente los quistes por su posible relacion con la cefalea.

Tras observarse la mejoria espontanea de la cefalea sin
intervencion sobre el QA de casi el 65% de los pacientes incluidos en
nuestro trabajo, creemos que la gran mayoria del diagnéstico de QA

en el caso de las cefaleas son hallazgos casuales.

Es posible que se produzca un sobretratamiento de los QA como
causa de cefalea. Es razonable plantear el tratamiento quirdrgico
cuando los QA provoquen hidrocefalia por obstruccion de la circulaciéon
del LCR, en los raros casos en los que los quistes puedan experimentar
un crecimiento, o en los pacientes con grandes QA48 y mala evolucién

de la cefalea®6:67.134,149
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En ciertos casos en los que no se produce mejoria clinica, o la
cefalea es muy severa en contexto de grandes QA se deberian realizar
mas estudios encaminados al posible diagnoéstico de hipertension
intracraneal (HTIC) con la medicibn invasiva de la presion
intracraneal*®, o mediante la realizacién de estudios oftalmoldgicos
como es la tomografia de coherencia 6ptica (OCT)'®°, prueba no
invasiva util en el estudio de la HTIC. Existen varios trabajos publicados
que describen casos en los que se realizan pruebas objetivas que
indican la presencia de HTIC encontrando indicacibn para la
intervinieron mediante cirugia con mejoria clinica posterior en todos

ellos 151-154,

En nuestro trabajo no se encuentra relacion estadisticamente
significativa entre la posible localizacion o tamafo del QA y la cefalea
comparandola con otros motivos de consulta. Por todo esto, con los
resultados obtenidos, consideramos que no existe relevancia de estos

factores respecto al motivo de consulta por cefalea.

Teniendo en cuenta que nuestro estudio es observacional y
retrospectivo no es posible establecer causalidad entre los QA vy la
presencia de cefalea. Nuestros resultados, junto a las publicaciones
revisadas, indican que el diagnéstico de los QA en su mayoria, se deben

a hallazgos casuales y no causales de cefalea®%.67:134.149,

No hallamos relacion estadisticamente significativa entre la
posible localizacion o el tamafio del QA y la cefalea comparandola con
otros motivos de consulta. Por todo esto, con los resultados obtenidos,
consideramos que no existe relevancia de estos factores respecto al

motivo de consulta por cefalea.
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12.2.1.1 CASOS QUE CONSULTARON POR CEFALEA INTERVENIDOS
QUIRURGICAMENTE.

Dos casos registrados con motivo de consulta principal de cefalea

fueron intervenidos en nuestra serie.

Se tratan de los casos 1 y 2, que consultaron por cefalea no
controlada mediante analgesia y empeoramiento progresivo de la
sintomatologia con grandes quistes temporales Galassi tipo I1l. Ambos
mejoraron tras la intervencion: fenestracibn endoscoépica en caso
1135155157y derivacién cisto peritoneal en caso 2!°8-160  Fueron
operados sin realizar previamente una medicibn de la presion
intracraneal ni un estudio de OCT ya que en ese momento no técnicas

que se realizaran en nuestro servicio.

La indicacibn de la intervenciobn no fue motivada por el
seguimiento de QA conocidos, si ho por empeoramiento progresivo de
cefalea que podria deberse a la HTIC causada por el gran voliumen de

los quistes intracraneales.
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Fig 11, Quiste aracnoideo Galassi Ill, perteneciente al caso 2, en el que

ademas se observa remodelado craneal.

12.2.2 RETRASO PSICOMOTOR

Las consultas por retraso psicomotor (RPS) en la Unidad de
neuropediatria constituyeron un 11,7% del total de consultas

realizadas, siendo la tercera causa mas frecuente.

En nuestra serie 33 pacientes con QA consultaron en primera
instancia por retraso psicomotor, lo que supuso un 17% del total de

los QA diagnosticados.

A 1.832 de los 2.654 pacientes que consultaron por este motivo
se les realiz6é una prueba de imagen lo que constituy6 el 69% del total,

hallandose en el 1,8% de los casos al menos un QA.

Es sabido que cualquier proceso expansivo intracraneal tiene el
potencial de influir sobre la personalidad o las funciones superiores

cerebrales'®®, en dependencia de la parte del cerebro a la que afecten,
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de la naturaleza de la lesién o de la rapidez con la que se instaure el
proceso expansivo'®1-165  Es razonable pensar, por tanto, que las
lesiones expansivas que compriman los I6ébulos frontales o desplacen
areas del lenguaje puedan causar cambios en la personalidad, o déficits
en el lenguajel©®-165  E| tratamiento de los pacientes con retraso
psicomotor y QA ha sido controvertido a lo largo de los afos, debido
en parte a que en la mayoria de estos pacientes el retraso psicomotor
es moderado e inespecifico siendo la mayoria de los quistes hallazgos
casuales'!?. Se desconoce con exactitud la frecuencia de alteraciones
del lenguaje en la poblacién pediatrica. Existe un estudio con un
ndamero relativamente grande de sujetos como es el de Oberbauer et
al®” sobre 285 nifios con QA los problemas del lenguaje fueron descritos
en un 1,8%. El resto de trabajos publicados que relacionan el déficit

del lenguaje con la presencia de QA son casos O series cortas de

CaSOSlOG,lO7,166—168 .

En nuestro trabajo se halla una relacion estadisticamente
significativa entre los QA retroselares-supraselares con el retraso
psicomotor. Este hallazgo estad en consonancia con los publicados en la
literatura®0.62.98.169-171- an algunos casos el retraso psicomotor puede
ser derivado de la dilatacién ventricular y consiguiente hidrocefalia que
puede estar causada por bloqueo del foramen de Monro y en otros
pacientes podria estar relacionado con las alteraciones hormonales®®
que en ocasiones provocan los quistes en esta localizacion®?. En
nuestra serie los 3 pacientes que consultaron por retraso psicomotor y
presentaban QA retroselares-supraselares, padecian trastornos del

neurodesarrollo sin etiologia identificada.
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El diagndstico de retraso psicomotor es amplio y abarca distintas
causas muy heterogéneas. Se incluyen pacientes con retrasos
madurativos, muy raramente enfermedades neuromusculares, y
fundamentalmente trastornos del neurodesarrollo (discapacidad
intelectual, trastornos del espectro autista y otros), debidos a
problemas adquiridos (pre, peri o postnatalmente) y a muy diversas
alteraciones genéticas, por lo que es dificil establecer patrones de

causalidad.

En el estudio publicado en 2013 por nuestro grupo de trabajo se
concluyé que unicamente en el 31% de los pacientes con retraso global
del desarrollo se pudo concretar un diagnéstico etiolégicol’?. Esas
cifras han aumentado a mas del 50%, debido los estudios genéticos
actuales. Como se ha comentado, desde 2010 no se realizan en nuestro
servicio pruebas de imagen a los nifios con retraso psicomotor o
trastorno del neurodesarrollo aislado, dadas la poca rentabilidad en el
diagnodstico etiologico de las mismas y la disponibilidad de estudios

genéticos, de gran rentabilidad de diagndstica.

Cabe destacar que en la casi totalidad de las publicaciones en las
que se describe el tratamiento quirdrgico de los QA por RPS'’3 los
pacientes experimentan mejoria, por lo que posiblemente nos hallemos

ante un sesgo de publicaciéon y de selecci6nt07,161,166,168

Sin poder descartar en todos los casos la causalidad se puede
asumir que es excepcional que el retraso psicomotor o los trastornos
del neurodesarrollo estén provocados uUnicamente por la presencia

intracraneal de un quiste aracnoideo dada su multicausalidad.
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12.2.2.1 PAC}IENTES CON RETRASO PSICOMOTOR INTERVENIDOS
QUIRURGICAMENTE
Como se ha expuesto en resultados, el caso numero 14 en estudio por
retraso psicomotor con hallazgo de QA intracraneales. Al no concordar
con la clinica, se realiz6 RM dorsal que mostr6 QA espinal
comprimiendo la médula a dicho nivel, siendo tratada mediante
reseccidon de quiste espinal y descompresion medular, con buenos
resultados. Este caso no puede ser incluido para nuestro analisis ya

que el quiste causante de la clinica se encontré a nivel espinal.

12.2.3 TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO

En nuestra serie 17 pacientes consultaron por TCE, 4 requirieron
intervencion quirdrgica, 3 de ellos (casos 3,4,5) por la rotura del QA,
que provoco un cuadro de HTIC e higromas cerebrales y el caso 6 por
cefalea que no mejoraba tras el TCE y gran quiste aracnoideo de fosa
temporal media izquierda con efecto masa sobre parénquima
encefalico y ventriculo homolateral. En ninguno de los los 4 casos la
indicacién quirdrgica fue establecida por el seguimiento de un QA

conocido.
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Figura 12: Se muestra el caso 3 con quiste aracnoideo roto tras TCE, e
higromas bilaterales que requirié intervencion quirdrgica consistente en la
implantacién de valvula cisto peritoneal, con desaparicion del quiste como se

observa en el TC de la derecha.

Mdultiples trabajos describen pacientes que tras TCE sufren
hemorragia del quiste o higromas requiriendo intervencion quirdrgica
como fue el caso de los pacientes de nuestra seriel’4178, También se
ha descrito el tratamiento médico en los higromas postrauméticos con

acetazolamida si la clinica no es aguda'’®.

Se describen casos en la literatura en los que los pacientes con QA
y TCE sufren cefalea postraumatica de la que mejoran tras implantar

una derivacion cisto-peritoneall60,174,180,181

Del resto de los otros 13 pacientes que consultaron por TCE cabe
destacar que en uno de ellos, durante el seguimiento, se observoé la
desapariciéon del QA y, en otros dos casos, se observd disminucion del
mismo desde 34,5cm?3a 5cm3. Ambos casos en relacion con la posible
rotura silente del mismo ya que esta descrita la desaparicion de los QA

con traumatismos banales o espontaneamente?/,28.178,182,183
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Figura 13, En la imagen 1 observamos quiste temporal izquierdo, en la
segunda imagen de control 4 afnos trascurrido el traumatismo se observa

la desaparicion completa del quiste aracnoideo.

DEFICIT DE ATENCION E HIPERACTIVIDAD

En nuestro trabajo 1.234 pacientes consultaron por sintomas
compatibles con déficit de atenciobn con o sin hiperactividad e
impulsividad, de estos se sometieron a una prueba de imagen 1.081,
hallandose 7 pacientes con QA lo que equivale al 0,65%, datos que

nuevamente no difieren con lo encontrado en la poblacién general

36,38,49,50

De los 7 pacientes con QA la prueba de imagen se realiz6 por
cefalea durante el seguimiento en 6 de ellos y por trastorno del

neurodesarrollo en el restante.

No hallamos diferencias estadisticamente significativas en
referencia al tamafio o localizacion del QA y el TDA/TDAH. En la
literatura publicada al respecto si ha sido relacionada la existencia de

QA temporales izquierdos con el TDA/TDAH; es resefiable que se trata
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de publicaciones basadas en pocos casos y en opiniones de

expertost®’.184,

Al finalizar nuestro estudio, ninguno de los pacientes requirid
intervencion quirdrgica, mejorando 3 (42%) de ellos de la
sintomatologia del TDA/TDAH.

12.2.4 MACROCEFALIA O DEFORMIDAD CRANEAL LOCALIZADA

Del total de los QA diagnosticados 13 corresponden a pacientes
que consultaron por macrocefalia o deformidad craneal localizada, lo

gue supuso un 6,8% de total de los quistes.

Se realizaron 352 registros en la BD como primer motivo de
consulta de macrocefalia o deformidad craneal localizada, a todos ellos
se les realiz6 prueba de imagen hallandose al menos un QA en el 3,6%
de las pruebas, cifra en el rango superior de la prevalencia publicada

en la poblacién general36:38,

La presencia de QA ha sido relacionada con alteraciones de la
dindmica del LCR, pudiendo provocar falta de reabsorcion, con
dilatacion ventricular, hidrocefalia y macrocefalia en las primeras

etapas de la vida®°:185-188

Es bien conocida la relacion de la macrocefalia, hidrocefalia y
presencia de QA bitemporales en la aciduria glutarica tipo [189-191
siendo crucial el diagnostico precoz de esta enfermedad para la mejoria

en el prondsticol®?,

Dos de los pacientes consultaron por deformidad craneal
provocada por la remodelacién causada por el QA, ninguno de ellos

requirié intervencion quirdrgical®3.
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Fig 14, Deformidad craneal temporal derecha observada en un nifio con un

quiste Galassi tipo I1I.

Cuatro de los casos se sometieron a una cirugia; los casos 9y 10
acudieron por macrocefalia, uno de ellos acompanada de cefalea, la RM
mostroé dilatacion ventricular y QA supraselares por lo que se decidio la
realizaciéon de una fenestracién endoscoépica en ambos, con buenos
resultados clinico-radiolégicos. La indicacion quirurgica se realiz6 en el

momento del diagndstico sin seguimiento previo en consultas.
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Figura 15, Se muestran las imagenes del caso 10, en la primera imagen se
observa la dilatacion ventricular y el quiste aracnoideo supraselar, en la
segunda se objetiva menor dilatacion ventricular y la desaparicion del quiste

a los 2 afios de la intervencion.

En los casos 8 y 11 la indicacion quirdrgica se establecié durante
el seguimiento. El caso 8 de diagndstico prenatal de QA con dilataciéon
ventricular que progresé por lo requiri6 a los 5 meses de la
implantacion de una derivacion ventriculo peritoneal. El caso 11, con
dilatacion ventricular y QA de fosa posterior identificados a los 9 meses
por macrocefalia, se observé en controles de RM un aumento
progresivo de la cavidad siringomiélica cervical, que desaparecio tras

la fenestracion del quiste de fosa posterior.

En nuestro estudio se hallé relacion estadisticamente significativa
entre los QA de mayor tamafo y la consulta por macrocefalia o
deformidad craneal localizada p=0,009. Esta relacion tiene su base
fisiopatoldgica en el nexo existente entre el volumen los QA y la mayor
alteracion hidrodinAmica'®** que se provoca en la circulaciéon vy

reabsorcion del LCR, derivando en muchos casos en dilatacion
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ventricular e hidrocefalia, como ocurrié en los casos 8,9,10 y 11 de
nuestra serie. Asi mismo, también se encontré6 una relacion
estadisticamente significativa entre la localizacién intraventricular de
los QA y la macrocefalia p=0,048, ya que la localizacidon intraventricular
se relaciona también con posibles obstrucciones de la circulacion del
LCR y el consecuente aumento del volumen ventricular con

macrocefalia.

12.2.5 VERTIGO Y MAREO

En nuestro estudio un total de 5 pacientes que consultaron por

vértigos o mareos fueron diagnosticados de QA intracraneales.

Todos ellos fueron de localizaciéon temporal izquierda, aunque
estadisticamente significativo, este resultado puede considerarse
debido al azar por el pequefio nUmero de pacientes que componen la

muestra.

En la literatura algunas publicaciones hacen referencia a la posible
relacion de los QA temporales y los mareos’®, otros hacen hincapié en
la relacién de los quistes de fosa posterior y el vértigo debido a la
presion ejercida por estos sobre el nervio vestibular’. En nuestra serie,
consideramos que todos los casos son hallazgos casuales ya que en 4
de ellos la clinica mejord sin intervencion sobre el quiste, y el 5° se
traté de un hallazgo en el contexto de un tumor hipotaldmico maligno
relacionado con la sintomatologia y que al final del estudio se registro

como éxitus por progresion tumoral.
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12.2.6 HIPOACUSIA

Del total de los QA hallados, en 3 de ellos el motivo de consulta

fue la hipoacusia.

En la literatura se han relacionado los QA con hipoacusia en
dependencia de su localizacién , por un mecanismo de compresion del

Vl | | par72,73,75,195_

En nuestra serie, los 3 casos fueron de localizaciéon temporal. En
uno de los pacientes el origen de la sordera fue una meningoencefalitis
por herpes virus y otro paciente padecia un retraso global del
desarrollo. Dados estos resultados cabe pensar que los 3 casos se

tratan de hallazgos casuales.

12.2.7 PERDIDA VISUAL

Se registraron 3 pacientes con motivo principal de consulta de pérdida
visual y QA. En uno de los pacientes no se objetivo pérdida visual tras
la realizaciéon de las pruebas pertinentes, y otro caso fue diagnosticado
a raiz de un hallazgo casual en contexto de una neuritis 6ptica. El caso
7 fue estudiado en el contexto de pérdida de agudeza visual con edema
de papila y sintomas y signos de HTIC siendo diagnosticado de QA
temporal con higroma hemisféricol®6:1%7 este paciente fue tratado
mediante evacuacion del higroma a través de trépanos y colocacion de
derivacion cisto-peritoneal. La indicacidn quirdrgica se establecié como
consecuencia de la identificacion de QA e higroma, no motivado por su

seguimiento.

En la literatura se ha asociado ampliamente la presencia de QA
con la pérdida visual, tanto secundariamente tras su rotura y posterior

HTIC como por compresion directa de las vias 6pticas®%:198.199,
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PERDIDA DEL BIENESTAR FETAL

En nuestra serie 4 pacientes fueron seguidos en consulta por este
motivo, 2 de ellos desarrollaron epilepsia, ya comentados en el
apartado de trastornos paroxisticos, otro fue un hallazgo casual al
realizarse una RM por adenoiditis de repeticion y el ultimo, también

casual, tras TC al sufrir un TCE.

Tras realizar la busqueda bibliografica correspondiente no se han
hallado trabajos que relacionen la pérdida de bienestar fetal con mayor

riesgo de tener QA intracraneales.

12.3 SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES POR EL
SERVICIO DE NEUROCIRUGIA

12.3.1 RELACION CON EL MOTIVO DE CONSULTA

La probabilidad de acudir a consulta de neurocirugia en los sujetos
cuyo motivo de consulta fue trastornos paroxisticos/epilepsia es
inferior a los al resto (p=0,005), como ya se ha descrito con
anterioridad, este grupo de pacientes en nuestra serie tiene los QA de
menor volumen y por tanto es posible que este factor sea determinante
a la hora de que desde neuropediatria no fueran derivados a

neurocirugia.

En los sujetos que consultaron por pérdida de bienestar fetal a
probabilidad de acudir al neurocirujano es superior a la de los pacientes
que acudieron por el resto de los motivos (p=0,022), esta diferencia
se puede considerar debida al azar por la falta de justificacion légica y

el pequefio numero de pacientes de nuestra serie.
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Entre el resto de los motivos de consulta no hallamos ninguna
tendencia significativa por la que los pacientes acudieran en mayor o
menor medida a consulta de neurocirugia tras ser visitados en la

Unidad de neuropediatria.

12.3.2 RELACION CON EL TAMANO DE LOS QUISTES ARACNOIDEOS

En nuestro estudio se hall6 una relacion estadisticamente
significativa entre el tamafo del QA y la posibilidad de ser visitados por
neurocirugia P=0,001, parece légico que ante los quistes de mayor
tamafno se consulte con mas frecuencia con el neurocirujano,
independientemente del motivo de consulta que derivd en el

diagnéstico.

12.4 IMPORTANCIA DEL TAMANO DEL QUISTE

Nuestro trabajo trata de aclarar la posible relacion del tamafo del
quiste con el prondstico, complicaciones o necesidad de vigilancia y

seguimiento del paciente.

Nuestros resultados no muestran una relacion del tamano del

quiste con la edad de diagndstico, esto nos sugiere que, aunque los QA
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sean grandes o incluso gigantes muchos cursan de forma silente ya

que no hay una tendencia ser diagnosticados a edades mas tempranas.

En la muestra estudiada, se observod la rotura de 4 de los quistes,
1 de forma espontanea y los otros 3 tras TCE. Debido al reducido
numero de pacientes no se ha hallado relacién significativa con el
tamafno del QA y la rotura del mismo, aunque si se observa una
tendencia positiva, ya que los 4 casos se trataban de quistes cuyo

tamano pertenecia a los dos cuartiles mayores.

Tampoco se hall6 relacion estadisticamente significativa entre el
ndamero de pruebas de imagen realizadas y el volumen de los quistes.
Por lo tanto, el mayor volumen de los quistes no condiciona la

realizaciéon de mas estudios radioldgicos.

En la literatura existen varios trabajos que hacen referencia a la
posible relacion del tamafno y localizacion con la clinica que pueden
provocar, ninguno expone con exactitud la localizacién ni volumen de
los quistes que consideran mas proclives a causar complicaciones, ya

que estan basados en opiniones de expertos80.148.200,

12.5 EVOLUCION: CRECIMIENTO O DESAPARICION
DE LOS QUISTES ARACNOIDEOS
ESPONTANEMENTE

En nuestro trabajo a 142 (74,7%) pacientes se les realiz6 méas de
una prueba de imagen con la que poder comparar el crecimiento o la
disminucion del tamafo del QA en el tiempo. De estos observamos la

desaparicion completa del quiste en 4 de ellos y la disminucién del
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tamafno en los 3 restantes, lo que supone el 4,9% de los pacientes

estudiados mediante prueba de imagen en al menos dos ocasiones.

La desaparicion o disminucion del tamafio de los QA de forma
espontanea ha sido descrita en la literatura en forma de casos aislados,
siendo escasos los trabajos publicados a este respecto?6-29.201
posiblemente se deba a un sesgo de publicacion al tratarse de un
fendmeno sin implicaciones clinicas. En nuestra serie supone un 4,9%

lo que lo convierte en un evento mas frecuente de lo esperado 2730,

El crecimiento de los QA en el tiempo ha sido el foco de varios
trabajos describiendo sus implicaciones clinicas y la necesidad de ser

intervenidos36:55.144,

Muchos autores sefialan la baja probabilidad de crecimiento de los
quistes a partir de los 4 afios de edad37:55:58.144,200  En nuestro estudio
hallamos el de un lactante de 12 meses que consulta por deformidad
craneal parietal derecha debido a la remodelacién 6sea provocada por
un quiste, durante el seguimiento posterior se observa crecimiento del
QA de 1 cm en todos sus ejes, en nuestro caso y si lo comparamos con
la literatura el crecimiento es armdénico con el aumento del perimetro
craneal y por tanto en vista de lo poco frecuente que es en nuestra
serie podemos suponer gue los autores refieren aumento del volumen
de los QA en menores de 4 afos por ser el momento de la vida en el
que mas crecimiento craneal se produce y por tanto acompafa a este,

de forma armonica.

148



12.6 PERSISTENCIA DE LA CLINICA QUE MOTIVO
LA PRIMERA CONSULTA AL FINAL DEL ESTUDIO.

Incluyendo todos los motivos de consulta, tanto los clinicos como
los descriptivos hallamos en nuestro estudio una persistencia al

finalizar el miso de 43,8%.

Como se ha comentado previamente la desaparicion de la cefalea
al final del estudio ocurri6 en 40 de los 62 sujetos tratandose
quirdrgicamente por este motivo Unicamente 2 lo que supuso el 61%
de mejoria sin intervencién, cifras muy similares a las publicadas en

las series en las que se intervino a todos los pacientes®7:202,

En cuanto a los trastornos paroxisticos como se ha tratado con
anterioridad, al final del estudio se observé una mejoria en el 50% de
los casos sin intervencion sobre el quiste, cifras similares a las

registradas en la literatura en los pacientes sin QA7°:80.87

Los pacientes con TDH/TADH y QA al final del estudio mejoraron
de la clinica en un 57,1% sin actuar sobre el QA, estos datos son
analogos a los publicados?°3.

La persistencia de los mareos s6lo se produjo en un caso.

Ninguno de los nifios que consultaron por pérdida visual tenian

problemas al final del estudio.

149



Destacamos el caso de que se recuperd del trastorno psicomotor
tras la intervenciéon del quiste espinal, permaneciendo el resto de los

otros 32 con problemas psicomotores.

12.7 PERSISTENCIA DEL MOTIVO DE CONSULTA A
3 Y 5 ANOS EN DEPENDENCIA DE LA
LOCALIZACION DEL QUISTE ARACNOIDEO.

En los pacientes registrados no se hallé relacién alguna entre la
localizacion de los QA y la posible persistencia del motivo de consulta

a los 3 y 5 afios de la primera visita.
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13 CONCLUSIONES






El motivo de consulta mas frecuente a través del que se realiza el
diagnéstico de quiste aracnoideo es cefalea, seguido de retraso
psicomotor y trastornos paroxisticos, siendo la causa mas habitual

de realizacion de pruebas de imagen la cefalea.

La localizacibn mas frecuente de los quistes aracnoideos es la

temporal (fosa media), predominando en el lado izquierdo.

Se ha hallado relacion estadisticamente significativa entre el
mayor tamano del quiste y los motivos de consulta macrocefalia y
deformidades craneales localizadas, y entre el menor tamafno del
quiste y trastornos paroxisticos. La relacién entre la localizacién y

los motivos de consulta es de poca relevancia clinica.

No existe relacion estadisticamente significativa entre Ila
localizacién ni el tamafo del quiste y las posibles complicaciones
derivadas del mismo que han requerido intervenciéon quirdrgica,
aunque si se observa una tendencia de los quistes aracnoideos de

mayor tamafo a causar mas problemas clinicos.

Se intervinieron quirdrgicamente 13 nifos: 2 por cefalea
persistente, 4 como consecuencia de traumatismo
craneoencefélico, 4 por macrocefalia, 2 por hipertension
endocraneal con afectacion visual y 1 por epilepsia. Unicamente el

caso de epilepsia no experimenté mejoria tras la intervencion.

De los 190 pacientes de nuestra muestra, 13 fueron intervenidos.
De éstos ultimos, 4 estaban en seguimiento con controles de
imagen. Unicamente en dos de los casos este seguimiento fue Gtil:

En uno de ellos se observé un empeoramiento progresivo de la
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dilatacion ventricular y macrocefalia, y en el otro, aumento de la

cavidad siringomiélica cervical que requirié intervencion.

En quistes aracnoideos sin patologia asociada, la informacion
rigurosa con las recomendaciones oportunas para identificar una
posible complicacién derivada del quiste aracnoideo es, en general, de
mayor utilidad que el seguimiento o la repeticion de pruebas de
imagen. Es razonable un control de los quistes de gran tamafo con
efecto masa, ademas de los de localizacién retroselar-supraselar y fosa
posterior, por ser estos los mas proclives a originar clinica por
compresion de estructuras adyacentes o alteraciones de la circulaciéon

normal del liquido cefalorraquideo.
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14 ANEXO






14.1 ANEXO I.

Trabajo publicado por el autor.
Se realiza una publicacion en revista indexada (JCR) con FA 0,817

en el momento de la publicaciéon en abril de 20218°.
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14.2 ANEXO IlI.

Certificado con dictamen favorable del comité de ética de la investigacion
de la comunidad de Aragon.

Certificado de CEICA con dictamen favorable a la realizacion del proyecto
en su reunion el dia 6/01/2019, Acta No 01/20109.
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14.3 ANEXO ll1l

Solicitud de revisidn de historias clinica al servicio de documentacion del
HUMS, con la aceptacion de su responsable.
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