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46. NEUROCIRUGIA PEDIATRICA COMPLEJA

Dado que la patologia neuroquirurgica del nifio es totalmente diferente en muchos aspectos a la del adulto hace que surja la Neurocirugia
Pediatrica primero en USA con Ingraham y Matson en la década de los 50 y posteriormente en Europa.

La patologia neuroquirtrgica infantil compleja comprende un conjunto de cuadros clinicos especiales y de baja prevalencia que hacen necesario
la existencia de CSUR con el objetivo de resolverlos eficazmente. La tendencia actual para manejar muchas de estas patologias es tratarlas de forma
multidisciplinar en unidades especificas donde colaboran integrados, ademas de especialistas en neurocirugia infantil, otros especialistas. En este
contexto se consideran las siguientes entidades:

= Craneosinostosis sindromicas: Se incluyen en este grupo de patologia poco frecuente, mas de 150 sindromes que asocian craneosinostosis
complejas causando deformidad craneal grave con limitacion del desarrollo normal encefélico. Los mas comunes son: los sindromes de
Crouzon, Apert, Saethre-Chotzen, y Pfeiffer, etc. que cursan con el cierre precoz de dos o mas suturas craneales y otras anomalias. Algunos
de ellos presentan con frecuencia hipertension endocraneal, hidrocefalia, Arnold-Chiari y trastornos respiratorios y deglutorios graves.

= Tumores complejos: Se consideran asi los que por su localizacion, tamafio y caracteristicas intrinsecas tumorales son dificiles de extirpar de
modo satisfactorio. Se incluyen fundamentalmente los localizados en los ganglios basales cerebrales, tercer ventriculo, region hipotalamo-
hipofisaria, troncoencéfalo, region pineal, &ngulo pontocerebeloso, base craneal y médula espinal. También los tumores gigantes localizados
en los ventriculos laterales y los localizados en areas corticales cerebrales funcionales que requieren mapeo cortical, y algunos de la columna
vertebral que por su extension, tamafio y localizacién son complejos y requieren ser tratados en colaboracion con unidades de cirugia de la
columna infantil.

= Patologia vascular: Dentro del encéfalo se incluyen en este grupo los aneurismas arteriales, las malformaciones arteriovenosas, las estenosis
vasculares, las malformaciones venosas y las patologias vasculares o tumores que requieran revascularizacion cerebral. En la médula espinal
y regiones proximas, comprende las fistulas arteriovenosas, las malformaciones arteriovenosas y los aneurismas. Su tratamiento precisa de
expertos en microcirugia vascular y procedimientos endovasculares.

= Malformaciones craneo-espinales: Los cuadros complejos en este grupo son poco frecuentes. Incluyen los encefaloceles de gran tamafio
localizados en la base o la convexidad craneal, la aplasia cutis congénita extensa en el vértex, el hiperterolismo con anomalias
craneoencefalicas, displasias extensas de la base craneal, la malformacion de Chiari con compresion odontoidea, las estenosis importantes de
la unién craneo cervical ligadas a la acondroplasia, mucopolisacaridosis y neurofibromatosis, la inestabilidad craneocervical grave (en el
sindrome de Down u otras patologias), las raquisquisis dificiles (mielomeningoceles gigantes de localizaciéon cervical, dorsal o lumbar), los
lipomas gigantes intra-extrarraquideos con anclaje médulo-radicular, el sindrome de regresion caudal, los anclajes medulares asociados a
anomalias vertebrales o durales.
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= Otras patologias complejas: Aquellas otras patologias en las que se requiere la colaboracion de un servicio mas experto en temas
especificos, como algunas complicaciones neuroquirargicas de los nifios prematuros con hemorragia intraventricular y de infecciones graves

del sistema nervioso central.

A. Justificacion de la propuesta

Datos epidemiologicos (Incidencia y
prevalencia).

Se estima una incidencia anual en Espafa de:

= Patologia de las suturas craneales: 1/3.000 recién nacidos (Rns).

» Disrafias lumbosacras abiertas: 1/10.000 Rns.

= Disrafias lumbosacras cerradas: 1/5.000 Rns.

= Sindromes craneofaciales complejos: 1/500.000 Rns.

= Craneodpagos: 1/1.000.000 Rns.

= Patologia vascular compleja: 1/10.000 nifios < 14 afios.

= Tumores cerebrales: 2-3 casos/100.000 nifios < 14 afios.

» Hidrocefalia a lo largo del desarrollo: 1/1.000 nifios < 14 afos, de los cuales el 10%

son hidrocefalias complejas.

= Grandes prematuros con riesgo de hemorragia intraventricular (HIV): 1/1.000 Rns:
50% <750 g
25% >750<1.000 g
12% >1.000<1.200 g
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B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia del Sistema Nacional de Salud para
la realizacion de neurocirugia pedidtrica compleja:

» Experiencia del CSUR:

- Actividad:
* Numero de procedimientos de
neurocirugia pediatrica compleja que
deben realizarse al afio para garantizar
una atencion adecuada.

* Numero de procedimientos que deben
realizarse al afio, similares a aquellos
para los que se solicita la designacion,
para garantizar una atencion adecuada en
neurocirugia pediatrica compleja.

- Minimo 15 (6ptimo 30) procedimientos neuroquirurgicos pediatricos (<14 afios)

complejos anuales de media en los 3 Gltimos afios.
Procedimientos complejos: craneosinostosis sindromicas, tumores complejos,
patologia vascular compleja (aneurismas arteriales, malformaciones
arteriovenosas, malformaciones venosas, revascularizacion cerebral y fistulas
arteriovenosas), malformaciones craneoespinales (encefaloceles de gran tamafio
localizados en la base o la convexidad craneal, aplasia cutis congénita extensa,
hiperterolismo con anomalias craneoencefélicas, displasia O0sea extensa de la
base craneal, malformaciéon de Chiari con compresion odontoidea, estenosis
importantes de la wunidn craneo cervical ligadas a acondroplasia,
mucopolisacaridosis y neurofibromatosis, inestabilidad craneocervical grave,
raquisquisis dificiles, lipomas gigantes intra-extrarraquideos con anclaje
médulo-radicular, sindrome de regresion caudal, anclajes medulares asociados a
anomalias vertebrales o durales), complicaciones neuroquirurgicas de los nifios
prematuros con hemorragia intraventricular y de infecciones graves del sistema
nervioso central.

- Minimo 150 procedimientos neuroquirtrgicos pediatricos (<14 afios) no complejos
anuales de media en los 3 ultimos afios, incluyendo, al menos:
- 15 cirugias por craneosinostosis.
- 15 cirugias por tumores cerebrales.
- 20 cirugias de patologia de liquido cefalorraquideo (hidrocefalia no tumoral,
slit ventricular, hipertension endocraneal benigna, disfuncion valvular cronica).
- 15 procedimientos espinales (mielomeningoceles, Chiari, quistes
intraraquideos, médula anclada, tumores espinales extramedulares, hernias
discales, fijaciones de columna, espasticidad).
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- Otros datos: investigacion en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacién
continuada, publicaciones, etc.

- Docencia postgrado acreditada: participacion de la Unidad en el programa MIR del
Centro.

- Participacidn en proyectos de investigacion y publicaciones en este campo”.

- Programa de formacion continuada estandarizado y autorizado por la direccion del
centro.

- Sesiones clinicas multidisciplinares, al menos mensualmente, para la toma de
decisiones clinicas y coordinacion de tratamientos.

» Recursos especificos del CSUR:

- Recursos humanos necesarios para la adecuada
realizacion de neurocirugia pediatrica compleja.

- Formacion basica de los miembros del
equipo b

Atencion multidisciplinar proporcionada por:

- 2 neurocirujanos, con dedicacion >75% de su actividad laboral al tratamiento de la
patologia neuroquirurgica infantil.

- 2 médicos especialistas con experiencia en patologia neuroldgica pediatrica.

- 1 neurofisidlogo, con disponibilidad para monitorizacion neurofisiologica
intraoperatoria.
- Atencion continuada de neurocirugia 24 horas, dada la necesidad de control
postoperatorio.

- Personal de enfermeria de hospitalizacion y de quir6fano.

- Neurocirujanos con experiencia, al menos, uno de ellos de 5 afios en la atencion de
patologia pedidtrica y que realice un minimo de 125 procedimientos neuroquirurgicos
anuales de media en los 3 ultimos afios en nifios <14 afios.

- Médicos especialistas con experiencia de, al menos, 5 afios en la atencion de
patologia neurologica pediatrica.

- Neurofisidlogo con experiencia de, al menos, 5 afos en la atencion de patologia
neurologica pediatrica.

- Personal de enfermeria de hospitalizacion y quirdfano con experiencia en cuidados a
pacientes neuroquirurgicos pediatricos.
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- Equipamiento especifico necesario para la | - Unidad de hospitalizacion:
adecuada realizacion de neurocirugia pediatrica = Disponibilidad de camas de hospitalizacion en las que se asegure que los
compleja. pacientes ingresados, pueden ser monitorizados (EEG/PIC/Otros) y controlados
24 horas al dia por personal cualificado.
= [a hospitalizacion debe ser pediatrica, en entorno adecuado a las necesidades
del nifio, en zonas pediatricas monograficas.
- Equipamiento quirurgico:
* Instrumental estdndar y microquirirgico especifico, incluyendo motores de
alta revolucion y material de remodelacion craneal.
= Microscopio quirtirgico.
= Neuronavegador y/o sistema de esterotaxia.
= Neuroendoscopio pediatrico.
= Aspirador ultrasonico.
= Coagulador bipolar y disponibilidad de radiofrecuencia y fuentes de laser.
» Ecografo de uso intraoperatorio para localizacion de lesiones.
* Disponibilidad de angidgrafo portatil.
» Equipo de monitorizacion de la presion intracraneal (PIC) dotado de sistema
de registro grafico de la seial.
- Equipamiento neurofisiologico:
» Sistema digital video-EEG para monitorizaciéon continua (minimo, 64
canales). Electrocorticografia.
= Sistema para mapeo cortical con electrodos de estimulacion.
= Sistema de potenciales evocados de corta y larga latencia para monitorizacion
intraquirargica.
- Equipamiento neuropsicolégico:
= Bateria de tests neuropsicologicos para la evaluacion de disfuncion cerebral.

» Recursos de otras unidades o servicios | - Servicio/Unidad de anestesia con experiencia en la atencion del paciente pediatrico
ademéas de los del propio CSUR que son | con patologia neurologica.

necesarios para la adecuada realizacion de la | - Servicio/Unidad de cuidados intensivos con experiencia en la atencion del paciente
Neurocirugia Pediatrica Compleja. pediatrico con patologia neuroldgica.

- - Servicio/Unidad de pediatria.
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- Servicio/Unidad de cirugia pediatrica.
- Servicio/Unidad de oncologia con experiencia en la atencion del paciente pediatrico
con patologia neurologica.
- Servicio/Unidad de oncologia radioterdpica con experiencia en la atencién del
paciente pediatrico con patologia neurologica.
- Servicio/Unidad de diagnostico por imagen con técnicas de neuroimagen, con
experiencia en la atencion del paciente pediatrico con patologia neuroldgica y
disponibilidad de:

= TAC.

= Angiografia cerebral.

= RM de alta resolucion y mapeo funcional.
- Disponibilidad de Servicio/Unidad de rehabilitacion, con area pediatrica especifica
experiencia y experiencia en la atencion del paciente pediadtrico con patologia
neurologica.
- Servicio/Unidad de anatomia patologica con experiencia en neuropatologia pediatrica.
- Servicio/Unidad de cirugia maxilo-facial con experiencia en la atencion del paciente
pediatrico con patologia neuroldgica.
- Servicio/Unidad de cirugia cardiovascular con experiencia en la atencion del paciente
pediatrico.
- Servicio/Unidad de cirugia plastica.
-Servicio/Unidad de cirugia ortopédica y traumatologia con experiencia en la atencion
del paciente pediatrico.
- Servicio/Unidad de oftalmologia con experiencia en la atencion del paciente
pediatrico.
- Servicio/Unidad de otorrinolaringologia con experiencia en la atencion del paciente
pediatrico.
- Disponibilidad de Servicio/Unidad de psicologia clinica con experiencia en la
atencion del paciente pediatrico con patologia neurologica.
- Disponibilidad de Servicio/Unidad de medicina nuclear con experiencia en la
atencion del paciente pediatrico.
- Disponibilidad de Servicio/Unidad de radiologia intervencionista.
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» Indicadores de procedimiento y resultados | Los indicadores se concretaran con las Unidades que se designen.
clinicos del CSUR “.
- La Unidad debe contar con un protocolo, actualizado y conocido por todos, que
incluya procedimientos diagnésticos y terapéuticos y seguimiento de los pacientes
pediatricos.

- Mortalidad hospitalaria: Mortalidad dentro de los 30 dias de la intervencién o hasta el
alta hospitalaria.

- Reingresos durante el primer mes tras el alta hospitalaria.

- Tasa de infeccion valvular (exceptuando prematuros).

- Registro de acontecimientos centinelas (pendiente de definirlos).

» Existencia de un sistema de informacion | - Cumplimentacion del CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.
adecuado.
(Tipo de datos que debe contener el sistema de | - La Unidad debe disponer de un registro de pacientes a los que se ha realizado
informacion para permitir el conocimiento de la | neurocirugia pediatrica, que al menos debe contar con:
actividad y la evaluacion de la calidad de los | .
servicios prestados) - N° de Historia Clinica.
- Fecha nacimiento.
- Sexo.
- Comunidad autonoma de residencia habitual del paciente.
- Fecha de ingreso y fecha de alta.
- Tipo de ingreso (Urgente, programado, otros).
- Tipo alta (Domicilio, traslado a hospital, alta voluntaria, exitus, traslado a centro
sociosanitario, otros).
- Servicio responsable del alta del paciente.
- Diagnostico principal (CIE-9-MC):

* Tipo de lesion
- Otros diagnosticos (CIE-9-MC).
- Procedimientos diagnosticos realizados al paciente (CIE-9-MC).
- Procedimientos terapéuticos realizados al paciente (CIE-9-MC):

* N° y tipo de procedimientos quirrgicos realizados al paciente relacionados
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con la cirugia.
= Otros procedimientos terapéuticos: Tipos de procedimientos y fecha de
realizacion.
- Complicaciones (CIE-9-MC):
= Secuelas de la cirugia.
- Seguimiento del paciente.

- La unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la Secretaria del
Comité de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.

“ Criterio a valorar por el Comité de Designacion.

b La experiencia sera avalada mediante certificado del gerente del hospital.

“ Los indicadores y estandares de procedimiento y resultados clinicos consensuados por el grupo de expertos se valorardn, en principio, por el
Comité de Designacion, en tanto son validados segun se vaya obteniendo mas informacion de los CSUR. Una vez validados por el Comité de
Designacion, se acreditara su cumplimiento, como el resto de criterios, por la Agencia de Calidad.
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