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RESUMEN

Introduccion. Desde que se describié por primera vez en la década de 1970, la hemisferectomia funcional ha sido una
herramienta esencial en el tratamiento de la epilepsia refractaria al tratamiento médico secundaria a una enfermedad hemisférica
unilateral difusa.

Objetivos. Presentar nuestra experiencia con la técnica de hemisferectomia funcional (HF) y de hemisferotomia peri-insular
modificada (HPI); describir ademas la técnica quirtrgica peri-insular, revisar los resultados después de la cirugia, y discutir las
diferencias entre las técnicas en cuanto a complicaciones y resultados postoperatorios.

Material y Métodos. Se realizo un estudio retrospectivo de 23 pacientes con epilepsia refractaria que fueron sometidos a
hemisferectomia cerebral. Se realizé6 un andlisis de las caracteristicas clinicas, las imagenes, las técnicas quirdrgicas y los
resultados postoperatorios. Analizamos tambien la técnica quirdrgica de la HPI modificada.

Resultados. Entre 2000 y 2020, 23 pacientes pediatricos con convulsiones refractarias se sometieron a hemisferotomia (12 HF,
11 HPI modificada). El 91,3% de los pacientes estaban libres de crisis a los 6 meses, el 87% al afio y el 78,3% en el Ultimo
seguimiento. Ninguno de los 23 pacientes present6 Engel IV como resultado final. Se encontré que la HF presenté una duracion
quirdrgica estadisticamente mas larga que la HPI (5 + 1,5 frente a 3,83 + 0,5 horas; p = <0,001). Como resultados generales, la
esfera cognitiva mejoré en dos tercios de los pacientes (66,9%) y ademas demostramos una mejoria de la actividad motora en
la mayoria de los pacientes, independientemente de la patologia y la técnica quirtrgica.

Conclusion. Cuando los pacientes se seleccionan adecuadamente, la hemisferectomia es un tratamiento eficaz para la epilepsia
pediatrica resultante la marcada disfuncién de un solo hemisferio cerebral, no so6lo brindando al paciente una alta probabilidad
de ausencia de convulsiones, sino también proporcionando una mejora en las habilidades motoras y cognitivas. En nuestro
caso particular y en base al presente estudio, la HPI modificada resulta ser una técnica altamente efectiva. No solo tiene un
tiempo quirdrgico mas corto sino también una tasa de complicaciones muy baja.

Palabras clave. cirugia de epilepsia, epilepsia pediatrica, hemisferectomia, hemisferotomia.

Peri-insular Hemispherotomy and Pediatric Functional Hemispherectomy for the Treatment of Severe Epilepsy
Refractory to Medical Treatment: Comparison of Two Techniques

ABSTRACT

Background. Since it was first described in the 1970s, functional hemispherotomy has been an essential tool in treating
disabling, medically refractory epilepsy resulting from diffuse unilateral hemispheric disease.

Objectives. To report our experience with 23 patients who underwent hemispherotomy, both using the functional
hemispherotomy (FH) as well as a modified peri-insular hemispherotomy (PIH) technique; to present the surgical technique,
review outcomes following disconnection surgery and discuss the differences between the techniques when it comes to
complications and postoperative results.

Methods. A retrospective study of 23 patients with refractory seizures who underwent cerebral hemispherectomy. A thorough
analysis of the clinical, imaging, surgical features and postoperative results was performed. We also review the surgical technique
for the modified PIH technique.

Results. Between 2000 and 2020, 23 pediatric patients with refractory seizures underwent hemispherotomy (12 FHs, 11
modified PIHs). 91.3% of patients were seizure free at 6 months, 87% at 1 year, and 78.3% at last follow-up. None of the 23
patients presented Engel IV outcome. FH was found to have statistically longer surgical duration (5 + 1.5 vs 3.83 = 0.5 hours; p =
<0.001). Neurocognition was improved in two thirds of the patients (66.9%). Our study also shows improvement of motor activity
in most of the patients, regardless of the pathology and surgical technique.

Conclusion. When patients are wisely selected, the hemispherotomy procedure should be considered as a most attractive and
curative treatment for children with refractory seizures, not only giving the patient a high chance of seizure freedom but also
providing an improvement in motor and cognitive skills. In our case and based on the present study, the modified PIH proves to
be a highly effective technique. It not only has a shorter surgical time but also a very low complication rate.

KeyWords. epilepsy surgery, hemispherectomy, hemispherotomy, pediatric epilepsy
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médico, que resulta de una enfermedad hemisférica unila-
teral difusa.? Se introdujo como alternativa quirdrgica con
el objetivo de lograr el mismo resultado de control de crisis
obtenido con la hemisferectomia anatémica (HA), inten-
tando evitar las posibles complicaciones conocidas de esta
ultima, en especial, la hemosiderosis cerebral superficial.’®

En las dltimas dos décadas, el procedimiento ha evolu-
cionado con la descripcién de diversas variaciones técni-
cas.2*®#121 Independientemente de la técnica elegida, la
operacién generalmente incluye cuatro pasos principales:
(1) una callosotomia transventricular; (2) disrupcién de la
cdpsula interna/corona radiada; (3) reseccién de estructuras
temporales mesiales; y (4) una desconexion frontobasal.®

En nuestra institucién, la hemisferectomia cerebral
para el control de las convulsiones ha tenido una histo-
ria similar, con cambios en la técnica a lo largo del tiem-
po. A principios de la década del 2000, utilizamos princi-
palmente una versién modificada de Schramm y cols,® es
decir, la hemisferectomia funcional. M4s tarde, en la dé-
cada de 2010, evolucionamos a una técnica de hemisfero-
tomia peri-insular modificada.®"® Gracias a nuestra expe-
riencia de aprendizaje durante estos 20 afios tenemos la
oportunidad de revisar una cohorte de pacientes pedidtri-
cos operados en dos instituciones de referencia por un solo
neurocirujano y comparar dos técnicas, sus resultados y
complicaciones.

El objetivo del presente estudio es presentar nuestra se-
rie de 23 pacientes a los que se les realizé hemisferectomia
en el Hospital Infantil “Juan P. Garrahan” con las dos téc-
nicas recientemente nombradas; describir la técnica qui-
rirgica para una hemisferotomia peri-insular modificada
(combinando elementos de la hemisferotomia peri-insu-
lar modificada de Cook y la hemisferotomia peri-insular
descrita por Villemure) y revisar los resultados después de
la cirugia de desconexidn, analizando las diferencias en-
tre las técnicas en lo que respecta a las complicaciones y los
resultados pos-operatorios.

MATERIALESY METODOS

Estudio observacional y retrospectivo de 23 pacientes con
crisis refractarias, operados mediante hemisferectomia ce-
rebral en el Programa de Cirugia Pediitrica de Epilep-
sia del Hospital “Juan P. Garrahan” y el Instituto Fleni
de la Ciudad de Buenos Aires. Se incluyeron los tltimos
12 y los dltimos 11 pacientes de nuestra serie, operados
con cada técnica que tuvieran al menos 12 meses de se-
guimiento. Se obtuvo consentimiento informado en todos
los casos. Todos los pacientes tenfan convulsiones refrac-
tarias al tratamiento médico diagnosticadas por un equipo
especialista en epilepsia. Todos los pacientes fueron eva-
luados por un equipo interdisciplinario y presentados en

junta médica, posterior a la cual se tomé la decisién de in-
tervenirlos quirtrgicamente. La informacién recolectada
para cada caso incluyé datos demogrificos del paciente,
estudios pre-operatorios (imégenes de RM, EEG, video-
EEG y evaluaciones neuropsicoldgicas), tipo y frecuencia
de las convulsiones, tiempo desde el debut hasta la cirugia,
lado, técnica quirdrgica (HF vs HPI), tiempo operatorio,
histopatologia, complicaciones, convulsiones posoperato-
rias, duracién de la estancia en la Unidad de Cuidados In-
tensivos, duracién de la estancia hospitalaria, duracién del
seguimiento, régimen actual de firmacos antiepilépticos
y estado neuroldégico posoperatorio (resultados motores y
cognitivos).

Técnicas Quirurgicas

Desde el afio 2000 hasta el 2010, la técnica quirdrgi-
ca utilizada por el autor principal en nuestra institucién
se basé en una modificacién de la descrita por Schramm

y cols.2813

La cirugfa inicia con una ventana peri-silviana
transcortical utilizada para exponer el ventriculo lateral, y
a través de esta apertura se realiza una callosotomia trans-
ventricular del cuerpo de forma parasagital. Una vez a la
altura del esplenio, una hipocampectomia posterior es lle-
vada a cabo. Luego se realiza una ventana temporal trans-
opercular transcortical para exponer el resto del ventriculo
lateral, y a través de este, una escisién por aspiracién sub-
pial del uncus y la amigdala. Finalmente, las dreas fronto-
basal y occipital mesial son desconectadas.

En el 2010, de acuerdo con la evolucién de la técnica,
el mismo cirujano comenzé a utilizar una variacién de la
técnica de hemisferotomia peri-insular (HPI) descrita por
Cook y cols.? Esta técnica difiere de la HF en que rutina-
riamente se extrae un bloque de tejido que incluye el opér-
culo fronto-temporo-parietal y las estructuras profundas
subyacentes (Fig. 4). A diferencia del procedimiento de-
tallado en el informe de Cook, en lugar de realizar una
lobectomia temporal, implementamos una amigdalo-hi-
pocampectomia con reseccién de la cola del hipocampo
posterior y medialmente, para lograr la desconexién tem-
poro-occipital.

Para describir de manera mis detallada la HPI modifi-
cada, se practica una incisién cortical inicial, realizada a lo
largo del opérculo frontal paralela al ventriculo y profun-
dizada hasta que se ingresa al asta frontal del ventriculo
lateral (Fig. 1 A-B). La apertura ventricular continda pos-
teriormente hasta el atrio del ventriculo lateral y se con-
tinda posteriormente hasta la extensién anterior del asta
temporal (Fig. 1 A-D). En este punto, se identifican, coa-
gulan y ligan las ramas proximales de la arteria cerebral
media, distales a los vasos perforantes profundos (Fig. 1
E-F). Usando el plexo coroideo como nuestro limite me-
dial, el opérculo frontal y temporal junto con la insula y
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Figura 1. Fotografias y disecciones intraoperatorias que ilustran la técnica de HPI modificada. A: Exposicion cortical lateral en el lado izquierdo que muestra la fisura de
Silvio y la corteza temporal, parietal y frontal. B: Se realiza una incision cortical paralela al ventriculo. C-D Luego se utilizé una ventana temporal transopercular, trans-
cortical, para exponer el resto del ventriculo lateral, y a través de esta se realiz una reseccion por aspiracion subpial del uncus y la amigdala. E-F Ligadura de la ACM
en lafisura de Silvio proximal.

Figura 2. Dibujo representativo, disecciones e imagenes intraoperatorias que ilustran la técnica de HPI modificada. Después de entrar en el ventriculo, el opérculo fron-
tal y temporal junto con la insula y porciones del ndcleo caudado, el talamo y los ganglios basales, se separan y extraen justo lateralmente al plexo coroideo(C). Esto ex-

pone el sistema ventricular (D).

porciones del nicleo caudado, el tilamo y los ganglios ba-
sales se separan y resecan, exponiendo de esta manera el
sistema ventricular (Fig. 2 A-D). Desde el asta frontal del
ventriculo lateral, se realiza una callosotomia trans-ven-
tricular, desconectando el cuerpo calloso hasta identificar
la aracnoides sobre las arterias pericallosas (Fig. 3 A-D).
Esta callosotomia transventricular se extiende luego desde
el asta frontal hasta la desconexién occipital mesial. Pos-
teriormente, una vez alrededor del esplenio, se extiende la
incisiéon medial anteriormente hasta alcanzar la fisura co-
roidea, desconectando la fimbria del hipocampo del fér-
nix (Fig. 3 E-F). Se realiza una desconexién frontal pro-
funda incidiendo justo por delante de los ganglios basales
en un plano coronal desde el aspecto anterior del cuerpo
calloso hasta la aracnoides de la regién orbitofrontal. La
identificacién del giro recto y el tracto olfatorio propor-
ciona buenos puntos de referencia anatémicos al llegar a
la etapa mds profunda. Preservar la piamadre basal agre-
ga seguridad a este paso. Finalmente se realiza una amig-
dalo-hipocampectomia selectiva donde se extirpa el uncus

y la amigdala mediante aspiracién subpial y se reseca el hi-
pocampo anterior hasta llegar a la fisura coroidea (Fig. 3
E-F).

Se administra una dosis de carga de medicacién anti-
convulsiva por via intravenosa durante el cierre quirdrgi-
co. Un catéter de ventriculostomia es finalmente colocado,
dejdndolo abierto durante los primeros 2 a 3 dias.

Disefio del estudio, medidas de resultado y evaluacién
de datos

Los pacientes fueron clasificados tanto por técnica de he-
misferectomia (HF, HPI) como por etologia (encefali-
tis de Rasmussen, displasia cortical, hemimegalencefalia,
encefalomalacia post-isquemia, polimicrogiria o secuelas
post infecciosas).

El pardmetro principal evaluado fue el control de las
convulsiones, estadificada mediante la clasificacién de
Engel(11) la cual se registr6 a los 6 meses, 12 meses y en
el ultimo seguimiento. La frecuencia de las convulsiones
se calificé de la siguiente manera: Engel I (sin convulsio-
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Figura 3. Disecciones representativas e imagenes intraoperatorias que ilustran la técnica de hemisferotomia lateral modificada. (A-D). Desde dentro del ventriculo se
incide el cuerpo calloso junto con las conexiones profundas de sustancia blanca entre la rodilla del cuerpo calloso y la corteza frontal orbitaria (A-D). Se desconecta la
sustancia blanca adicional entre el cuerpo calloso posterior y el hipocampo posterior (E-F). Se realiza una amigdalohipocampectomia selectiva en la que se extirpa el
uncus y la amigdala mediante aspiracion subpial. Se retira el hipocampo anterior hasta alcanzar la fisura coroidea, sin dejar aferentes hipocampales.

Figura 4. Imagenes de RM axial (superior) y sagital (inferior) de hemisferotomia funcional (A'y B) y hemisferotomia lateral modificada (C y D). A'y B: HF: se utiliza una
ventana perisilviana transcortical para exponer el ventriculo lateral, y a través de esta abertura se realiza una callosotomia transventricular parasagital del cuerpo. El
resto de la corteza frontal y posterior esta desconectado del talamo ipsilateral, pero se conservan las estructuras mas profundas y la ACM. La craneotomia necesaria
se extiende hasta la sutura sagital de la linea media. C y D: la HPI modificada extrae un bloque de tejido que incluye el opérculo frontotemporoparietal y las estructuras

profundas subyacentes. La corteza frontal y posterior restante esta desconectada del talamo ipsilateral y del hemisferio cerebral contralateral.

nes incapacitantes), Engel II (convulsiones incapacitantes
raras), Engel I1I (mejoria que vale la pena) y Engel IV (sin
mejoria que valga la pena). Las variables evaluadas adicio-
nales incluyeron el resultado motor, comparando el resul-
tado motor pre y posoperatorio en el Gltimo seguimiento
ambulatorio, la capacidad cognitiva (evaluada por el neu-
rélogo pediitrico tratante y el neuropsicélogo) y la reduc-
cién del régimen de medicacién anticonvulsiva. El nivel
funcional de cada paciente fue evaluado a través del Siste-
ma de Clasificacién de la Funcién Motora Gruesa (acré-
nimo en inglés GMFCS). E1 GMFCS se basa en el mo-
vimiento autoiniciado, con especial énfasis en sentarse
(control del tronco) y caminar. Los pacientes van desde el
nivel I que denota pacientes que caminan sin limitacio-
nes, hasta el nivel V con limitaciones severas del control
de la cabeza y el tronco que requieren asistencia tecnol-
gica y fisica.

Para comparar las dos técnicas quirdrgicas de hemisfe-
rotomia se utilizaron variables como la reduccién en el nd-
mero de convulsiones, el tiempo operatorio, la estancia en
la Unidad de Cuidados Intensivos, la duracién de la estan-
cia hospitalaria, la necesidad de una segunda cirugia y las
complicaciones posoperatorias.

Anailisis estadistico

Se describieron estadisticas descriptivas para todas las va-
riables registradas. La normalidad de las variables con-
tinuas se evalué mediante grificos cuantil-cuantil y la
prueba de Shapiro-Wilk, describiendo estas variables de
acuerdo con medias y desviaciones estdndar, o con media-
nas y rangos intercuartilicos. Las variables categéricas se
describieron con conteos y proporciones porcentuales. La
asociacion entre variables categéricas se evalué mediante
la prueba de Fisher. Para las variables numéricas, las dife-
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TABLA 1. DATOS DEMOGRAFICOS

Funcional Peri Insular Total p-value
(N=12) (N=11) (N=23)
Sexo
Femenino 4 (33.3%) 9 (81.8%) 13 (56.5%) .036*
Masculino 8 (66.7%) 2 (18.2%) 10 (43.5%)
Edad (afos)
Mediana [IQR] 5.5 [6.25] 519] 5 [6] .555**
Lapso desde diagndstico a cirugia (meses)
Mediana [IQR] 29 [45.8] 26 [64] 26 [68] 579
Diagnostico
Rasmussen 3 (25%) 7 (63.6%) 487"
Hemimegalencefalia 3 (25%) 2 (18.2%)
Post-isquémico 3 (25%) 2 (18.2%)
Displasia cortical 1(8.3%) 0 (0%)
Infeccidén 1(8.3%) 0 (0%)
Polimicrogiria 1(8.3%) 0 (0%)
Lado
Izquierdo 8 (66.7%) 6 (54.5%) .68*
Derecho 4 (33.3%) 5 (45.5%)
Seguimiento (meses)
Mediana [IQR] 57 [47] 21 [9] <.001*
Clasificacion de crisis
Parcial 5 (41.7%) 5 (45.5%) 1*
Parcial compleja 4 (33.3%) 4 (36.4%)
Ténico-clénica generalizada 2 (16.7%) 1(9.1%)
Parcial continua 1(8.3%) 1(9.1%)
Frecuencia de crisis
Mediana [IQR] 5 [5] 5[5.5] .659**
Anormalidades EEG bilaterales
No 9 (75%) 8 (72.7%) 1*
Si 3 (25%) 3 (27.3%)

* Fisher test. ** Wilcoxon signed rank test

rencias de medias o medianas entre los grupos se analiza-
ron mediante la prueba T o la prueba de rangos con signos
de Wilcoxon segun la distribucién subyacente. Se utiliza-
ron pruebas pareadas al comparar variables pre y postope-
ratorias. La significacion estadistica (nivel alfa) se definié
en 0,05. Los datos se analizaron utilizando el software es-

tadistico R (Rstudio 2023.03.0+386, Posit Software).

RESULTADOS

Datos demogrificos de los pacientes

Entre el 1 de enero del afio 2000 y el 31 de diciembre
del afio 2020, 23 pacientes fueron operados mediante he-
misferectomia por un unico neurocirujano en el Hospital
Pedidtrico “Juan P. Garrahan” y el Instituto Fleni (tabla

1); 12 de estos pacientes fueron operados mediante HF,
mientras que a 11 pacientes se les practicé HPI modifica-
da. La edad media de los pacientes al momento de la ci-
rugia fue de 5 afios. Diez pacientes (43,5%) eran hombres
y 13 (56,5%) mujeres. Catorce procedimientos (60,9%)
se realizaron en el hemisferio izquierdo. El seguimiento
medio del estudio fue de 27 meses (rango 12-89 meses)
(tabla 1). Los tipos de convulsiones incluyeron crisis par-
ciales (10 pacientes [43,5 %)), crisis parciales complejas (8
[34,8 %)), crisis ténico-clénicas generalizadas (3 [13 %]) y
epilepsia parcial continua (2 [8,7 %]). La frecuencia me-
dia de convulsiones fue de 5 crisis por dia. Dos pacientes
(8,6 %) presentaron status epilépticos, y en 1 caso (4,3 %)
esto supuso una amenaza aguda para la vida.

La etiologia convulsiva de los 23 pacientes sometidos
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TABLA 2. CONTROL DE CRISIS Y EVOLUCION POSTOPERATORIA

Evolucién a los 6 meses (Engel)
1

2

N/A

Evolucién al afio (Engel)

1

2

3

N/A

Evolucioén al ultimo control (Engel)
1

2

3

N/A

Duracion del procedimiento Quirdrgico (minutos)
Mediana [IQR]

Internacion en terapia intensiva (dias)
Mediana [IQR]

Internacion total (dias)

Mediana [IQR]

Recirugia

No

Si

Complicaciones postoperatorias
No

Hematoma

Meningitis aséptica

Edema postoperatorio

Fistula de LCR

Isquemia postoperatoria
Higroma

* Fisher test. ** Wilcoxon signed rank test

a hemisferectomia incluy6 encefalitis de Rasmussen en
10 (43,5%), hemimegalencefalia en 5 (21,7%), encefalo-
malacia post-isquémia en 5 (21,7%), displasia cortical en
1 (4,3%), polimicrogiria en 1 (4,3%) y causa infecciosa en
1 paciente (4,3%).

Resultado de convulsiones posoperatorias

Los datos de control de convulsiones obtenidos después
de la cirugia final, recopilados utilizando la clasificacién
de Engel modificada, se resumen en la Tabla 2. En gene-
ral, el 91,3% de los pacientes que se sometieron a hemis-
ferectomia estuvieron libres de convulsiones a los 6 me-
ses, el 87% al afio y el 78,3% en el dltimo control. En
el ultimo seguimiento (media de 7 meses), 18 (78,3%) de
los 23 pacientes estaban libres de crisis (Engel Clase 1), 2

Funcional Peri Insular p-value
(N=12) (N=11)

10 (83.3%) 11 (100%) 1*
1(8.3%) 0 (0%)

1(8.3%) 0 (0%)

10 (83.3%) 9(81.8%) 1*
1(8.3%) 1(9.1%)

0 (0%) 1(9.1%)

1(8.3%) 0 (0%)

8 (66.7%) 10 (90.9%) 724*
1(8.3%) 1(9.1%)

2 (16.7%) 0 (0%)

1(8.3%) 0 (0%)

300 [90] 230 [30] <0.001*
4.5 [5] 6 [3.5] .226*
13.5[10] 16 [4.5] .138*
10 (83.3%) 11 (100%) .68*
2 (16.7%) 0 (0%)

6 (50%) 4 (36.4%) 181+
2 (16.7%) 3 (27.3%)

0(0%) 3 (27.3%) 1*

2 (16.7%) 0 (0%)

1(8.3%) 0 (0%)

0(0%) 1(9.1%)

1(8.3%) 0 (0%)

(8,6%) casi libres de crisis (Engel II) y 2 pacientes (8,6% )
mostraron una mejoria importante en la frecuencia de las
convulsiones (Engel III). Desafortunadamente, un pa-
ciente (4,3%) no tuvo informacién de seguimiento debido
a muerte secundaria a una PIC elevada refractaria en el
posoperatorio. Ninguno de los 23 pacientes presenté re-

sultado Engel IV.

Medidas de resultado secundarias

Se obtuvieron resultados estadisticamente significativos
al comparar las puntuaciones GMFCS preoperatorias y
1 afio después de la operacién (P < 0,025) (Figura 5). La
funcién motora gruesa de todos los pacientes ya estaba li-
mitada antes de la cirugia y se deterioré en los primeros 6
meses después del procedimiento, pero en el seguimien-
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Figura 5. Rendimiento motor. Se obtuvieron resultados estadisticamente significativos al comparar las puntuaciones GMFCS preoperatorias y 1 afio después de la ope-
racion (P < 0,025). En el seguimiento posoperatorio de 12 meses, el porcentaje de puntuaciones GMFCS mejoradas habia aumentado significativamente en ambos

grupos quirdrgicos. (GMFCS: Sistema de Clasificacion de la Funcion Motora Gruesa.)

to postoperatorio a los 12 meses, el porcentaje de puntua-
ciones GMFCS mejoradas habia aumentado significati-
vamente.

El resultado neurocognitivo fue revisado por el neurd-
logo tratante en los 22 pacientes. La capacidad neurocog-
nitiva mejord en 16 pacientes (66,9 %), no mostré cam-
bios en 5 (21,7 %) y empeor6 en 2 pacientes (8,7 %).

Resultado segin la técnica quirurgica

Del 2000 al 2010, realizamos 12 HF modificadas en
nuestra institucion. En el 2010, comenzamos a utilizar
una variacién de la técnica HPI descrita por Cook y cols.?
Se realizaron 11 cirugias utilizando esta técnica.

El rango etario de los pacientes a la hora de la cirugia
estuvo entre los 0,8 y los 16 afios en los que se sometie-
ron a HF y entre los 1,8 y los 17 afios en los que se some-
tieron a HPI.

Hubo 66,7% y 18,2% de varones sometidos a HF y
HPI, respectivamente (p = 0,036). Como era de esperar,
el seguimiento fue significativamente mds prolongado en
el grupo HF (57 = 47 meses frente a 21 + 9 afios en el
grupo HPI; p = <0,001).

Al comparar las 2 técnicas, se encontré que la HF tuvo
una duracién quirurgica estadisticamente mayor (5 = 1,5

vs 3,83 + 0,5 horas; p = <0,001) (Figura 6). No hubo di-

ferencia entre los pacientes que se sometieron a HF y los
que recibieron HPI en la duracién de la estancia en la
Unidad de Cuidados Intensivos (4,5 + 5 frente a 6 + 3,5
dias; p = 0,23) y la estancia hospitalaria total (13,5 + 10
frente a 16 + 4,5 dias; p = 0,138). En el dltimo segui-
miento, no hubo diferencia en el nimero de pacientes con
resultados Engel Clase I obtenidos después de la tltima
operacién (HF: 66,7 %, HPI: 90,9 %; p = 0,724). Dos
pacientes del grupo de HF (16%) requirieron re-opera-
cién luego de un pobre control de crisis posterior a la ci-
rugia. No se necesitaron reoperaciones en el grupo HPI
para mejorar el resultado de Engel (Tabla 2).

Complicaciones relacionadas con la cirugia
HF y HPI tuvieron tasas de complicaciones similares (p
= 0,68). En total, trece pacientes (56,5%) experimentaron
complicaciones. Las complicaciones no quirdrgicas inclu-
yeron infeccion del sitio quirargico (1 paciente), meningi-
tis aséptica (3 pacientes) e higroma (1 paciente) (Tabla 2).
Siete pacientes tuvieron complicaciones quirdrgicas.
Hubo una muerte, asociada con la HF. Ocurrié en el
postoperatorio inmediato en un nifio de 11 afios con po-
limicrogiria, por aumento brusco de la PIC con edema de
fosa posterior y midriasis bilateral. Ademds, se realizaron
dos reintervenciones precoces, una por hematoma epidu-
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Figura 6. Duracion quirdrgica. Se encontrd que la HF tiene una duracion quirdrgica estadisticamente mas larga que los pacientes que se sometieron a una HPI modifi-

cada. (5 +1,5vs 3,83 + 0,5 horas; p = <0,001).

ral agudo y otra por edema cerebral secundario a eleva-
ci6én de la PIC en pacientes tratados con HF.

Hasta la fecha, no se han observado casos de estados
vegetativos prolongados o hemosiderosis superficial en
nuestra cohorte tratada con hemisferectomfia.

Se requirié re-intervencién para el control de las crisis
en dos pacientes que habian sido sometidos a hemisferec-
tomia funcional (p = 0,47). Las cirugias de los dos pacien-
tes incluyeron lobectomia temporal, escisién de la insula
adicional, el tilamo y los ganglios basales junto con una
mayor desconexién de la sustancia blanca frontal profun-
da, con buenos resultados postoperatorios.

DISCUSION

Desde que se describié por primera vez en la década de
1970, la hemisferotomia funcional ha sido una estrate-
gia fundamental en el manejo de la epilepsia refractaria
al manejo médico, resultado de una enfermedad hemisfé-
rica unilateral difusa principalmente en nifios, como es el
caso de la encefalitis de Rasmussen o la hemimegalencefa-
lia entre otras patologias altamente discapacitantes.?

La hemisferotomia funcional, asi como sus multiples va-
riantes (incluida la técnica de hemisferotomia peri-insular
modificada) tienen como objetivo lograr el mismo resul-
tado de control de crisis que se obtiene con la hemisferec-
tomia anatémica, intentando evitar las posibles complica-
ciones conocidas de esta ultima.® Cuando los pacientes
se seleccionan de forma adecuada, puede ser un procedi-
miento que cambie la vida tanto del paciente como de su

entorno familiar."

En el presente estudio reportamos nuestra experiencia
con 23 pacientes a los que se les realiz6 hemisferotomia
en el Hospital de Nifios “Juan P. Garrahan”, tanto con la
técnica de hemisferotomia funcional como con la técni-
ca de hemisferotomia peri-insular modificada. En cuan-
to al control de las crisis, todos los pacientes de esta serie
se beneficiaron de la cirugia. Ademads, la ausencia de con-
vulsiones se logré en el 78,3% de los pacientes en el tltimo
seguimiento. Ninguno de los 23 pacientes presentd resul-
tados Engel IV.

Con respecto a las medidas de resultado secundarias,
revisamos los resultados neurocognitivos juzgados por el
neurdlogo pedidtrico tratante en 22 pacientes de la serie,
con seguimiento mayor a 6 meses. La neuro-cognicién
mejor6 en dos tercios de los pacientes (66,9%). Conside-
ramos que estas mejoras podrian deberse a la reduccién
de las crisis y a la disminucién en el uso de firmacos anti-
epilépticos. Si bien los test de desarrollo neurolégico no se
realizaron de forma rutinaria en los pacientes incluidos en
este estudio retrospectivo, nuestros resultados confirman
las afirmaciones anteriores de que la hemisferectomia pro-
duce una mejora en el status cognitivo.**7!?

En lo que se refiere a las deficiencias motoras, medidas
por el GMCEFS, fuera de un moderado deterioro en los
primeros meses postoperatorios, las habilidades motoras
de los pacientes permanecieron iguales o incluso mejora-
ron en el 52% (con excepcién de la fuerza y el tono mus-
cular en la parte distal del brazo). No evaluamos la fun-
cién motora de la mano con pruebas especificas, porque
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el enfoque se dirigié a la funcién motora gruesa, las habi-
lidades funcionales generales y el grado de independencia
de los nifios.” De acuerdo con Beckung y cols.!, y Empe-
len et al.’®, nuestro estudio muestra mejoria de la activi-
dad motora en la mayoria de los pacientes, independien-
temente de la patologia subyacente y la técnica quirdrgica.
Como su trabajo también informa sobre diversas técnicas
quirurgicas (es decir, callosotomias, hemisferectomias, lo-
bectomias) en un grupo heterogéneo de pacientes, consi-
deramos que nuestros datos son, desde esta perspectiva,
comparables con los de los autores citados.™® En gene-
ral, creemos que después de realizar una cirugia de epi-
lepsia exitosa, la reduccién de las crisis puede reflejar un
mejor estado neuroldgico, lo que puede permitir que los
nifios tengan un desarrollo motor y cognitivo mds efecti-
vos. Al analizar todos estos datos, se puede concluir que,
en pacientes bien seleccionados,' la hemisferectomia debe
considerarse de eleccién para los nifios con convulsiones
refractarias, no solo brindando al paciente una alta proba-
bilidad de estar libre de convulsiones, si no también pro-
porcionando una importante mejora en las habilidades
motoras y cognitivas.

El equipo quirdrgico realizé una variacién de la HF es-
tandar antes del afio 2010. Sin embargo, desde 2010, he-
mos utilizado una modificacién de la hemisferotomia la-
teral peri-insular descrita por Cook y cols.? Esta técnica
difiere de la HF en que se extrae rutinariamente una por-
cién de tejido en bloc que incluye el opérculo fronto-tem-
poro-parietal y las estructuras profundas subyacentes. A
diferencia del procedimiento detallado en el informe de
Cook, en lugar de realizar una lobectomia temporal, im-
plementamos una amigdalohipocampectomia con resec-
cién de la cola del hipocampo posterior y medialmente,
para lograr la desconexién temporo-occipital. Al compa-
rar nuestros resultados con los de Cook y cols. en su se-
rie mds grande, no encontramos diferencias significativas
(71% libre de crisis en el dltimo control vs 78,3% en nues-
tro estudio).? Es por esto que consideramos que una bue-
na desconexién del hipocampo realizada por la hipocam-
pectomia posterior en la etapa de ventana supra-insular y
la amigdalohipocampectomia realizada en la dltima eta-
pa, dan resultados funcionales similares y evitan la necesi-
dad de realizar una lobectomia temporal. El hecho de que
nuestra técnica no implique una lobectomia temporal hace
que la cirugia sea mds rdpida. Esta diferencia de tiempo
en las técnicas también se observé al comparar nuestros
dos grupos de pacientes (se encontré que HF tenia una
duracién quirdrgica estadisticamente mds larga que HPI
(5 +1,5vs 3,83 £ 0,5 horas; p = <0,001). Creemos que
una cirugia mds corta es una gran ventaja, mds ain cuan-
do se trata de pacientes complejos como los nifios que sue-
len necesitar hemisferotomia, que tienen una mayor tasa

de complicaciones postoperatorias. Menos tiempo quirtr-
gico disminuye la pérdida de sangre, disminuye el riesgo
de tasa de infeccién y tiene un indice significativo de mor-
talidad y discapacidad a corto y largo plazo.?

Nuestros datos no mostraron diferencias estadistica-
mente significativas entre los pacientes que se sometieron
a HF y los que recibieron HPI al comparar la duracién de
la estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos y la estan-
cia hospitalaria total, el resultado en el control de crisis, la
necesidad de re-operacién y el edema cerebral posoperato-
rio. Consideramos que una de las razones de estos resul-
tados, probablemente podria deberse a nuestro tamafio de
muestra relativamente pequefio.

Por otro lado, al evaluar la reintervencién para el control
de las crisis, si bien no fue estadisticamente significativa,
segiin nuestros resultados solo se requirié en pacientes a
los que se les habia utilizado la técnica de hemisferectomia
funcional (p = 0,47). También hay otros dos pacientes que
se sometieron a una hemisferectomia funcional que po-
drian beneficiarse de una re-operacién para el control de
las convulsiones, pero el plan quirtrgico ain estd bajo re-
visién con las familias de los pacientes. Estas mejoras en
el control de las convulsiones postoperatorias con la he-
misferotomia peri-insular en comparacién con la hemis-
ferectomia funcional ya han sido informadas por Cook y
cols.? con resultados estadisticamente significativos. Cree-
mos que la escisién de la mayoria de los ganglios basales y
el talamo en la técnica es uno de los principales factores en
el control de las convulsiones post hemisferectomia.

Otra gran ventaja que encontramos al realizar la HPI
es que al eliminar el segmento que contiene el opérculo
frontotemporoparietal, la insula y las estructuras profun-
das subyacentes, el cirujano obtiene una visién mucho mds
amplia de los ventriculos laterales, lo que permite una ca-
llosotomia del cuerpo mds ficil y segura, una desconexién
frontal y temporo-occipital mds completa, en comparacién
con la HF.

En cuanto a las complicaciones, una de las mds temi-
bles que pueden ocurrir en las técnicas de hemisferotomia
es el edema cerebral y el infarto hemistérico secundario a
la isquemia. Esto ocurre cuando hay una lesién en el su-
ministro arterial o el drenaje venoso y conduce a hiper-
tensién intracraneal rdpida y muerte en casos graves.>®13
En nuestra experiencia, tuvimos 2 casos de pacientes con
esta complicacién, ambos con la técnica HF. En primer
caso, el paciente presentd elevacién de la PIC por ede-
ma cerebral y requirié craniectomia descompresiva en el
postoperatorio inmediato. En el segundo caso, durante el
postoperatorio inmediato, el paciente presenté un aumen-
to repentino de la PIC con gran edema de la fosa poste-
rior y midriasis bilateral, que lamentablemente le provocé
la muerte. No tuvimos casos de edema cerebral secundario
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en el grupo de HPI. Aunque se trata de una cohorte pe-
quefia y puede ser simplemente una coincidencia, creemos
que esto podria deberse a que, aunque con ambas técnicas
se puede producir edema cerebral, al extirpar el opérculo
frontotemporoparietal se crea una nueva cavidad donde el
cerebro es capaz de re-expandirse sin comprometer las es-
tructuras vecinas. Esto representa para nosotros otra ven-
taja al considerar la técnica HPI.

CONCLUSIONES

La hemisferectomia es una herramienta esencial en el tra-
tamiento de la epilepsia incapacitante y refractaria al tra-
tamiento médico, que resulta de una enfermedad hemis-
férica unilateral difusa. No solo proporciona una tasa de
control de crisis muy alta, sino que también ha demostra-
do mejorar la funcién motora y cognitiva.

Hay muchas técnicas disponibles, cada una con sus pro-
pias ventajas y desventajas. En nuestro caso particular y
con base en el presente estudio, la hemisferotomia peri-
insular demuestra ser altamente efectiva. No solo tiene

un tiempo quirdrgico mds corto sino también una tasa de
complicaciones muy baja.

Creemos que la hemisferectomia, y especificamente el
uso de la técnica peri-insular modificada, debe considerar-
se como tratamiento de primera linea para pacientes con
convulsiones graves y médicamente intratables.

Limitaciones de este estudio

Los hallazgos de este estudio deben ser vistos a la luz de
algunas limitaciones: en primer lugar, el formato retros-
pectivo; segundo, presentamos una cohorte relativamente
pequefia (n=23). Se deben realizar mds estudios para com-
parar las diversas técnicas y lograr pautas de tratamiento
estandarizadas.
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