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El mutismo cerebeloso es una complicacion infrecuen-
te pero con gran trascendencia en los nifios intervenidos
de cirugia de fosa posterior. Disartria, irritabilidad y ata-
xia, son parte de sus sintomas y signos, que suelen ser le-
ves y autolimitados, pero en algunos casos graves, pueden
alterarse funciones cognitivas superiores, pudiendo verse
comprometidas las relaciones personales y sociales futu-
ras del nifio. Esta descrito en otras situaciones, por lo que
es importante para el pediatra el conocimiento de sus sin-
tomas, fisiopatologia, diagnostico, grados de severidad y
enfoque terapéutico, asi como su pronéstico, dado que re-
quiere de un tratamiento multidisciplinario.

Presentamos el caso clinico de un nifio de 5 afios inter-
venido de un ependimoma de bajo grado localizado en el
cuarto ventriculo, que desarroll6 48 h después de la resec-
cion quirirgica, un cuadro consistente en mutismo, irrita-
bilidad, afectacion de pares craneales y movimientos este-
reotipados, en el contexto de una hidrocefalia activa. La
clinica del paciente mejoré progresivamente a partir de
1,5 mes tras la intervencién.

Revisamos la bibliografia existente sobre el mutismo
cerebeloso y discutimos su fisiopatologia, que parece con-
firmar que el cerebelo no participa inicamente como un
simple coordinador de la funciéon motora, sino que de-
sempefia un papel relevante en funciones cognitivas supe-
riores, como el lenguaje.
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SEVERE CEREBELLAR MUTISM AFTER POSTERIOR
FOSSA TUMOR RESECTION

Cerebellar mutism is an infrequent but important com-
plication after posterior fossa surgery in children.
Dysarthria, irritability and ataxia are among the signs and
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symptoms of this disorder, which are usually mild and
self-limiting. However, in severe cases, there can be im-
pairment of higher-level cognitive functions, affecting the
child’s future personal and social relations. This disorder
has been described in many other situations and conse-
quently pediatricians should be familiar with its symp-
toms, physiopathology, diagnosis, degrees of severity,
treatment, and prognosis, since a multidisciplinary ap-
proach is required.

We present the case of a 5-year-old boy who underwent
surgery for a low-grade ependymoma in the fourth ven-
tricle; 48 hours after surgical resection, the boy developed
irritability, cranial nerve involvement and stereotyped
movements in the context of active hydrocephalus. His
symptoms progressively improved 6 weeks after the inter-
vention.

We review the literature on cerebellar mutism and dis-
cuss the physiopathology of this disorder, which seems to
confirm that the cerebellum not only acts as a simple co-
ordinator of motor function, but also plays an important
role in higher-level cognitive functions, such as language.
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INTRODUCCION

El mutismo cerebeloso es una complicacion que puede
presentarse tras la cirugia de tumores de fosa posterior y
que raramente se informa a los padres, antes de la inter-
vencion, de su posible aparicién. Fue descrito por pri-
mera vez en 1985 por Rekate et al, y Yonemasu, después
de cirugias de fosa posterior. Su incidencia estd aumen-
tando, debido en parte a la mejoria en su diagndstico y
por la utilizacion de técnicas neuroquirdrgicas de resec-
cién mis agresivas. Sus sintomas mas frecuentes son una
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Figura 1. TC craneal con contraste al diagnostico. Tu-
moracion en el techo del cuarto ventriculo con
calcificaciones, edema perilesional e hidroce-
Sfalia triventricular.

Figura 2. RM craneal coronal con gadolinio al diagndsti-
co. Tumoracion de 3 cm de didmetro mayor, lo-
calizada en el cuarto ventriculo que desciende
a traves del agujero de Majendli, y que provoca
una hidrocefalia obstructiva activa. Sospecha
de ependimoma.

disminucion o abolicién del habla, irritabilidad, hipoto-
nia, ataxia e incapacidad de coordinacion de movimien-
tos. Sin embargo, y aunque el mutismo normalmente me-
jora, en algunos casos se pueden observar alteraciones
cognitivas intensas, que precisan un rapido diagndstico
para una intervencién neuropsicolégica precoz!. Pre-
sentamos el caso clinico de un nifio de 5 anos interveni-
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do de un ependimoma vermiano que presenté un mutis-
mo cerebeloso como complicacién posterior a la resec-
cién quirtrgica total del tumor y discutimos los aspectos
fisiopatolégicos de dicho sindrome recogidos en la lite-
ratura médica.

OBSERVACION CLINICA

Varén de 5 afos, sin antecedentes personales de inte-
rés, que ingresé desde el servicio de urgencias por un
cuadro de un mes de evolucion consistente en deterioro
del estado general, apatia y anorexia con pérdida de 7 kg
de peso. En las tltimas 2 semanas se anadi6 cefalea ho-
locraneal de predominio vespertino, resistente al trata-
miento analgésico pautado (paracetamol e ibuprofeno), y
vOmitos proyectivos.

En la exploracion fisica destacaba ligera ataxia troncu-
lar sin dismetria ni disdiadococinesia, con Romberg nega-
tivo. No existian alteraciones del lenguaje ni del habla, ni
tampoco déficit de pares craneales ni de vias sensitivo-
motoras largas.

La tomografia computarizada (TC) cerebral con con-
traste mostraba una tumoracién en el techo del cuarto
ventriculo con calcificaciones, edema perilesional e hi-
drocefalia triventricular (fig. 1). Las resonancias magnéti-
cas (RM) cerebral y de neuroeje con gadolinio confirma la
presencia de la tumoracién con una alta sospecha de
ependimoma (fig. 2).

Se intervino 3 dias después del ingreso, colocindose
un drenaje ventricular externo (DVE) por trépano frontal
derecho y craniectomia suboccipital medial con exéresis
tumoral completa macroscopicamente. No se abri6 el ver-
mis. Durante la operacién se observaron cambios hemo-
dindmicos (hipertension arterial y bradicardia) presumi-
blemente por manipulacion de adherencias préximas al
suelo del cuarto ventriculo. El diagnéstico anatomopato-
l6gico fue de ependimoma de bajo grado (grado II de la
Organizacién Mundial de la Salud [OMS)).

En el postoperatorio inmediato, al iniciar la retirada
del soporte ventilatorio, se objetiva una importante agita-
cién psicomotriz que obligan a mantener la sedacion.
A las 24 h se realiza RM que presentaba un pequefio he-
matoma (1,5 cm) en la pared del cuarto ventriculo sin evi-
dencia de restos tumorales. Se extub¢ a las 48 h de la in-
tervencion, siendo capaz de obedecer 6rdenes simples,
con lenguaje y habla normal. En los dias sucesivos pre-
senté un deterioro neurolégico con agitacion e irritabili-
dad, respondiendo al dolor bilateralmente, pero sin aper-
tura ocular ni respuesta verbal. En ese momento la TC
mostraba cambios posquirtrgicos en la fosa posterior, co-
lapso parcial del cuarto ventriculo con pequefios restos
de sangre y moderada dilatacion del resto de los ven-
triculos (fig. 3), por lo que se instaur6 tratamiento an-
tiedema y se comprobd la permeabilidad del DVE para
controlar la hidrocefalia. Durante la siguiente semana per-
sisti6 la hidrocefalia ante los intentos de cierre del drena-
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je v se observé una pleocitosis junto a una moderada hi-
perproteinorraquia en controles seriados de liquido cefa-
lorraquideo (LCR), por lo que recibi6 antibioterapia em-
pirica con cefotaxima y vancomicina. Los cultivos fueron
repetidamente negativos y el LCR se normalizé con el
paso de los dias. Su situacion neurolégica no se modifi-
¢6 sustancialmente, permaneciendo consciente, pero sin
conexion aparente con el medio, muy irritable, anartrico,
sin apertura espontinea de los ojos con desviaciéon con-
jugada de los mismos hacia la derecha y con episodios de
nistagmo rotatorio, paresia del VI par derecho, extremi-
dades en flexién y movimientos estereotipados oroman-
dibulares. No era posible la alimentacién oral por altera-
cion de la masticacion y de la deglucion, por lo que se
instaurd nutricion enteral por sonda nasogastrica tolera-
da de forma satisfactoria. Al mes de la intervencién, una
nueva RM cerebral mostrd la persistencia de la hidroce-
falia y un infarto cerebeloso derecho (fig. 4). Se coloco
entonces una valvula de derivacién ventriculoperitoneal
(VDVP). Una semana después de su colocacioén, comen-
z6 a abrir los ojos espontineamente y a obedecer drde-
nes, aunque persistiendo el mutismo, consiguiendo man-
tener la sedestacion; pero con lateralizacion troncular y
cefélica derechas. En ese momento inicié progresivamen-
te alimentacién oral de forma favorable. Posteriormente
comenzo a emitir palabras sueltas y aunque lograba cons-
truir frases cortas, se evidenciaba una alteracion del len-
guaje consistente en pérdida de iniciativa, lenguaje pobre,
lento y monétono, con deficiente organizacion, y con re-
peticiéon y nominacion conservadas. Se inicia tratamiento
rehabilitador con una evolucién satisfactoria. Recibi6 el
alta hospitalaria 2 meses tras la reseccién tumoral, con
una menor alteracién del lenguaje, disartria y marcha
asistida con inestabilidad, habiendo desaparecido la pa-
resia del VI par. El paciente continué con el tratamiento
rehabilitador y neuropsicolégico de forma ambulatoria.
Tres meses después del alta, se encuentra asintomatico
desde el punto de vista de las funciones motoras, con
gran mejoria del habla, y sin evidencia de recaida tu-
moral.

DiscusiON

El mutismo cerebeloso es una complicacion de la ciru-
gia de fosa posterior con una incidencia de hasta el 11%!.
Aunque se han descrito casos en adultos, existe una inci-
dencia mayor en la edad pediitrica, posiblemente por su
mayor prevalencia de tumores en fosa posterior y una me-
nor madurez del sistema nervioso?3. Este sindrome ha
sido recogido ampliamente en la literatura especializada,
englobando una sintomatologia variada y de diferente gra-
vedad. En los casos leves, se ha descrito como una forma
de mutismo acinético, con incapacidad para moverse o
hablar en un paciente despierto®>. En casos mds graves,
se observan cuadros similares al sindrome de fosa poste-
rior, con ausencia del habla, ataxia, disminucion de los

Figura 3. TC craneal coincidiendo con el principio del
deterioro neurologico. Edema en el lecho qui-
rirgico con pequenos restos de sangre y ligera
dilatacion ventricular. Sospecha de infarto ce-
rebeloso derecho.

Figura 4. RM craneal coronal con gadolinio al mes de la
reseccion tumoral. Dilatacion ventricular acti-
va y presencia de un infarto cerebeloso derecho.

movimientos voluntarios, pobre o nula ingesta oral, au-
sencia de apertura ocular espontinea, alteraciones del len-
guaje similares a la afasia frontal y alteraciones del com-
portamiento, que van desde irritabilidad a verdaderas
respuestas autistas, acompanadas de labilidad emocio-
nal®8, La aparicién del mutismo puede observarse ya en la
primera exploracién posquirtrgica o retrasarse varios dias,
siendo hasta entonces la exploracion neurologica del nino
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normal. Ante la presencia de un deterioro neurolégico,
en un nino operado de la fosa posterior, también debe-
ran descartarse otras complicaciones tales como infeccio-
nes, sangrado posquirdrgico e hidrocefalia. Esta dltima
puede persistir, pese a la extirpacion tumoral, hasta en un
20% de los casos”’.

Pese a que la mayoria de la bibliografia existente des-
cribe el mutismo cerebeloso como complicacion de la
reseccion de tumores de fosa posterior de localizacion
medial o vermiana, sobre todo meduloblastomas?4510:11
también se han descrito casos secundarios a sindrome he-
molitico-urémico y cerebelitis, sangrado por malforma-
cion arteriovenosa en tronco cerebral y traumatismo cra-
neoencefilico>71213,

La heterogeneidad de sintomas y su gravedad pueden
explicarse por su fisiopatologia. Han sido involucrados
danos cerebelosos globales como el edema cerebeloso
posquirdrgico®, y también por la afectacion exclusiva del
nucleo dentado o de las vias dentatotalamocorticales!4,
responsables de la conexion del cerebelo con estructuras
pontinas, talimicas y del cortex motor suplementa-
rio#8101L1516 Conceptos fisiopatolégicos recientes des-
criben la importancia del cerebelo en el aprendizaje,
lenguaje y habilidades sociales37. Pero, ;por qué hay
ciertos pacientes que presentan solo un mutismo por
apraxia oromandibular, y en cambio otros exhiben irrita-
bilidad, deterioro cognitivo, cambios de la personalidad y
alteraciones del lenguaje? Diversos estudios resaltan la
importancia de la lesion quirdrgica del vermis en la apa-
ricién de alteraciones del comportamiento afectivo y so-
cial, y en el desarrollo de mutismo por apraxia fonatoria
(fallo de la programacién y ejecucién motora del ha-
bla)®1L17_ Esta apraxia motora orofaringea podria ser tam-
bién la responsable de la dificultad que presentan estos
pacientes para masticar y deglutir®!8. En otros casos mas
graves, como en el nuestro, se describen danos directos o
secundarios en el hemisferio cerebeloso derecho, respon-
sables de una alteracién real del lenguaje. Esto puede
deberse a que los hemisferios cerebelosos tienen vias de
conexion con areas asociativas de los 16bulos frontales y
parietales, produciéndose por el dano de los mismos, gra-
ves alteraciones conductuales, con desinhibicién y copro-
lalia, ademds de defectos en la organizaciéon del lenguaje
complejo cuando se afecta Gnicamente el hemisferio de-
recho y/o una disminucién del procesamiento de 6rdenes
no verbales con pérdida de la entonacién prosédica
cuando el afectado es el izquierdo”'”. Durante los dltimos
anos, varios autores han resaltado la importancia del fe-
noémeno de la diasquisis (alteracion de dareas conectadas a
aquélla directamente lesionada, que conlleva a una pér-
dida transitoria de su funcién) y que explicaria el porqué
un dano focal cerebeloso produciria una interrupcion de
las conexiones reciprocas entre las regiones talamocorti-
cales y el cerebelo, afectindose funciones cognitivas su-
periores1215.17.19,
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En la mayoria de los casos se produce una mejoria del
mutismo, pudiendo ser total o parcial en funcién de fac-
tores como la edad, las complicaciones intercurrentes, el
uso de radioterapia adyuvante y del grado de severidad
del mismo*67:20, En los mutismos leves, tras un periodo
de tiempo variable (desde unos pocos dias a incluso me-
ses) el nifo recupera el habla, siendo evidente una disar-
tria de diferente grado de severidad, que en muchos ca-
sos desaparece®10111516 o5 casos mas graves, presentan
signos de disfuncién cerebelosa (ataxia, dismetria) te-
niendo riesgo de alteraciones cognitivas con disminu-
cién de la inteligencia verbal y de funciones manuales a
largo plazo®7:11,

Nuestro paciente presentd clinica sugestiva de mutismo
cerebeloso grave. No se abri6 el vermis durante la inter-
vencién, como posible factor desencadenante de mutis-
mo descrito por otros autores; pero si desarrollé un edema
cerebeloso importante y un infarto hemisférico derecho
en el contexto de una hidrocefalia activa. El tratamiento
definitivo de la hidrocefalia, con la implantacién de una
VDVP, no mejord el cuadro. La mejoria fue espontinea,
comenzando con apertura ocular, y disminucion de la irri-
tabilidad y de la apraxia oromandibular. Sin embargo, y
pese a que comenzd a hablar, se hizo patente una disar-
tria importante y una alteracion del lenguaje en forma de
una disfasia motora, traduciendo la afectacion de funcio-
nes cerebrales superiores, no explicables en principio por
un dafio cerebeloso directo.

En resumen, es importante conocer el mutismo cerebe-
loso como posible causa de un cuadro de sintomatologia
y gravedad variable, que principalmente puede aparecer
como complicacion de la cirugia de fosa posterior, aun-
que no de forma exclusiva. Debe hacerse un diagnéstico
diferencial con otras causas intercurrentes mas frecuen-
tes de deterioro neuroldgico en un paciente recientemen-
te intervenido de fosa posterior, como la hidrocefalia. Es
importante informar a la familia, antes de la intervencion,
de su posible aparicion y cuando se presenta, explicar
su evolucion y prondstico, habitualmente transitoria y fa-
vorable, teniendo en cuenta que el cerebelo no actda
s6lo como coordinador de las actividades motoras, sino
que es una parte importante de los circuitos neurona-
les que sustentan funciones cognitivas superiores, y que
su lesién puede afectar a la capacidad intelectual de los
nifios a largo plazo. El mutismo cerebeloso precisa un
manejo multidisciplinar adecuado (pediatra, neurociruja-
no, rehabilitador, etc.), siendo fundamental un tratamien-
to neuropsicologico y rehabilitador intenso.
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