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_SUMMARY _

POSTERIOR FOSSA SYNDROME IN CHILDREN OPERATED FOR CEREBELLAR TUMORS

Introduction. According to literature, posterior fossa syndrome occurs in about 30% of children after the removal of
cerebellar tumors, most common being medulloblastomas. The severity and prognosis of posterior fossa syndrome
are variable.

Aim of the study was to estimate symptoms of posterior fossa syndrome in children operated for cerebellar tumors
in order to improve recovery.

Material and methods: In this prospective study, 14 children (aged 7 to 18 years) operated for cerebellar tumors
during the years 2018-2019, who were treated in the neurosurgery department of IMSP IMC, were examined. Clinical
and neurophysiological examinations were performed.

Results. In an average interval of 24 - 144 hours after the surgery, 12 (85.7%) children developed posterior fossa syndro-
me that lasted from a few weeks to 6.5 months: balance and coordination disorders - 9 (64.3%), speech and communi-
cation disorders (cerebellar mutism) - 6 (42.8%), impaired motor control and hypotonia — 12(85,7%), eating disorders —
5 (35.7%), emotional lability — 12 (85.7%), cognitive disorders and learning difficulties — 7 (50%), vegetative disorders
(bradycardia, orthostatic syncope, hypotension, hyperhidrosis, flatulence, asthenia, sleep disorders) — 12(85.7%) chil-
dren. Neurophysiological examinations confirmed the involvement of the vegetative nervous system.

Conclusions. We can conclude that the involvement of the vegetative nervous system conditions posterior fossa syn-
drome and is an important cause of maladaptation in children operated for cerebellar tumors, impairing their recovery.
Early recognition of posterior fossa syndrome facilitates the selection of recovery methods and prevents complications.

Keywords: posterior fossa syndrome, cerebellar tumors.

PE3IOME

CUHJIPOM 3AJTHEV YEPEITHOM AMKU Y OETEN
IIOCJIE YIAJIEHUSA OIIYXO/IN MO3XEYKA

Beemenne. CuHIpOM 3ajiHell YepenHoil AMKY pasBUBaeTCA MOC/Ie XMPYPIMYECKOI oTepaliy 10 y/ja/IeHNIO OITyXO/In
MO3)KedKa, IpuMepHO y 30% pmeteil. bornee MONMOBMHBI ONYXO/Iel 3a/fHell YEPENHOI AMKY y [ieTeil pacIoNoXeHbl B
MO3)KeuKe 1 6OJIbLIMHCTBE U3 HUX - Mefly/106/1acToMBl. CTelleHb TsKeCTV U IIPOTHO3 CHHJpOMa 3aJHell YepeIHol
AMKY Pa3/INIHBL

ue)lbl() ncciefoBanmA ABNIAECTCA OL€HKA KIMHNYECKNX CMIITOMOB, YKa3blBalOIINX Ha CMHAPOM 3a11He17[ qepenHoﬂ
SAMKH, 'y ]IeTef/'[, OIIEPVPOBAHHBIX IO IIOBOAY onyxoneﬁ MO3JK€YKa, /I OIITUMU3AINN BOCCTAHOBUTE/IbHOTO JICYCHUA.

Marepuan u Meroasl. beino o6cnenosano 14 pereit (Bosdpact 7-18 jeT), MpoonepypOBaHHBIX 110 HOBOAY OIYXOJIei
ro7I0BHOTO Mo3ra B 2018-2019 rr. B otaeneHun Hesipoxupypruu MCITY Vuctutyra Marepn u Pebenka. Knnundeckue
u HelipodusnoIorndeckue 06cIefOBaHIA IPOBOANIICH BCEM [eTSM B COOTBETCTBUM C YTBEP)KIAECHHBIM IPOTOKOTIOM
OILIEHKI.
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PesynbraThl. boiny 1Mosry4eHHbI CAeAyOLIMe PEe3y/IbTaThl: CUHAPOM 3aJIHEl YE€PENHON AMKM pasBuica y 12 perei
(85,7%) B mHTepBane ot 24 10 144 4acoB moCie OIepaluy, MPOJO/DKUTETBHOCTHIO OT HECKOMIBKUX Hefenb 1o 6,5
MecALeB, CO CIEAYIOIVIMY CMMIITOMaMI: HapyIleHNe PaBHOBeCUA M KOOPHAVHALINM - 9 feTeit. (64,3%); HapylleHN pedun
 001eHNsT (MO3)XKEUKOBBI MyTH3M) - 6 (42,8%); ABUraTenbHbIe HAPYIIEHNs, TUITOTOHNSA - 12 (85,7%); paccTpoiicTBa
MIIEBOTO TOBefeHus - 5 (35,7%); aMoLmoHaIbHas TabUIBHOCTD - 12 (85,7%); KOTHUTHBHBIE paccTpoiicTa - 7 (50%);
BereTaTVBHbIE PacCTPOiiCTBa (OpaiuKap/ysl, OPTOCTATUIECKMIT 0OMOPOK, apTepyanbHasi TUIIOTEHSNsI, TUIIEPTUPO3,
MeTeopusM, acteHus, O6ecconnmua) - 12 (85,7%) mereit. Helipodusmonorndeckie MCCIeROBaHNs IOLTBEPANIN
BOBJICYEHIE BET€TATVBHOJ HEPBHO CHCTEMBI y BCEX JETEI.

BI)IBO}I])I. BoBneuenne BereraTMBHO HepBHOI?[ CUCTEMbI 06YCJ'IaBIII/IBaeT CMHIPOM 3a11He171 qepenHorZ AMKN "N
SABJISIETCS BAXKHOM Hp]/[‘{MHOﬁ[ Ae3agantaunumn 'y ueTeI?[, OIIEPMPOBAHHBIX 11O IIOBOY onyxoneﬁ MO3’K€4YKa, HEraTUBHO
B/IVIAA Ha VIX BbI3JOPOBIIEHME. Pannee pacriosHaBaHM€ CMHAPOMA sa,uHeﬁ[ qepem—[oﬁ AMKU 00jIer4aer BbI60p METOOO0B
BOCCTAaHOBJ/IEHNA U IIPEJOTBpala€T OCIOKHEHNA.

KnioueBbie coBa: OITyXo/M MO3>KeuKa, CUHIPOM 3ajTHell YeperHoil AMKN.

Introducere: Anterior, cerebelul a fost considerat doar = meduloblastoamele [1]. Sindromul de fosd posterioara
un centru subcortical clasic al controlului motor. Insd  cuprinde o multitudine de simptome patologice de afec-
acumularea datelor experimentale si clinice au relevat  tare, inclusiv mutism, ataxie / hipotonie si labilitate emo-
faptul cé cerebelul are, de asemenea, un rol important in  tionala. Aceste simptome pot impiedica tratamentul de
cognitie - in invétare si memorie, precum si in comporta-  recuperare si necesitd frecvent asistentd pentru ca copiii
mentul emotional si in reglarea vegetativa, cum sunt ras-  sd poata participa la propria lor ingrijire. Recuperarea
punsurile viscerale si imunologice [3]. Desi nu este incd  vorbirii are loc la majoritatea copiilor, dar cu amelio-
clar prin ce cai sunt mediate astfel de functii cerebrale ve-  rarea lenta a disartriei pe parcursul mai multor luni. In
getative, conexiunile bidirectionale directe dintre cerebel  plus, in afara de problemele de vorbire, un semn distinc-
si hipotalamus, un centru important al sistemului nervos  tiv al sindromului de fosa posterioard sunt modificarile
autonom, au fost recent demonstrate intr-o serie de in- de comportament, inclusiv deregldrile de personalitate,
vestigatii neuroanatomice si identificate ca cai potentiale  apatia §i sdrdcia miscirii spontane. O altd caracteristicd
care stau la baza modulatiei autonome cerebeloase. Pro-  specificd sindromului este labilitatea emotionala cu flu-
iectiile directe hipotalamamo-cerebelare provin din nu-  ctuatia rapidéd a expresiei emotionale, care variaza de la
cleii hipotalamici si se termina atat in cortexul cerebelos,  plans si agitatie incontrolabila pana la veselie si distrac-
cét si in nucleii cerebelului. tibilitate usoard. Severitatea si prognosticul sindromului
Studiile imunohistochimice au demonstrat cd o parte  de fosd posterioard sunt variabile. Un grup de autori au
din fibrele proiectate sunt histaminergice. Fibrele hista-  confirmat descoperirile anterioare ca afectiunile preope-
minergice hipotalamamo-cerebelare participa la modu-  ratorii asociate tumorii, cum este diametrul > 5 cm si
larea raspunsului cerebelos somatic motor, precum si la  infiltrarea in trunchiul creierului sau compresia lui, sunt
raspunsul non-motoriu, prin efectele lor excitatorii asu-  asociate cu un risc mai mare pentru dezvoltarea SFP. Cel
pra celulelor corticale si nucleii cerebelului mediate de  mai important, autorii au descoperit cd o medie a tem-
receptorii metabotropi ai histaminei H (2) si / sau H (1).  peraturii corporale cu 0,5° C mai mare, in primele 4 zile
Pe de altd parte, proiectiile cerebelohipotalamice directe, ~ postoperatoriu, a crescut riscul de dezvoltare a SFP de
continute in toti nucleii cerebelosi (fastigial, interpositus  aproape 5 ori [11]. Oricum, in literatura de specialitate
anterior si posterior si nucleul dentat), ajung aproape la  exista putine studii asupra cerebelului operat, care s re-
toti nucleii hipotalamici. Studiile neurofiziologice si neu-  flecte sindroamele specifice lezarii traumatice a acestuia.
roimagistice au demonstrat cd aceste conexiuni sunt im-

plicate in alimentatie, reglarea cardiovasculard, osmoticd, =~ Scop. Lucrarea are ca obiectiv estimarea sipmtomelor
respiratorie, mictiune, imunitate, emotii si alte functii de  clinice sugestive pentru SFP la copiii operati pentru tu-
reglare vegetativa. Aceste observatii sustin ipoteza cd ce- mori cerebelare in scopul ameliorarii tratamentului de
rebelul este un modulator si coordonator esential pentru  recuperare.

integrarea rdspunsurilor motorii, viscerale-vegetative si

comportamentale si ci o astfel de integrare somatic-vis-  Material si metode: In aceastd lucrare, in cadrul unui
cerald, prin circuitul cerebelos, este realizata prin inter-  studiu prospectiv, au fost examinati 14 copii (cu varsta
mediul circuitelor cerebelos-hipotalamice [10]. cuprinsa intre 7-18 ani), operati cu tumori cerebelare pe
Conform datelor din literatura, sindromul de fosd pos-  parcursul anilor 2018-2019, care s-au aflat la tratament in
terioard (SFP) apare la circa 30% dintre copii dupé in-  sectia neurochirurgie a IMSP IMC. Criteriile de cercetare
laturarea tumorilor cerebelare, cele mai frecvente fiind  au constituit simptomele sindromului de fosi posterioa-
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ra. La toti copiii au fost efectuate examindri clinice si ne-
urofiziologice conform unui protocol de evaluare, care a
inclus analiza fisei medicale de stationar: datele anamne-
stice, RMN cerebrald in perioada pre- si postoperatorie,
datele intraoperatorii (dimensiunile, localizarea, volumul
tumorii), examenul clinic neurologic, Scorul Internatio-
nal de Evaluare a Sindromului Cerebelar, Profilul clinic
vegetativ — Profilul vegetativ motor (autor Ion Moldova-
nu) [8], evaluarea psihometrica si teste clinico-vegetative
de apreciere a manifestérilor clinice vegetative.

Rezultate: SFP s-a dezvoltat la 12 copii (85,7%), (fig. 1),
intr-un interval de 24-144 de ore postoperator (fig. 2), cu
durata de la citeva siptimani pand la 6,5 luni. Cea mai
afectatd varsta — 10 si 14 ani, urmati de cei intre 7-9 ani,
apoi copiii de 14-18 ani.

INSTITUTUL MAMEI $I COPILULUI
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de ependimomul anaplazic si alte tumori — 15% (fig. 3).
SFP s-a manifestat cu mai multe simptome, printre care
citdim urmadtoarele: tulburiri de echilibru si coordona-
re — 9 copii; tulburéri de vorbire, comunicare (mutism
cerebelos) - 6; afectarea controlului motor, hipotonie -
12; tulburiri de alimentare - 5; labilitate emotionald - 12;
tulburari cognitive — 7; tulburiri vegetative (bradicardie,
sincopd ortostaticd, hipotensiune arteriald, hiperhidroza,
meteorism, astenie, dissomnii) — 12 copii. Rata procen-
tuald a simptomelor asociate SFP este reflectata in gra-
ficul de mai jos (fig. 4). Examinarile neurofiziologice au
confirmat implicarea sistemului nervos vegetativ la toti
copiii cu SFP.

Dezvoltarea SEP a relationat cu precocitatea stabilirii di-
agnosticului de tumora cerebelard, dimensiunile mari si
localizarea tumorii, la fel §i gradul de rezectie a acesteia

Numarul copiilor
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4
2
: ]
0
Copii cu SFP Copii fard SFP
Figura 1. Numarul copiilor care au dezvoltat SFP postoperator
8 7
7
6
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4
3 B Numarul copiilor
2 1 1 1 1 1 cu SPF
1
i B B B BN
24 48 72 96 120 144
ORE POSTOPERATOR DE APARITIE
SFP

Figura 2. Intervalul de timp postoperator in care s-a dezvoltat SFP

Prin afilierea lor histologica, tumorile cerebelare au fost
impartite in mai multe grupuri, printre care mentionam
ca fiind cele mai frecvente meduloblastomul si astrocito-
mul anaplazic, mai rar s-a intalnit glioblastomul, urmat
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(fig. 5). Astfel, cu cat mai timpuriu a fost stabilit diagnos-
ticul, cu atat mai obscure au fost manifestarile SFP.

Rezultatele studiului sugereaza importanta mai multor
aspecte in aparitia SFP, din care motiv este indicata eva-
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Figura 3. Afilierea histologicd a tumorilor cerebelare in studiu

Frecventa simptomelor SFP

tulburiri vegetative (bradicardie, sincopd
ortostaticd, hipotensiune arterial,

hiperhidrozi, meteorism, astenie, dissomnii) 85.70%
3 [+]

85,70%

tulburiri de alimentare 35,70%

afectarea controlului motor, hipotonie _

_ _ _ _ 85,70%
tulburiri de vorbire, comunicare (mutism _ 42,80%
cerebelos)

tulburiéri de echilibru si coordonare _ 64,30%

Figura 4. Simptome din cadrul SFP
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Figura 5. Precocitatea stabilirii diagnosticului de tumora cerebelara
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luarea fiecirui copil care a fost supus interventiei chirur-
gicale pentru ablatia tumorii cerebelare, pentru o perioa-
dé lunga de timp postoperator.

Discutii: Cel mai cunoscut simptom al SFP este afecta-
rea sau absenta vorbirii. In literatura de specialitate sunt
folositi o serie de termeni pentru a descrie SFP - ataxie,
hipotonie si iritabilitate, precum si deficite ale nervilor
cranieni, modificdri comportamentale, retentie urinard
sau incontinenta [6]. Alti autori sustin ca aceste distinc-
tii nu sunt relevante din punct de vedere clinic, deoarece
niciun studiu nu a evaluat in mod specific faptul, daci
variatele modificari anatomice stau la baza diferitelor
componente ale sindromului [4].

Incidenta raportatd a PFS dupa interventia chirurgicald
a fosei posterioare la copii este variabila [7]. Simptomele
debuteaza in prima sdptiména dupé operatie. Mutismul
este pur, in mod normal tranzitoriu si dureazd dela o zila
sase luni. Ins3, celelalte simptome, inclusiv cele cognitive
si comportamentale, persistd pe perioade mai lungi de
timp. Alte simptome asociate includ tulburéri de vedere,
labilitatea emotionald pronuntatd, deregléri de glutitie si
deficiente motorii. Ultimele pot avea un impact devas-
tator atit asupra pacientilor, cat si asupra apropiatilor
acestora, ceea ce reprezint o provocare clinicd semnifi-
cativd pentru serviciile de neuroreabilitare. De aceea, este
extrem de important sa se faca diagnosticarea precoce a
simptomelor SFP si sa se identifice factorii de risc ai SEP,
pentru a reducere incidenta acestor complicatii severe.
Conform datelor unor studii, riscul de dezvoltare a SFP
este mai mare in tumorile localizate in vermis [5], prin-
tre care sunt citate meduloblastoamele [6] si in tumorile
care invadeaza trunchiul cerebral. Dimensiunea tumo-
rii, sexul copilului, infectia postoperatorie si meningita
asepticd sunt factorii care nu au demonstrat o asociere cu
dezvoltarea SFP. Rezultate contradictorii au fost relatate
in diferite studii pentru urmétorii factori: varsta copilului
la momentul stabilirii diagnosticului, incizia vermiana,
gradul de rezectie, prezenta tumorii reziduale si edem in
pedunculii cerebelosi mijlocii si superiori. S-a constatat
cé copiii care prezentau dimensiuni mai mari ale tumorii,
cei diagnosticati cu meduloblastom si copiii stdngaci au
un risc mai mare de a dezvolta SFP [5]. O evaluare deta-
liatd neuropsihologica postoperatorie, incluzind testarea
capacitdtilor cognitive, a abilitatilor motorii, percepti-
ei, limbajului, memoriei, atentiei, functiilor executive
si pregatirea academicd, a stabilt ca SFP este asociat de
scaderea tuturor parametrilor neuropsihologici pe toate
domeniile cognitive, cu exceptia proceselor auditive-ver-
bale si a memoriei vizuale [12]. Pacientii operati cu tu-
mori de fosd posterioard insd, care nu au dezvoltat SFP,
au prezentat o afectare mai usoara a functiondrii intelec-
tuale, abilitatilor motorii, de limbaj, invatare si memorie
verbald, atentie, functii executive cognitive si competenta
academica. Iar tumorile cu grad inalt de diferentiere au
fost asociate cu o viteza de reactie mai lentd si memorie
verbald intarziatd, precum si cu modificéri ale atentiei se-
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lective si sustinute. Hidrocefalia afecteaza functiile moto-
rii si gandirea nonverbald. Pacientii dupd chimioterapie
si radioterapie prezintd afectarea vitezei de gindire, me-
moriei verbale si citirii.

Folosind metode de imagistica cerebrala contemporand,
examinarea clinica si neurologica atentd si o observare
minutioasa a fenomenologiei clinice, oferd posibilitatea
de a analiza detaliat corelatiile dintre structurile cerebe-
lare si functiile acestora, pentru a atinge doua obiective
critice in ingrijirea copiilor cu tumori in fosa craniand
posterioard [2]. Primul obiectiv - este identificarea si
intelegerea circuitelor neuronale responsabile pentru
diferitele manifestdri: agitatie, neuropatii craniene, sin-
dromul cerebelos motor, sindromul vestibular cerebelar,
sindromul afectiv cognitiv cerebelos, inclusiv controlul
emotional si mutismul. Al doilea obiectiv — este deter-
minat de transformarea acestor cunostinte intr-o inter-
ventie clinicd practica, pentru prevenirea complicatiilor
interventiei chirurgicale necesare ori de cate ori este
posibil si dezvoltarea de noi abordari ale tratamentului
cu unele metode noi, inclusiv, modularea creierului care
vizeazd nucleii interconectati ale circuitelor neuronale
deteriorate.

Meduloblastomul, dimensiunile mai mari de 45 mm ale
tumorii, implicarea pedunculilor cerebelosi superiori
si incizia vermiana au fost factori de risc singuri inde-
pendenti importanti pentru SFP pediatric postoperator.
Mutismul, dupd rezectia tumorii fosei posterioare este,
de asemenea, insotit de ataxie, are, de obicei, o evolutie
de auto-limitare si un prognostic favorabil [9]. Recu-
noasterea si aprecierea simptomelor pe termen scurt si
pe cel lung ale SFP la copii si tratamentul acestuia este
primul pas catre imbundtatirea calitatii vietii copiilor
afectati. Recunoasterea initiald a sindromului este esen-
tiala. Fiecare copil, care este diagnosticat cu SFP, trebuie
sa primeasca asistentd timpurie, prin terapii ocupatio-
nale si de vorbire, pentru a facilita capacitatea copilului
de a comunica in timp ce sufera de mutism, gestionarea
medicamentelor - pentru a aborda simptomele acute ale
disforiei si asistentd psihosociald - pentru a evalua si a
sprijini pacientii si familiile lor, in atenuarea sechelor ul-
terioare. Psihoeducarea familiilor in vederea evolutiei si
prognosticului SFP, precum si impactul asupra abilitati-
lor copilului, le ofera parintilor posibilitatea de a intelege
mai bine tratamentul postoperator al copilului.

Concluzii: Implicarea sistemului nervos vegetativ con-
ditioneazd sindromul de fosd posterioard si reprezintd
o cauzd importantd de dezadaptare a copiilor operati
pentru tumori de cerebel, influentdnd negativ recupe-
rarea acestora. Cele mai frecvente simptome vegetative
identificate in cadrul studiului la copiii care au dezvoltat
SFP au fost: bradicardie, sincopa ortostaticd, hipotensiu-
ne arteriald, astenie, hiperhidroza, meteorism, disomnii.
Recunoasterea timpurie a SFP faciliteazd selectarea me-
todelor de recuperare si permite prevenirea complicati-
ilor dupé operatie.
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