Manejo de la

hidrocefalia infantil:

Esperanzas y desilusiones

Sonia C. Fermin Victor M.D., FACS



La Dra. Sonia Corona
Fermin Victor de Sanchez.
primera mujer neurocirujana
del pais, recibio su titulo de
Dra. en Medicina en la
Universidad Autonoma de
Santo Domingo en 1967
Realizo el afio de internado
obligatorio (pasantia) en el
Hospital Dr. S. B. Gautier,
hospital en el que también
curso el primer ano de entre-
namiento neuroquirirgico. Aprobado el examen para
médicos extranjeros exigido por el Consejo Fducati-
vo de Estados Unidos, ingresé como Residente de
Neurocirugia en la Lahey Clinic Foundation en
Boston, y posteriormente al Radcliffe Infirmary en
Oxford, y al London Hospital en Londres, comple-
tando asi, su entrenamiento como Neurocirujano.
Tras su regreso al pais en 1974, labord como médico
Ayudante del Servicio de Neurocirugia del Hospital
Dr. S. B. Gautier, hasta 1993 y fue Jefe del Servicio
de Neurocirugia de la Clinica Infantil Dr. Robert
Reid Cabral durante 33 afos (1978-2011).

En el orden docente, la Dra. Fermin ocupd las
posiciones de: instructora de Neurocirugia en el
Colegio Médico del London Hospital (Londres).
profesora de Neuroanatomia en la Universidad Auto-
noma de Santo Domingo, Universidad Catolica
Madre y Maestra; y Universidad Iberoamericana
(UNIBE). Profesora de Neurocirugia de la Universi-
dad Tecnologica de Santiago (UTESA) vy de Intro-
duccidon a la Cirugia en la Universidad Nacional
Pedro Henriquez Urefia. Fue también profesora de
los Programas de Post-grado en Neurocirugia de los
Hospitales Dr. S. B. Gautier (1978-1993) y Dr. José
Maria Cabral y Baez de Santiago (2006-2010). En su
haber académico, la Dra. Fermin cuenta ademas con
la asesoria a numerosas tesis de grado v al programa
BIO-INTEC.

Demostrando su interés cientifico, ha dictado multi-
ples conferencias y contribuido con numerosos
articulos en reuniones y revistas médicas nacionales
¢ internacionales; y es co-disefiadora de una “Guia
para derivaciones ventriculares”.



Manejo de la hidrocefalia infantil:
Esperanzas y desilusiones



Manejo de la hidrocefalia infantil:
Esperanzas y desilusiones

Sonia C. Fermin Victor M.D., FACS

INSITUTO TECNOLOGICO DE SANTO DOMINGO
(INTEC)

Santo Domingo
2012



Fermin Victor, Sonia C.

Manejo de la hidrocefalia infantil: esperanzas y desilusiones / Sonia
C. Fermin Victor. — Santo Domingo : Instituto Tecnologico de Santo
Domingo, 2012

165 p.

1. Hidrocefalia 1. Titulo

RD
618.92858843
F359m
CEP/INTEC

©2012 INTEC
ISBN: 978-9945-472-11-0

MANE]JO DE LA HIDROCEFALIA INFANTIL:
ESPERANZAS Y DESILUSIONES

Autor:
Sonia C. Fermin Victor M.D., FACS

Edicién: Junio 2012

Diagramacién y cubierta:
Alexandra Deschamps

Impresién:

Editora Baho

Tels.: 809-686-2241 / 809-686-2243
Fax: 809-687-6239

E-mail: editorabuho@yahoo.com

Impreso en Repiblica Dominicana




Hlos nisics fidrocefilicos



Marianela Castillo Ariza

El mar quiso ser nivio y se anidd en tus sienes
Su oleaje deshizo tus reconditos sueios,

Tu cabeza de globo, de ser extra terrestre
Navego por tinieblas, sin timén ni poniente

Tu sonrisa se hizo de eternas soledades
No hubo canto de alondras ni palpitar de ave,
Tus labios se cerraron en busca del silencio

Y la esperanza y la dicha huyeron de tu pecho

El mar aprisionado, golpeaba tus muros

Tus ilusiones se fueron diluyendo en espuma
Volé tu pensamiento convertido en crisdlida
Dejando un hueco solo para asir la nostalgia

Tu palabra se hizo de cobre, musgo y algas
Navegd por los mares de soledades llanas
Forjando un horizonte donde el amor no cala
Donde se estrellen los suerios en la roca del alma
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Dime nino de agua, donde escondes tus suerios
Si estas hecho de espuma o estas hecho de cielo
i algtin duende oculto acompana tus rezos

O si vaga tu tristeza con la luna de Enero

Pero no, no eres eso, eres tan solo un nisio
Que nacié con un sello de hondas tempestades
Encerradas todas, en un pequerio cuerpo

Que no sabe su nombre ni conoce su duesio

Pero quiso la aurora, caminar por tu rostro
Trayendo la ternura para poblar tus ojos

Que son gotas de noche que taladran muy dentro
y nos mueven a amarte sin apenas saberlo

jQue el Todo poderoso, aligere tus sienes
Que mires al mundo, como todo ser viviente
Que se rasgue el velo que te oprime y te hiere

Y surjas del silencio, cual nivio de pesebre!

13 nov. 04
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ProLOGO

Un hombre, al pasar ante una cante-
ra, vio a tres operarios labrando la piedra.
Pregunt6 al primero:

¢Qué haces?

Ya ves, cortando estas piedras.

El segundo le dijo:

Preparo una piedra angular.

El tercero se limité6 a decir impavido:

Construyo una catedral.

Asi resulta cuando el trabajo se reali-
za con pasién, colocando, con paciencia
de orfebre, cada palabra en su justo lugar,
cada concepto en su debida extensién, de
ahi que, aunque opusculo por su nime-
ro de pédginas, esta publicacién resulta ser
una enciclopedia por lo vasto de la biblio-
grafia contenida en ella. Tras largas y soli-
tarias horas de hurgar en internet, la Dra.
Fermin nos ofrece, para deleite de nuestro
paladar cientifico, una bibliografia gour-
met, aderezada por la experiencia de sus
propios casos, en un €jercicio que supera
los 30 afios. Nada de desperdicio, nada de
migaja, nada de hueso. Todo se aprovecha.

Nada de sobras. Es la gloria del trabajo
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diario que cantéd Walt Whitman. El triun-
fo del deber, que decia José Marti.

Sir Francis Bacon comentaba respecto
a los libros: “...algunos libros son para ser
leidos sélo en partes; otros, para ser leidos,
tal vez por curiosidad, y unos cuantos po-
cos para ser leidos completamente, y con
diligencia y atencién”. Esto tltimo se apli-
ca al trabajo de la Dra. Fermin.

Como preclara profesional de las neu-
rociencias, y ahora como autora, confirma
tener la ciencia y la conciencia sefaladas
por Montaigne como atributos de la per-
fecta humanista. A diferencia de Oscar
Wilde, quien dijo haber puesto todo su
genio en la vida y nada mds su talento en
la escritura, la Dra. Sonia Fermin ha pues-
to ambos, genio y talento, en ambas, vida
y escritura.

Esta contribucién de la Dra. Sonia
Fermin no despeja del todo el horizonte
en lo que a hidrocefalia atafie; cada nueva
teoria abre nuevas ventanas de ignorancia;
ya lo decia Ernesto Sdbato en su ““Porve-
nir de la ignorancia”: “...salimos de una



Sonia C. Fermin Victor

ignorancia para caer en otra, aunque més
rica”. Pero, al menos, con esta publicacién
que recoge el parecer y la experiencia de
todo un universo de profesionales de la
mds alta calidad, tenemos la oportunidad
de la opcién, de escoger, de decidir.
Gracias Dra. Fermin por hacer la via

mds expedita hacia la comprensién de esta
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patologia, que tantas implicaciones en-
trafia: familiar, social, econdmica y ética,
pues no en pocas ocasiones se plantea la
interrupcién de un embarazo.

Dr. Fernando Sdnchez Agramonte

Neurocirujano
27 de Marzo, 2012



INTRODUCCION

La hidrocefalia es uno de los defectos
congénitos mds comunes, la causa mds
frecuente de cirugia neuroldgica en nifos,
y con un alcance socio-econémico inima-
ginable para los que no estdn familiariza-
dos con esta patologfa y sus efectos.

La entidad es compleja, con una defini-
cién todavia en debate y que por ser conse-
cuencia de multiples patologias no ha po-
dido ser clasificada etiolégicamente, pese a
que varias ideas han sido formuladas.

Esta monografia se ha desarrollado con
el interés de facilitar una visién general y
actualizada sobre esta importante condi-
cién médica, con elevada incidencia en
todo el mundo y que afecta principalmen-
te la poblacién pedidtrica a la que puede
acompanar hasta y durante la adultez.

La literatura sobre este tema es parti-
cularmente vasta, y es, por lo tanto, dificil
para cada uno de nosotros, mantenerse al
dia con tantas publicaciones. En ese senti-
do, ha sido mi intencién, resumir en este
trabajo la mayor cantidad de informacién
posible, obtenida de una revisién amplia,
que incluye parte de la literatura de las pa-
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sadas cuatro décadas, llegando hasta las mas
recientes presentadas el pasado afio, pres-
tando atencién a reportes de los grandes
centros de paises desarrollados y tecnolé-
gicamente avanzados, as{ como también a
aquellos informes de paises en desarrollo,
con limitacién de facilidades similares y has-
ta inferiores a las nuestras, incluyendo datos
extraidos de citas, abstractos, libros, revistas
y comentarios, producto de la experiencia
de muchos investigadores. Todo lo revisado
era de interés para incluirse en este texto,
el primero sobre esta condicién en nuestro
medio, pero no todo podia ser incluido por
falta de espacio, no de importancia.

Las investigaciones sobre la hidrocefalia,
han sido y contindan siendo multiples y
hasta redobladas, soportadas en el constan-
te interés de encontrar la mejor explicacién
a su ocurrencia y el tratamiento mds conve-
niente. Su elevada incidencia y el dafio que
ocasiona al epéndima y el tejido cerebral,
desencadenando secuelas que afectan ne-
gativamente la funcién neuronal, justifican
con sobrada razdn esa inquietud. Estudios
de laboratorio insintian como factores pre-
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disponentes, mutaciones genéticas, ruptu-
ra de la matriz vascular extracelular, con
hemorragias y alteracién de la reabsorcién
del LCR, asi como ruptura del ADN.

El libro estd dividido en 15 capitulos,
cada uno de los cuales ha pasado por nu-
merosos borradores antes de ser conside-
rado adecuado para su propésito, comple-
mentados con imdgenes originales para su
ilustracién. En cada uno, el tema corres-
pondiente ha sido tratado con suficiente
amplitud para permitir la incorporacién
de las opiniones en ocasiones controver-
siales, de multiples expertos de la Neuro-
cirugia Pedidtrica.

Mientras no haya una explicacién clara
sobre los mecanismos de produccién de la
hidrocefalia y de c6mo evitarla, es preciso
adherirse con “esperanza” a uno de los tra-
tamientos disponibles para su correccién,
cualquiera que sea la forma preferida,
teniendo en cuenta que ninguna valvula
controla totalmente la presién intracra-
neal, ni la ventriculostomia endoscépica
del tercer ventriculo promueve el desarro-
llo de un cerebro que anatémica y funcio-
nalmente es pricticamente inexistente.

El resultado de esa accidn terapéutica,
desafortunadamente, puede verse empa-
fiado por complicaciones diversas de seve-
ridad variable, que suman negativamente
al futuro de los pacientes, y convierten en
“desilusién” el entusiasmo inicial de salvar
o mejorar su calidad de vida.

En esta obra rememoro ala Dra. Maria-
nela Castillo Ariza, Pediatra y Poeta, cuyos
versos, inspirados en la tierna mirada de
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un nifo hidrocefilico abandonado, ador-
nan estas paginas, y agradezco el haberme
permitido decidir junto a ella, el titulo que
llevan esas estrofas, haciéndolas aplicables
a cada uno de los nifios portadores de esta
condicién. Al publicarlas aqui, cumplo la
promesa que le hiciera cuando las dejo en
mis manos como regalo.

Antes de terminar esta introduccion,
debo agradecer al Instituto Tecnolégico de
Santo Domingo (INTEC) por el aval y el
apoyo académico que ha otorgado a esta
obra. A las personas que tomaron su tiem-
po para revisar en lo que llame “lectura de
opinién”, el contenido que aqui se expone.
El Dr. J.R. Santoni, minucioso en la evalua-
cién de cada detalle. Al Dr. Fernando San-
chez A, por la cortesfa de revisar lo incluido,
y por un Prélogo exquisito. Las expertas de
la Infectologia Pedidtrica Dra. Josefina Fer-
nindez y Dra. Jacqueline Sinchez, tuvieron
a bien repasar el capitulo sobre infecciones.
De igual modo, agradezco la cortesia de la
Dra. Evelyn Lora por la imagen de Elec-
troencefalograma (EEG) que aparece en el
capitulo sobre los procedimientos diagnés-
ticos, y a Sasha de Lemos por la represen-
tacién esquemdtica del sistema ventricular.

Pocas serfan las palabras para agradecer
a la Editora Biho y su eficiente personal,
que con tanta profesionalidad y paciencia
han moldeado de modo tan atractivo todo
este contenido.

“Escribir es vivir” ha dicho el famo-
so escritor espafiol José Luis Sampedro.
Agrego, que este trabajo, también ha ser-
vido para “aprender”.



CariTuLO 1

Sistema ventricular y liquido cefalorraquideo

Puesto que para comprender cabal-
mente las alteraciones que conducen a
las enfermedades del cuerpo humano es
necesario conocer los aspectos de norma-
lidad anatomo-fisiolégicos de los érganos
y sistemas comprometidos en el proceso
patolégico, iniciamos este texto con una
revisién de la anatomfa del sistema ventri-
cular, y la dindmica de la circulacién del
liquido cefalorraquideo, coparticipes en la
ocurrencia de la hidrocefalia infantil.

En un amplio repaso acerca de la his-
toria de las colecciones liquidas intracra-
neales y espinales realizada por Méndez
y Rengachary se apunta que: “sobre las
meninges se comenz6 a hablar desde antes
de Cristo, cuando Aristételes, mediante
diseccién animal pudo proveer detalles de
estructuras del sistema nervioso central,
en los que sefalaba la existencia de las
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membranas que servian como envoltura
al cerebro”. Otros autores habian descrito
los ventriculos y posteriormente, Galeno
explico sobre la piamadre asi como tam-
bién los ventriculos.!

La prohibicién de la diseccién humana
en la Edad Media, sin embargo, retraso el
progreso en el conocimiento de la Ana-
tom{a Humana, hasta que, levantada esa
disposicién, Andreas Vesalius publico sus
estudios sobre Anatomfa, incluyendo tan-
to las cubiertas del cerebro como el siste-
ma ventricular.’

Informaciones sobre el LCR comenza-
ron a aparecer en 1521, pero, fue la comu-
nicacién de Magendie en 1825, sobre el
sistema ventricular y espacio subaracnoi-
deo con su contenido de LCR, lo que dio
inicio al conocimiento que se tiene sobre

esas estructuras.!?
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El sistema ventricular, conformado por
los dos ventriculos laterales y el 3 ventri-
culo en el compartimento supratentorial
y el 4to ventriculo en el espacio infra-
tentorial, sirve a la “produccién y alma-
cenamiento” del liquido cefalorraquideo
(LCR). La comunicacién entre los ventri-
culos laterales y tercer ventriculo, se hace
a través del agujero interventricular de
Monro y por el acueducto de Silvio entre
tercer y cuarto ventriculos. Este tltimo, se
abre al espacio subaracnoideo por los agu-
jeros de Luschka y Magendie, completan-
do un circuito en el que todos los espacios

estdn interconectados. (Fig. 1.1)

“Tercer ventriculo
Acsedacto de Silvio

Cuarto ventriculo
Agujera de Lischia

Agujer de Magendie

Fig. 1.1 Representacion esquemadtica
del Sistema ventricular

Dentro de los ventriculos laterales,
3ero y 4to, un conglomerado de tejido
velloso cubriendo una marafia de tejido
vascular, compone los plexos coroideos
cuyo desarrollo se inicia a las 6 semanas
de vida intrauterina.’ (Fig. 1.2 A y B)
Ellos producen el 80% del liquido cefa-
lorraquideo. El 20% restante se origina
en zonas extra coroideas: células epen-
dimarias, vasos piales, endotelio capilar
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Fig. 1.2 Plexo coroideo visto
en Resonancia Magnética

A) Corte coronal  B) Corte sagital

del parénquima cerebral, canal central
de la medula espinal, asi como también
el liquido intersticial del parénquima
cerebral >#%7 Existe ademds la teorfa de
que la misma barrera hemato-encefalica
es generadora de liquido.” La elaboracion
de LCR por los plexos coroideos se inicia
a partir de la 26 semana de desarrollo
fetal.?

El LCR se produce a una presién de 5
a 7mmHg® y se describe en dos estadios:
una filtracién pasiva de liquido a través
del endotelio capilar de los plexos y una
secrecién activa a través del epitelio.” En
su dindmica circulatoria hay varios fe-
némenos a considerar: la velocidad de
produccion, presién, flujo, volumen, ra-
pidez de rotacién, composicién, reciclaje
y reabsorcién,’ las pulsaciones coroidales,
resistencia de las vias de circulacién y ab-
sorcién y el gradiente de presion entre el
sistema ventricular y el sistema venoso.®

El volumen de LCR producido en 24
horas es de 500 ml (0.30 — 0.40 ml/m)
en adultos, con un contenido ventricular



de 150 ml en un momento dado, siendo
renovado varias veces al dfa, (alrededor de
cada 4-5 horas)***? pero haciéndose mas
lento con el avance de la edad y en algu-
nas enfermedades por lo que la pureza del
mismo se reduce.>!

Segin algunos autores, la produccién
de LCR es igual en nifios y adultos, 1213
otros, senalan, que la misma estd relacio-
nada a su peso, estatura y la cantidad de
plexo coroideo que tienen, aumentando
ripidamente con la edad, especialmente
en el primer afio de vida.'*?> Smith-Hicks
refiere que en recién nacidos, la produc-
cién de LCR puede ser tan escasa como
25ml/dia."* El sexo también parece influir
en la produccién de LCR siendo mayor
en varones, segin Yasuda.”” En lactantes,
Johnston & Kinsman registran un conte-
nido ventricular de 50 ml en un momento
dado.’®

Varios factores regularfan la formacién
de LCR: 3516

A- Factores de transcripcion que re-
gulan las enzimas celulares
B- Los transportadores de iones y las
enzimas que modulan ese trans-
porte
Los canales de agua (acuaporinas)
que facilitan la difusién de agua a
través de la interface sangre / LCR
El control neuro-endocrino por la
inervacién adrenérgica y colinér-
gica de los plexos coroideos, asi
como el efecto de la arginina y va-
sopresina

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones
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La produccién de LCR es un proceso
continuo, que no se modifica por las varia-
ciones fisiolégicas de la presién intracra-
neal, pero es reducida por los depresores
del metabolismo como la acetazolamida
y la furosemida.>*'” Sin embargo, esa re-
duccién en la formacién de LCR es limi-
tada in vivo, por lo que el uso de esas sus-
tancias tiene poco efecto en el tratamiento
de la hidrocefalia.*”"'” Por otra parte, se ha
observado que la acetazolamida (Diamox)
cuando inyectada rdpidamente por via en-
dovenosa, eleva la presion intracraneal por
liberacién de diéxido de carbono.®

Rara vez se produce disminucién de la
secrecién de LCR y cuando ocurre se con-
sidera consecuencia de una alteracién en el
transporte del bicarbonato. Silverberg ha
encontrado disminucién de la produccién
de LCR en pacientes con Alzheimer.!® Hi-
persecrecién, ha sido demostrada dnica-
mente en casos de papiloma e hiperplasia
difusa del plexo coroideo.”1415-18-19- 20-21

El efecto de los esteroides sobre la
produccién y absorcion de LCR no se ha
podido comprobar en los seres humanos,
pero ha sido estudiado de manea experi-
mental en ratas, conejos, perros y monos,
tanto durante su uso como al momento
de la supresién.”>*2*% Algunos sefialan
disminucién en la velocidad de formacién

16233 mientras otros afirman

y absorcién,
no haber encontrado efecto alguno en ex-
perimentos animales.’** Se desconoce si

la temperatura ejerce alguna accién en la

produccién de LCR.
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La circulacién del LCR, un flujo pul-
satil en forma de oleadas, refleja el efecto
de la presidn de las pulsaciones arteriales
que se transmiten a través de los plexos
coroideos.”*?” Al salir del 4to ventriculo,
80 — 85% del liquido cefalorraquideo pasa
a las cisternas basales y quiasmatica, fisura
silviana, cisterna pericallosa, alrededor del
cerebelo, y sobre los hemisferios cerebra-
les. El restante pasa al espacio subaracnoi-
deo espinal.*78

Contrario a la circulacién, la absorcién
es un fenémeno pasivo que depende de
los gradientes de presion entre el espacio
subaracnoideo y el seno venoso y puede
ser influenciada por un aumento de la pre-
sién intracraneal.®’

Durante largos anos, las vellosidades y
las granulaciones aracnoidales fueron con-
sideradas como la mayor via de absorcién
de LCR,*” pero se ha establecido que esas
estructuras no existen en el feto, sino, que
se desarrollan a partir del nacimiento® o
aun mas tarde, alrededor de los 18 meses
de edad’ dato de gran significado en lo re-
lativo a la hidrocefalia infantil.

Vias alternas que han tomado trascen-
dencia como fuentes de absorcién y al-
gunas de las cuales han sido demostradas
en trabajos experimentales, son las vainas
de los nervios olfatorio y éptico, el plato
o placa cribiforme, la submucosa nasal,
y los linféticos cervicales.>5-6-20-28-29-30-31
También se ha sefialado la reabsorcién por
via de las leptomeninges, el espacio suba-
racnoideo, el epéndima ventricular, los
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linfiticos extradurales de los nervios cra-
neales y espinales y los plexos coroideos
mismos.>>°

Investigaciones recientes realizadas
en ovejas, sugieren la posibilidad de ab-
sorcién de LCR via las venas del seno ca-
vernoso y de ahi hacia venas y linfiticos
extracraneales.>3>3>34

En la experiencia de McComb, la ab-
sorcién por via linfética tiene explicacién
clinica al haber observado que los nifios
derivados por hidrocefalia, presentan ede-
ma peri-orbitario y facial asi como con-
gestion nasal, cuando la derivacién esta
obstruida.®

El cerebro no absorbe el liquido cefa-
lorraquideo, solo sirve como un puente de
unién entre los ventriculos y los puntos de
absorcién.® Al final, e independientemen-
te de cudles sean los puntos de absorcién,
el LCR retorna a la auricula derecha por
via de la vena cava superior.?

La introduccién de la Resonancia Mag-
nética, ha sido de ayuda para evaluar los
espacios de liquido cefalorraquideo, la ve-
locidad y forma del flujo y medir cuanti-
tativamente, su volumen en los diferentes
compartimentos intracraneales,35-36-37-38
al tiempo que contribuye en la evaluacién
de su contenido proteico, utilizando las
secuencias de recuperacidn por inversién
de LCR atenuado (FLAIR).*

La presién del LCR es importante
desde el punto de vista clinico, ya que,
su elevacién causa efectos perjudiciales
sobre las funciones cerebrales. La causa



principal de aumento de presién del LCR
es un desequilibrio entre su produccién,
circulacién y absorcién. De la secrecién
del LCR y la resistencia a su circulacién y
absorcién, depende la presién intracraneal
(PIC) expresada como presién hidrostdti-
ca del LCR.

En condiciones normales, la presién del
LCR, es de 100-200 mm H,0 cuando esa
medida se hace en la posicién de dectbi-
to lateral en un adulto. Expresada en mm
de Hg, la presién intracraneal es de entre
5-15mmHg en adultos en dectbito y de
-5 a +5mmHg en la posicién vertical.® En
recién nacidos, la presién es inferior y se
normaliza progresivamente hasta los 5-6
afios. En mm de H O, lactantes de 0 a 1
mes, tienen una presién de 10 a 40, de 1
a 24 meses, la presion es de 20 a 70 y de
25 a 72 meses, de 40 a 100mm H,O." La
elasticidad del crineo contribuye a esa baja
presién intracraneal en nifios pequenos.

El volumen intracraneal, constituido
por tejido cerebral (80%) LCR (10%) y
sangre (10%) da lugar a una constante
de la que depende la presién intracraneal
normal. Para mantener esa constante, el
aumento en uno de esos elementos, es
compensado por una disminucién pro-
porcional en los demds, segtin la Teorfa de
Monro-Kellie. Un aumento de la presién
intracraneal ocasiona reduccién del flujo
cerebral y la oxigenaci6n.

El LCR, claro, incoloro, inodoro y
transparente, es iso-osmolar con la san-

gre, con un PH de 7.36-7.40. Contiene
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de 0 a 5 células leucocitarias, 15-45mg
% de proteinas y un volumen de gluco-
sa que corresponde al 60% de la cifra de
glucosa sanguinea, medida simultdnea-
mente. Como ultra filtrado del plasma, el
LCR contiene otros elementos, entre ellos
electrolitos,” (Tabla No. 1.1) algunos de
los cuales se han encontrado alterados en
casos de hidrocefalia infantil no tumoral,
con aumento de calcio, magnesio y fosfato
y reduccién de potasio.! En casos de in-
feccién por el virus de la inmunodeficien-
cia adquirida, el LCR puede ser normal, o
mostrar ligera elevacién de proteinas y/o
células mono nucleadas pero, en sentido
general, en esos casos, las alteraciones es-
tén directamente relacionadas a la presen-

cia de infecciones oportunistas.***?

Tabla No. 1.1
Concentracién de electrolitos
en LCR en nifios

Na+ 132.3+/-17.6mmol/L
K+ 2.59+/-0.37mmol/L
Cl- 113.1+/-15.5mmol/L
Ca+ 3.47+/-1.45mmol/L
Mg+ 2.60+/-0.46mg/dl
Fosfato 1.114/-0.21mg/dl

Fuente: Liappis N, Schneider A.%

Es funcién del liquido cefalorraquideo,
proteger el cerebro y medula espinal, a
manera de un “colchén” para amortiguar
traumatismos, al tiempo que los mantie-
ne hidratados, transporta nutrientes al
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cerebro y elimina productos metabélicos
de desecho. Fluye entre el craneo y espacio
subaracnoideo espinal, compensando los
cambios en el volumen de sangre intracra-
neal, lo que mantiene la presién constante
y es, ademds, importante para la remocién
de productos patolégicos en enfermeda-
des y para la circulacién de medicamentos
en procedimientos terapéuticos.*

El incremento de LCR en los ventri-
culos, causa desplazamiento, estiramien-
to, y reduccién en el calibre de las arterias
cerebrales principales, asf como también
alteracién en las células ependimarias, que
las hace permitir migracién de LCR a la
sustancia blanca peri-ventricular, sobre
todo a nivel de los cuernos frontales lo que
se conoce como reabsorcién trans-epen-
dimaria.® (Fig. 1.3 A y B) Mori senala,
que esto, no constituye una via alterna de
absorcién, sino, mds bien edema periven-

tricular.

En la préctica se puede advertir
como ese efecto desaparece al reducirse la

presion intraventricular.

£ H

A

Fig. 1.3 Exudado trans-ependimario
(flechas) A) TAC B) RM
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Una alteracién en cualquiera de las
funciones que intervienen en la fisiologfa
del LCR, puede llevar a su acumulacién
en el sistema ventricular como es el caso
de la hidrocefalia, y en consecuencia, al
ensanchamiento de las cavidades que lo
conforman, ejerciendo, secundariamen-
te, presién sobre el tejido cerebral. Los
cambios secundarios a la acumulacién de
LCR, llevan a diferentes grados de sufri-
miento cerebral que empeoran con el paso
del tiempo y son responsables de alterar su
adecuado desarrollo anatémico, o menos-
cabar su funcionamiento.
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CAPITULO 2

Macrocefalia: Diagnéstico diferencial

La macrocefalia, con una incidencia
para la poblacién general estimada en 5%,
es una causa frecuente de consulta en los
servicios de neurocirugia pedidtrica. Aun-
que su presencia no siempre es equivalen-
te a hidrocefalia, este es, generalmente, el
primer diagnéstico sospechado, ocasio-
nando preocupacién y generando, por lo
tanto, la necesidad de descartarle o confir-
marle. Su origen, empero, puede ser muy
variado, e incluye patologias de origen ge-
nético, hereditario, metabdlico y neurolé-
gico.' Algunas pueden ser serias, mientras
que otras, son benignas y no requieren de
manejo particular.

La velocidad de crecimiento del crdneo,
varfa segin la edad del nifio, siendo mds
ripido en los primeros meses de vida.

Segun la curva de crecimiento craneal
establecida por el Centro Nacional de
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Estadisticas de Salud (NCHS) de Esta-
dos Unidos, el nifio aumenta 1.5cm por
mes, para alcanzar 43 cm a los 6 meses de
edad. En el segundo semestre el aumento
es de 2 a 3 cm, llegando a tener 46 a 47
cm (percentil 50) y su cabeza crece 3cm
adicionales en el segundo afio, para una
circunferencia de 49cm. Painter y Yang se-
fialan una circunferencia craneal de 35cm
al nacimiento, con una tasa de aumento
de 2cm/mes entre 0 y 3 meses, y 1cm/mes
entre 3 y 6 meses de edad.”

En Republica Dominicana, se dispone
de la curva de Mendoza y Quezada,* pero
las evaluaciones de las medidas antropo-
métricas aunque no del todo equivalentes
a poblaciones con diferencias nutriciona-
les y culturales, han estado, en sentido ge-
neral, basadas en la poblacién norteame-
ricana seglin las curvas propuestas por el
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Centro Nacional de Estadisticas de Salud.
Otras poblaciones han sido también eva-
luadas como el caso de los nifios mejico-
americanos, asi como comparaciones entre
blancos y negros realizadas segtin el estudio
de salud y nutricién hispdnica.?

En 2000 y 2002, la curva de crecimien-
to crancal, fue modificada por el Centro
para control y prevencién de enfermedades
(CDC) de los Estados Unidos, dividiendo
los nifios en dos grupos: lactantes hasta 36
meses de edad, y nifios-adolescentes entre
2y 20 anos de edad, y separadas por géne-
ro. Las mismas se plantean en relacién a la
edad, peso y estatura, también revisadas. Es-
tas nuevas curvas han sido propuestas para
sustituir aquellas de 1977, por considerarlas
mds representativas en relacién a diferencias
étnicas y raciales asi como al tipo de alimen-
tacién (lactancia o formula) recibida.®”

Sin embargo, la Organizacién Mundial
de la Salud (OMS)® segtin publicacién en

2006 /2007 sobre las nuevas curvas de cre-

cimiento craneal, considerado en relacién
a la edad, como parte de los estindares
de crecimiento y desarrollo que incluyen
peso-por-edad, estatura-por-edad, peso-
por-estatura, pliegues del triceps y subes-
capular, circunferencia del brazo e indice
de masa corporal, propone un uso interna-
cional de las mismas, ya que estdn susten-
tadas en un estudio multicentrico y amplio
de referencia (MGRS) que incluye nifios
sanos hasta 5 afios de edad, amamantados,
de diferentes latitudes y ambientes cultu-
rales, en paises con variados niveles de de-
sarrollo, por lo que se consideran adecua-
das para evaluar el crecimiento infantil sin
importar la etnia, estado socioeconémico
o tipo de alimentacién.

Lo mads relevante de las nuevas curvas
de crecimiento, propuestas por la OMS, es
el hecho de que plantean como debe crecer
el nifio en todos los paises, y no como lo
haya hecho en un pais o hasta un momen-
to determinado.® La tabla 2.1, tomada de

Tabla 2.1
Incremento de la circunferencia craneal a intervalo de 2 meses, durante el primer afio de vida,
seglin estdndares de la OMS. (Publicacién en linea)

Simplified field tables Simplified field tables

2-month head circumference increments (cm) BOYS World Health 2-month head circumference increments (cm) GIRLS World Health

Birth to 12 months (z-scores) Organization| Birth to 12 months (xecores) Organization
imerva) 38D 28D ASD | Medan | 13D 25D 38D Interval 380 28D ASD | Medien | 13D 28D asp
o-2mo 25 32 39 47 54 62 70 9-2mo 23 30 37 44 5.1 58 65
13mo 19 24 29 34 38 45 5.1 13 mo 16 2.1 26 3.1 36 42 47
24mo 14 1.8 21 25 29 34 39 24 mo 1.1 15 19 23 28 32 a7
35mo 11 14 17 21 25 29 33 38mo 08 12 16 20 24 28 32
4+6mo 0.8 11 14 17 21 25 29 46mo 08 08 13 17 20 24 28
57mo 0s 0.8 1.1 14 18 22 25 s7mo 04 07 1.1 14 18 2.1 25
s8mo 03 06 08 12 15 19 22 e8mo 02 05 0.8 12 15 19 22
79 mo 9.1 04 07 10 1.3 17 20 T-9mo 0.1 04 07 10 13 17 20
s-10mo 00 03 08 0g 12 15 18 810 mo 0.0 03 05 08 12 15 18
*11mo 0.0 02 05 08 11 14 17 811 mo 00 02 a5 07 10 14 17
10-12mo 00 0.1 04 07 10 13 18 10-12mo 00 (X 04 07 1.0 1.3 16

WHO Growth Velocity Standards WHO Growth Velocity Standards
A) Ninos B) Ninfas
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Head circumference-for-age BOYS World Health
Birth to 5 years (percentiles) g— ®°'m
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Fig. 2.1 Curvas de Circunferencia cefilica-por-edad segtin estdndares de la OMS.
(Publicacién en linea)
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la publicacién en linea de la OMS, mues-
tra la velocidad de crecimiento craneal du-
rante el primer afio de vida, a intervalo de
2 meses, para ambos sexos.’

Para que un nino sea considerado ma-
crocefélico, su perimetro cefilico debe
estar dos 0 mds desviaciones estdndar por
encima del percentil medio para su edad y
sexo (por encima del percentil 98) y serd
microcefalico con medidas por debajo del
percentil 3 para edad y sexo. Para que las
mediciones de la circunferencia craneal
sean consideradas de utilidad diagnostica,
deben ser realizadas de manera seriada y
adoptando los pardmetros sugeridos en la
reciente publicacién de la OMS, como ha
sido senalado. Esas medidas son el punto
de partida para iniciar las investigaciones
necesarias a fin de establecer la causa de la
macrocefalia. En la Fig. 2.1, las curvas de
circunferencia craneal-por-edad para am-
bos sexos.

La macrocefalia familiar, condicién de
caricter autosdmico dominante mds fre-
cuente en los varones, y presente en la po-
blacién general con una incidencia de 2%,
debe ser descartada mediante valoracién
del perimetro craneal de los padres.’

La macrocefalia puede ser primaria
(no evolutiva) por aumento del tama-

fo del cerebro (megalencefalia)'®''"?

0a
consecuencia de sindromes genéticos. La
secundaria (progresiva o evolutiva) se pro-

duce como respuesta a lesiones ocupantes
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intracraneales (tumores) asi como en la
acumulacién de liquido cefalorraquideo
intraventricular (hidrocefalia) o subarac-
noideo (hidrocefalia idiopdtica externa de
la infancia)'®**'* o en casos de coleccio-
nes liquidas como hematomas, higromas
y quistes.!>

Igualmente pueden dar origen a macro-
cefalia, lesiones Gseas sistémicas,'” hiper-
densidad dsea, osteoporosis, osteopenia y
algunos procesos hematolégicos. También
se observa en acondroplasia,'® puede ser la
primera manifestacién en casos de osteo-
patia estriata,'® puede estar presente desde
el nacimiento en casos de aciduria glutari-

#2021 v ha sido encontrada en el

ca tipo 1!
lupus eritematoso neonatal.? Compromi-
so del retorno venoso como puede ocurrir
en casos de Sindrome de Sturge Weber,"
la hipertensién de los senos venosos dura-
les' y aneurisma de la vena de Galeno®
también pueden ocasionar macrocefalia.
Un crecimiento acelerado de la cabeza en
el primer ano de vida ha sido sefialado en
casos de autismo, en los cuales, el periodo
de crecimiento craneal acelerado precede
y se sobrepone con la aparicién de las ma-
nifestaciones conductuales.?*%

Macrocefalia asimétrica es usual en
casos de quistes aracnoidales o porencefd-
licos, y ocasionalmente en la hidrocefalia
congénita.”®

Para la evaluacién de la macrocefalia se
sugiere el algoritmo en la Fig. 2.2.
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Algoritmo para evaluar Macrocefalia

A v

1

Antecedentes famliares No antecedentes familiares Sintomas y signos
+ + neuroldgicos
examen normal examen normal
Considerar

Probable RM *

Enfermedad metabélica

macrocefalia familial

S. neurocutaneos

Endocrinopatias
Ventriculos Ventriculos normales
aumentados No tumor
Estenosis Acueducto Probable Macrocefalia

S. Dandy Walker
S. Arnold Chiari

Hidranencefalia

idiopdtica asintomdrica

Fig. 2.2 Algoritmo para evaluacién de macrocefalia.
(RM* = Resonancia Magnética)

A continuacién un listado de condicio-
nes patoldgicas que pueden causar o cursar
con macrocefalia, a fin de que la misma
sirva como guia para el diagnostico dife-
rencial.

Causas Genéticas:
Sindromes cromosémicos
Sindrome del Cromosoma X fragil

Sindromes no cromosémicos
Sindrome de Sotos

Acondroplasia

Sindrome de Beckwith-Weider Mann

31

Sindromes neurocutineos:
Esclerosis Tuberosa
Neurofibromatosis
Hipomelanosis de Ito
Sindrome de Sturge-Weber

Sindrome del nevo sebdceo lineal

Causas neurolégicas:

Megalencefalia (anatémica, metabélica)
Hidrocefalia

Hidrocefalia externa idiopdtica de la
infancia

Hematomas intracraneales (extradu-
ral, subdural)

Higromas
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CAPITULO 3

Hidrocefalia: Consideraciones generales

Hidrocefalia es el término que describe
una condicién patoldgica compleja y mul-
tifactorial, caracterizada por la acumula-
cién excesiva y progresiva del volumen de
liquido cefalorraquideo (LCR) en las cavi-
dades ventriculares cerebrales, que sobre-
viene en respuesta a un desequilibrio en la
dindmica de su produccién y absorcién.
Como responde a multiples causas, la hi-
drocefalia no es considerada una enferme-
dad en si misma, sino, la consecuencia de
un proceso patolégico del cual depende,
entre otros factores, el pronéstico. Varios
autores, pese a reconocer la dificultad para
definir y clasificar la hidrocefalia por la
diversidad de su origen, habfan propues-
to descripciones que no recibieron apoyo,
por no ser explicitas en relacién a la fisio-
patologia y variantes de esta condicién, y
por incluir, de manera amplia, todo lo que
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fuera liquido intracraneal excepto sangte,
o bien, por excluir condiciones que oca-
sionan hidrocefalia.""*

Con el propésito de unificar los con-
ceptos relativos a la definicién, clasifica-
cién y eleccién de las ofertas terapéuticas,
Rekate ha sugerido que la hidrocefalia sea
definida como “una distencién activa del
sistema ventricular relacionado a un tra-
yecto inadecuado del LCR desde el punto
de su produccién dentro del sistema ven-
tricular, hasta el punto de su absorcién
dentro del sistema circulatorio”.>* Oi por
su parte, propone definir la hidrocefalia,
“no como una enfermedad simple, sino
como una condicién fisiopatolégica por
dindmica alterada del LCR, con multiples
complejos categéricos”.’

Cuando la acumulacién de LCR in-
traventricular por sobreproduccién o por
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acumulacién, excede su absorcién, el re-

sultado es:

1 resistencia al flujo — 1 presién senos
venosos = | presién intracraneal

A partir de esa reaccién, en hidrocefa-
lia aguda, surge una etapa de “compensa-
cién temporal” en la que la produccién de
LCR disminuye, ya que el aumento de la
presion intraventricular reduce el exudado
de plasma al liquido intersticial coroidal.®
Silverberg ha postulado que el aumento
crénico de la presién intracraneal produ-
ce disminucién de la secrecién media de
LCRY

El incremento sostenido en el volumen
intraventricular de LCR, y el consiguiente
aumento de su presién y de la presién in-
tracraneal en general, que ademis retarda
la circulacién reduciendo el volumen de
sangre, al tiempo que se eleva la presién
venosa, produce una reaccién que no pasa
inadvertida para las estructuras cerebrales
vecinas y los mecanismos reguladores del
metabolismo cerebral, los cuales sufren,
tanto por el aumento de la presién in-
tracraneal como por la falta de tolerancia
cerebral, lo cual se traduce en cambios ce-
lulares y quimicos.

El dano al epéndima y el tejido cerebral
estd directamente relacionado a la veloci-
dad y duracién de la expansién ventricular
y a la edad en que la misma se inicio.*? En
la capa axonal y la mielina peri- ventricu-
lar, se ha podido demostrar aumento del
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espacio extracelular por desmielinizacién
de la sustancia blanca, la més afectada en
hidrocefalia.'*!''*"? Ese efecto, se refleja en
un aumento de la proteina bdsica de mieli-
na (PBM) (VNz1ng/ml) que en hidrocefa-
lia activa puede alcanzar niveles de 4.5ng/
ml de LCR para algunos autores,*!*1#y
de hasta 20ng/ml para otros,'"*® siendo su
concentracién mayor en el liquido cefalo-
rraquideo ventricular que en el lumbar.’
En casos de hidranencefalia este efecto es
menos notorio, lo que Sutton atribuye a
dilucién de la proteina en la gran cantidad
de LCR, o a la poca cantidad de mielina
existente, dado el escaso manto cerebral
que tienen esos pacientes.'?

La presencia de la proteina bésica de
mielina se considera como evidencia de
dafio celular o axonal'*lo cual es importan-
te para diferenciar hidrocefalia activa aso-
ciada a compresién de la sustancia blanca
con desmielinizacion, y, aunque este efecto
no tiene significado diagnostico, es, segiin
algunos autores, un marcador biolégico
importante de dafo cerebral, que podria
ser tomado en cuenta para decidir sobre
el tratamiento en pacientes con presién de
LCR normal.'®"® En los casos reportados
por Levin, los valores elevados de PBM se
correlacionaron con el resultado clinico y
el nivel medio de la presién intracraneal
en los pacientes hidrocefalicos.!”

El aumento de la proteina bdsica de
mielina en la serie de Sutton ocurrié en
44% de los pacientes con hidrocefalia
congénita."” En hidrocefalia post-trauma-



tica esta alteracidn se presento en 75% de
los casos y hubo una alta incidencia (83%)
en pacientes con porencefalia, lo que se
interpreta a consecuencia de desmieli-
nizacién periventricular por estiramien-
to o destruccién del tejido cerebral por
hipoxia.”*"* Del Bigio y Bruni sefialan,
que los cambios citolégicos en la regién
periventricular son iguales en hidrocefalia
experimental y humana 31!

La composicién del LCR se modifica
con la reduccién de su flujo, su acumu-
lacién y la disminucién en la velocidad
de su reposicién, inducida por cambios
isquémicos o por dafo de las células cer-
canas a los ventriculos por compresién
del tejido cerebral contra la tabla interna
del hueso.”'*!¢ Entre esos cambios se se-
fialan aumento de xantina, hipoxantina y
oxipurina total (VN= 5.20 / 5.94 /11.29
pmol/L respectivamente) reflejando hi-
poxia cerebral.'*'>%* Castro-Gago y col.
sefialan que los valores son mds elevados
en nifios con hidrocefalia no compensada
y que niveles elevados apuntan a la necesi-
dad de tratamiento.? Los niveles elevados
regresan una vez tratada la hidrocefalia si
la evolucién es satisfactoria, por lo que
se considera que esas alteraciones pue-
den ser utilizadas como gufa para accién
terapéutica y monitoreo de la evolucién
posterior.”*® La hipoxia puede producir
también disminucién del acido ascérbico
*! y aumento del lactato y piruvato.?? Sival
y col. refieren que en hidrocefalia neonatal
a presion, independientemente de su cau-
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sa, hay, ademis, elevacién de las citoqui-
nas pro-inflamatorias.”

Cerda y col. evaluando la concentra-
cién de electrolitos en el LCR de pacien-
tes pedidtricos con hidrocefalia no tumo-
ral, encontraron elevacién en los niveles
de calcio (Ca) Magnesio (Mg) y fosfatos,
asi como disminucién de Potasio (K) sin
que esas alteraciones guardaran relacién al
grado de dilatacién ventricular.?* En opi-
nién de estos autores, esas modificaciones
son secundarias a necrosis tisular. Wilkins
refiere haber encontrado aumento en la
cantidad de células coroidales y ependi-
marias exfoliadas en el LCR de nifios hi-
drocefalicos.?®

El aumento de la presién de LCR por
la destruccién de células periventriculares,
se refleja también en las concentraciones
de los neurotransmisores y neuromodu-
ladores. Los cambios en las concentracio-
nes de aminas en LCR, son atribuidos a
la estasis del mismo o a consecuencia de
alteracién en el metabolismo de las mono
aminas.'t

En algunos casos de hidrocefalia hay
también alteracién de las barreras sangre-
LCR y hemato-encefilica lo que se explica
en base a la presencia de perfiles de protei-
nas similares al suero en LCR.64

Investigaciones animales han demostra-
do degeneracién axonal a nivel de las dreas
motoras y de aprendizaje pero con poca
muerte celular.® También se ha reporta-
do el hallazgo de macréfagos conteniendo
grasa, aparentemente a causa del consumo
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de restos de células danadas del cerebro
hidrocefalico, lo que puede ser de utilidad
pronostica.”’

Biopsias de la corteza cerebral de nifos
hidrocefalicos han mostrado evidencia de
degeneracién axonal de la sustancia blanca
en hidrocefalia aguda y gliosis progresiva
en hidrocefalia crénica asf como signos de
atrofia cortical.”® Esos autores opinan, que
estimar el dafio cerebral mediante biopsias
obtenidas al momento de una derivacién,
podria ser 1til para juzgar el futuro inte-
lectual en nifos hidrocefalicos.

La evaluacién de la sustancia gris me-
diante resonancia magnética con espec-
troscopia en animales hidrocefalicos, ha
revelado modificaciones en el metabolis-
mo del glutamato, en hidrocefalia aguda
o crénica, asi como concentraciones re-
ducidas de N-acetyl-aspartato, creatinina,
inositol y taurina en hidrocefalia aguda,
lo que sugiere un efecto amplio de la hi-
drocefalia sobre el tejido cerebral. Detec-
tar tempranamente estas alteraciones en
humanos, ayudaria a la toma de accién
quirtrgica antes de que el dafo se haga
irreversible.”

El efecto de la elevacién sostenida de
la presién intraventricular, se refleja en la
llamada resorcién trans-ependimaria,*”
3! que se aprecia en estudios de neuro-
imagen (TAC y MRI) como una “aureo-
la translucida” en ocasiones alrededor de
todo el cuerpo ventricular. (Fig. 3.1A) En
estudios con inyeccién de metrizamida en
hidrocefalia experimental, estos cambios
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se han hecho evidentes en periodos de 12
a 14 horas.*

Partiendo de las alteraciones que han
sido sefialadas, se podrifa decir, que en la
hidrocefalia, se produce una serie de even-
tos que son al mismo tiempo, uno resul-
tado del otro y pudieran describirse como
“causa- efecto’.

Los trastornos que ocurren en la hidro-
cefalia desencadenan secuelas que afectan
negativamente la funcién neuronal tanto
en los aspectos cognitivos como motores
y llevan a efectos que disminuyen la ca-
pacidad del cerebro joven para eliminar
desechos.™

La acumulacién del LCR dentro de los
ventriculos puede darse por tres mecanis-
mos que aunque opuestos, estin relaciona-
dos: sobreproduccién (Fig. 3.1B) bloqueo
a su circulacién (Fig. 3.1C) o deficiencia
en su absorcién. Cualquiera de esos even-
tos, puede darse de manera congénita o
adquirida.

La hidrocefalia se desarrolla en dos
fases: una mecénica®® con dilatacién ven-
tricular que puede ocurrir de manera
aguda, y tan répido como en unas 3 ho-
ras después del bloqueo a la circulacién
del LCR, lo que ha sido demostrado por
Milhorat en trabajos experimentales en
animales,* y la fase metabélica en la que
hay hipoxia, secundaria a la presién sobre
el parénquima y a la reduccién del flujo
sanguineo cerebral.”® En lactantes y pre-
escolares, el aumento del tamafio craneal
por expansion de las suturas, reduce ese



efecto hipéxico de la hidrocefalia, contra-
rio a lo que se observa en adultos.

La etiologfa de la hidrocefalia humana
continua siendo objeto de investigacién.
Multiples estudios de laboratorio, han
puesto en evidencia el papel de los factores
hereditarios, habiéndose estimado que al-
rededor del 40% de las hidrocefalias tiene
una posible causa genética.’**¥ La simili-
tud histopatolégica observada en algunos
animales, permite usar esas pruebas para
tratar de comprender la genética y pato-
génesis de la hidrocefalia humana, cuya
investigacion es limitada. En modelos
animales, 9 genes han sido relacionados a
la hidrocefalia.?” Sin embargo, solo el gen
ligado al cromosoma X ha sido identifica-
do como causante de hidrocefalia huma-
na. La mayoria de los trastornos genéticos,
tiene que ver con las citoquinas, los facto-
res de crecimiento y las moléculas relacio-
nadas con el sistema de comunicacién que
rige las actividades celulares y coordina
sus acciones durante el desarrollo cerebral
temprano.”’

Investigaciones en ratones transgénicos
modelos publicadas recientemente, invo-
lucran en la ocurrencia de la hidrocefalia,
la disfuncién celular del érgano sub-co-
misural, glindula secretora localizada por
debajo de la comisura posterior, asi como
también la alteracién funcional de las cé-
lulas ependimarias ventriculares.?

Los estudios de Cai y col. sobre bio-
logia molecular y genética de la hidroce-
falia, realizados en ratones, han mostrado
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el desarrollo de la hidrocefalia por cuatro
mecanismos.*

1o mutaciones del gen LiCAM (pro-
teina L.1) molécula de trans-mem-
brana involucrada en el proceso de
crecimiento, migracién y mielini-
zacion

2° aumento en la produccién del fac-

tor B1 (TGF-betal) citoquina que
se cree relacionada a un aumento en
la produccién de componentes ex-
tracelulares, y la cual, segtin Crews
puede ocasionar ruptura de la ma-
triz vascular extracelular, facilitando
la ocurrencia de hemorragias y alte-
rando la reabsorcién del LCR. %

3° ruptura del DNA producido por
la “hélice alada” miembro de la fa-
milia de proteinas adherentes a él,
si bien se desconoce el mecanismo
de accién

4° aunque también por mecanismo
desconocido, se senala el factor
Owx2 que influye sobre la morfo-
génesis de la cabeza de ratones he-
terocigotos, mostrando dilatacién
ventricular y cerebro en forma de
globo. En esos casos, se encontra-
ron alteraciones histolégicas con
cambios edematosos de la sustan-
cia blanca peri-ventricular.

Mediante estudios genéticos en hidro-

cefalia humana se ha llegado a la conclu-
sién de que la disfuncién del gen LiCAM
durante el desarrollo del Sistema Ner-
vioso Central resulta en adherencia entre



Sonia C. Fermin Victor

neuronas, sobre-crecimiento de sus pro-
yecciones (axones y dendritas) y migra-
cién celular; reacciones que se manifies-
tan con dilatacién ventricular entre otros
defectos.*** Por su parte, Vernay y col.
encontraron que el factor Otx2 controla
el desarrollo de poblaciones neuronales en
el cerebro mediante regulacién de la iden-
tidad y neurogenesis de su precursor y es,
al mismo tiempo, un moderador de las
neuronas dopaminergicas.?

La hidrocefalia puede presentarse de
manera aguda en pocas horas, sub-aguda,
que sobreviene en semanas y crénica, cuyo
desarrollo tarda meses o afios. La presen-
tacién crénica ha sido atribuida a una falta
de tolerancia cerebral, mis que a un con-
flicto de absorcién.*

Como ha sido mencionado, la hidro-
cefalia puede sobrevenir por muiltiples
patologias, razén por la cual, no ha sido
posible elaborar una clasificacién etiolégi-
ca, en particular en lo relativo a la hidro-
cefalia congénita. Las propuestas han sido
mdltiples y han variado segiin los nuevos
conocimientos derivados de las investi-
gaciones sobre la hidrocefalia misma y la
dindmica de la circulacién del LCR, sin
que hasta el presente, ninguna haya sido
considerada como definitiva. Mori con-
sidera, que la hidrocefalia debe tener dos
grandes clasificaciones, una académica
y otra practica, para facilitar los estudios
clinico-patolégicos.*

Aunque siempre se ha considerado que
en la hidrocefalia congénita el problema es
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generalmente obstructivo, Oi y Di Rocco
apuntan a una deficiencia de las vias me-
nores de absorcién del LCR, particular-
mente en hidrocefalia neonatal y del pre-
escolar, en los cuales, las vias mayores no
se han desarrollado todavia, y proponen
clasificar la hidrocefalia en “hidrocefalia
de las vias menores” e “hidrocefalia de las
vias mayores.”

Una propuesta interesante es la de Be-
ni-Adani y col. quienes sugieren que en la
poblacién pedidtrica mds joven, puede ha-
ber una combinacién de problemas obs-
tructivos y de absorcién, de donde clasifi-
can la hidrocefalia infantil en 4 grupos.”

- Pacientes con problemas dnicos de
absorcién
Pacientes con una combinacién de
problemas obstructivos y de absor-
cién
Pacientes con problemas obstructi-
vos y de absorcién temporal
Pacientes con problemas obstructi-
VOs permanentes

Mori habia planteado la hidrocefalia in-
tratable (que no responde al tratamiento)
como parte de una nueva clasificacién de
la condicién.”® Los factores encontrados
intratables y que segin su autor pueden
ser un indicador pronéstico, son: hidro-
cefalia fetal temprana, hidrocefalia neo-
natal evidente, la hidrocefalia asociada
a hidranencefalia, holoprosencefalia y
lisencefalia, aquella que se asocia a dafio
cerebral severo, la hidrocefalia vinculada a

epilepsia, la que es derivada tardiamente,



y la hidrocefalia complicada por una deri-
vacién.®

En relacién a la hidrocefalia congénita,
Oi y Di Rocco,* partiendo de su teoria de
la evolucién en la dindmica del LCR, ha-
bifan desarrollado la clasificacién “perspec-
tiva de la hidrocefalia congénita” (PCCH
siglas en ingles) con sus sub-tipos clinico-
patoldgicos, que dividian en:

- Hidrocefalia primaria (comuni-
cante o no complicada, por este-
nosis del acueducto, atresia fora-
minal, y otros)

Hidrocefalia disgenetica (con espi-
na o crneo bifido, Dandy Walker,
holoprosencefalia, hidranencefa-
lia, lisencefalia, quistes congénitos
y otros)

Hidrocefalia secundaria (por tu-
mor, hemorragia u otra lesién vas-
cular, infecciones, trauma, colec-
cién subdural y otros)

Las propuestas mds recientes sobre
clasificacion etiolégica de la hidrocefa-
lia, publicadas en 2011, son las de Oi y
Rekate.’*!

Basado en una revisién de las publica-
ciones que se refieren a la clasificacién de
la hidrocefalia en los Gltimos 100 afios y
tomando como los puntos mds importan-
tes, el paciente, el LCR y el tratamiento,
Oi ha dividido la hidrocefalia en 10 ca-
tegorias incluyendo: la edad de inicio, su
causa, la condicién sub-yacente, sintoma-
tologia, fisiopatologia de la circulacién del
LCR, fisiopatologia de la presién intracra-
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neal, cronologia, post-derivacién extracra-
neal, post ventriculostomia endoscépica,
y otras. En esta nueva clasificacién, una
hidrocefalia podria ser al mismo tiempo, y
como sefiala su autor: fetal/neonatal, con-
génita, macro cefdlica, no comunicante,
obstructiva, con presién elevada, aguda,
progresiva e independiente de derivacién.
La nomenclatura senalada es: Clasifica-
cién multi-categérica de la hidrocefalia
(McHC son sus siglas en ingles)>>

La mocién de Rekate, mds simple, es
un esquema basado en el punto de obs-
truccién al flujo de LCR, aprovechando
las técnicas de neuroimagen que facilitan
su identificacién. Esta sefiala los diagnés-
ticos diferenciales posibles, al tiempo que
lista las diferentes posibilidades terapéu-
ticas. Otro objetivo es re-adecuar los cri-
terios para seleccionar los pacientes para
ventriculostomia endoscépica.”

Clinicamente se aplica la clasificacién
de: congénita y adquirida. La forma con-
génita, la mds comun, se desarrolla en el
periodo gestacional embrionario y puede
estar presente al nacimiento, o hacerlo
posteriormente. Afecta ambos sexos por
igual y se manifiesta sola o como parte de
un sindrome con otras anomalias. Excep-
tuando la forma familiar ligada al cromo-
soma X, el riesgo de recurrencia es muy
bajo.”

Desde el punto de vista funcional, y
mientras no exista un NUEVO CONSENso, se
mantiene en uso la clasificacién de Dandy
que separa la hidrocefalia en comunicante
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y no comunicante (obstructiva). En la dl-
tima, la obstruccién al flujo puede estar
dentro o fuera del sistema ventricular, o
en los puntos de salida del LCR al espacio
sub-aracnoideo. Ransohoff y col. habian
propuesto la clasificacién en obstructiva
intraventricular y obstructiva extraven-
tricular, al considerar que una “cicatriza-
cién” en el espacio subaracnoideo, blo-
queando el paso final en la circulacién del
LCR, resultaba tan obstructiva como un
obsticulo a nivel del acueducto o de los
puntos de salida del 4* ventriculo.”? Tan-
to la hidrocefalia congénita como la ad-
quirida, pueden a su vez ser comunicante
u obstructiva.

Establecer la incidencia general real, de
la hidrocefalia congénita resulta dificil, ya
que como sefiala Cochrane,”® muchos de
los reportes la presentan junto a otras pa-
tologias, o bien, los informes se refieren a
dreas geogrificas particulares de un pais.”
Evaluada en relacién a nacidos vivos, la
incidencia varfa entre 0.7 y 3.16 /1000.5
56573859 Algunos autores reportan una dis-
minucién en su ocurrencia.*® Schrander y
Stumpel reportan 0.4 a 0.8/1000, inclu-
yendo nacidos vivos y natimuertos.*2

Investigacién de valores publicados,
demuestra que la situacién de salubridad
de los pueblos, marca una diferencia en
relacién a la incidencia y causa de la hi-
drocefalia. En Africa, por ejemplo, segiin
reporta Warf, alrededor del 60% de las hi-
drocefalias, es adquirido, siendo la misma
secundaria a infeccién meningea, produc-
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to del bajo nivel sanitario y a la dificultad
para accesar los servicios médicos.®! Este
autor no se refiere a la incidencia o pre-
valencia general, pero sefiala un promedio
de 2000 nuevos casos por afio en nifios
menores de 1 afio de edad. Adeloya tam-
bién se refiere a las infecciones y malfor-
maciones congénitas del sistema nervioso
central como las causas mds comunes de
hidrocefalia en Africa Central.®2

En Repiblica Dominicana, no existen
registros estadisticos sobre los cuales sea
posible establecer un nivel de incidencia o
prevalencia de la hidrocefalia. Aunque con
un sub-registro estimado entre 12-15%, la
afluencia de casos a la Clinica Infantil Dr.
Robert Reid Cabral, el principal centro
pedidtrico del pafs, ha permitido acumular
experiencia en base a 1341 casos de hidro-
cefalia de etiologfa maltiple, correspon-
diendo el mayor nimero a hidrocefalia
congénita (49.2%) tumores intracraneales
(18%) en asociacién a disrafismo espinal
(14%) e infecciosa (13%).% Si bien estas
cifras no pueden ni deben ser consideradas
como estadistica concluyente, ellas repre-
sentan un indicador que merece atencién
al propésito de conocer mejor la preva-
lencia real y la distribucién geogrifica de
esta condicién. En una revisién prelimi-
nar de los casos que sefialamos, la mayor
cantidad de pacientes informo proceder
del 4rea urbana y para-urbana de Santo
Domingo, aunque no siempre resulto
ser el origen real. En el restante, se pudo
observar una tendencia significativa de



procedencia desde la regién sur del pais,
particularmente en lo referente a aquellos
de etiologia malformativa e infecciosa. En
nuestra opinion, es necesario considerar
factores genéticos, nutricionales e higié-
nicos, asi como h4bitos alimenticios biza-
rros y toxicos no siempre revelados.

El nimero de derivaciones ventricu-
lares por afio, se toma también como un
indicativo de la prevalencia e incidencia
de esta condicién, asi como del costo de
su manejo. En Estados Unidos, segiin una
evaluacidn nacional de las “altas hospitala-
rias”, se habrian colocado 127,088 deriva-
ciones en 1988, incluyendo casos nuevos
y de revision, asi como hidrocefalias de di-
versa etiologfa. Bondurant habia referido
un promedio de 36,000 primeras deriva-
ciones para 1995.% En la parte inglesa de
Canad4, Cochrane y col. reportan 5,947
pacientes hidrocefalicos entre 1989-2001,
a los cuales se les realizo un total de 12,106
cirugfas.>

La mayorfa de las hidrocefalias congé-
nitas ocurre a consecuencia de malforma-
ciones, siendo la estenosis del acueducto
(Fig. 3.1 C,D) la més frecuente (20%).
Diferentes formas de malformacién del
acueducto fueron identificadas por Rus-
sell: atresia, acueducto en tenedor (dos
fondos ciegos sin lumen real) y la pre-
sencia de una membrana que atraviesa
el acueducto, condicién esta reportada
por Payan en coincidencia con esclerosis
multiple.®*¢ La hidrocefalia por esteno-
sis del acueducto se manifiesta en Gtero o
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en los primeros 3 meses de vida. Otra va-
riante, conocida como LIAS por sus siglas
en ingles, que traducida significa esteno-
sis acueductal idiopética de inicio tardio,
puede hacerse evidente tanto en la adoles-
cencia como en la adultez.*” Nugent y col.
reportan casos de estenosis del acueducto
iniciando después de la primera década de
vida, en los que la “estenosis” desapareci6
posterior a la derivacién. A partir de esa
observacién, estos autores comentan, que
la dilatacién de los ventriculos laterales en
hidrocefalia avanzada podria presionar el
tercer ventriculo hacia abajo, constrifien-
do el acueducto, y asi insinuar que el mis-
mo esta estenosado.®®

La estenosis del acueducto puede tam-
bién asociarse a neurofibromatosis tipo 17
e infecciones viricas intrauterinas, como
la relacionada al virus de la parotiditis,
bien por la enfermedad misma o por la
inoculacién preventiva durante el emba-
razo. Estudios empiricos han demostrado
la ocurrencia de dilataciéon ventricular y
modificaciones en las capas ependimarias
de hdmsters 5 dias después de la inocula-
cién con el virus de la parotiditis, lo que
se interpreta a consecuencia de estenosis

inflamatoria del acueducto.”'”7*7?

EL Sindrome de Brickers-Adams, con-
secuencia de una mutacién en el cromo-
soma Xq28 es un ejemplo de hidrocefalia
genética, en el que hay estenosis del acue-
ducto y retraso mental severo.*’ Es una
condicién autosomica recesiva que afecta

74-75

solo a varones,”*” pero, las hembras por-
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tadoras, pueden mostrar rasgos leves.? Se
ha reportado sobre todo en parejas con-
sanguineas’®y se senala una incidencia de
1/30000 varones nacidos. La condicién
puede acompanarse de ausencia de sep-
tum pellucidun y cuerpo calloso, asi como
también malformacién de los cuerpos
cuadrigeminales y fusién de tilamo con
ganglios basales.”

Asociada a otras malformaciones, la
hidrocefalia puede verse en las diferentes
variantes de Arnold-Chiari, en alrede-
dor del 80 — 90% de los casos, bien por
ectopia tisular como ocurre en el tipo I
o con disrafismo espinal y meningocele
como en el tipo I1.777% En estos casos, el
desplazamiento caudal del vermis y 4to
ventriculo al canal espinal, produce dis-
torsion y acodamiento del tallo cerebral y,
en consecuencia, estenosis del acueducto.
También puede haber microgiria y poligi-
ria. La hidrocefalia puede estar presente al
nacimiento o hacerse manifiesta después
de cierre del defecto.

Menos del 5% de las hidrocefalias
congénitas ocurre en relacién al sindro-
me de Dandy Walker.” (Fig. 5.1D Cap.
Investigaciones) que también presenta
una triada caracteristica: hipoplasia o
agenesia del vermis cerebeloso, dilata-
cién marcada del 4to ventriculo, e hi-
drocefalia supratentorial, aunque otras
anomalias pueden estar presentes como
agenesia del cuerpo calloso, estenosis del
acueducto malformativa o funcional (al
ser bloqueado por el quiste del cerebelo)
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y en un 17.5%, encefaloceles occipitales.
Esta condicién se explica en base a una
malformacién en el techo del rombo en-
céfalo, con alteracién en el desarrollo del
cerebelo y estructuras vecinas. En mu-
chos casos, la hidrocefalia est4 ya presen-
te al momento del diagnostico.*

Anomalias de la unién craniocervical
en las que hay impresién de la base del
craneo (platibasia) y compresién secunda-
ria alrededor del foramen magno, también
ocasionan hidrocefalia. Debe tenerse pre-
sente en nifos acondroplasicos, en el sin-
drome de Klippel-Feil y en la osteogénesis
imperfecta.®!

Alrededor del 65% de los encefaloceles
occipitales se acompanan de hidrocefalia,
pero esta asociacion es rara cuando se tra-
ta de encefaloceles de localizacién fronto-
nasal.®

Los quistes aracnoidales pueden oca-
sionar hidrocefalia en relacién a su ubica-
cién, particularmente intraventricular o
del plato cuadrigeminal.®*% (Fig. 3.1 E)

Lesiones vasculares también son res-
ponsables de hidrocefalia. Entre estas, el
aneurisma de la vena de Galeno, el cual
ocasiona hipertension venosa y bloqueo
del acueducto asi como reduccién de la
absorcién del LCR.® (Fig. 3.1F)

Atrofia o estenosis congénita del Fora-
men de Monro causando hidrocefalia uni-
lateral también han sido reportadas.?*%7

Hidrocefalia congénita no malforma-
tiva puede ocurrir a causa de toxoplas-
mosis y citomegalovirus, adquiridas por



transmisién vertical. En estos casos, hay
generalmente hidrocefalia con microce-
falia y en el caso de toxopolasmosis, se
pueden observar calcificaciones paren-
quimatosas difusas y/o peri-ventriculares.
(Fig. 3.1G)

El efecto teratogenico de las radiaciones
y ciertos medicamentos, asi como afeccién
de los cromosomas 8-9-13-18-21, son
igualmente causa de hidrocefalia.®

Hidrocefalia congénita puede verse en
nifos afectados por el virus de la inmu-
nodeficiencia adquirida (VIH) pero este
virus no ha sido demostrado como factor
etiolégico.

La hidrocefalia ha sido también in-
vestigada en experimentos de laboratorio
mediante exposicién prenatal de ratas a
etanol sin que se haya podido demostrar
una relacion directa.®

Las formas adquiridas de la hidroce-
falia son mds féciles de explicar. Ocurren
después que el cerebro y los ventriculos se
han formado, se manifiestan a cualquier
edad, y, generalmente su causa puede ser
establecida. Su incidencia, empero, es des-
conocida internacionalmente. Hemorra-
gias intracraneales, infecciones meningeas,
tumores, traumatismos craneo-encefalicos
y parasitismo, son los factores etiolégicos
preponderantes.

La hidrocefalia secundaria a hemorra-
gia intra o periventricular que se presenta
especialmente en el recién nacido prema-
turo, sobre todo de bajo peso, informa-
da con una incidencia de 31-65%, por

Mancjo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas v desilusiones

45

Papile,” ha reducido a 20- 25% segin al-
gunos reportes.”’ En estos casos hay obs-
truccién mecdnica por la sangre dentro
del ventriculo y trastorno de la absorcién
por aracnoiditis secundaria que compro-
mete las vellosidades aracnoidales. Gene-
ralmente, se desarrolla ventriculomegalia
entre 1-3 semanas posterior a la hemorra-
gia, pero no todos los casos de dilatacién
ventricular progresan a hidrocefalia.”? La
posibilidad de que ello ocurra, estd en re-
lacién a la cantidad de sangre intraventri-
cular.”® La hemorragia subaracnoidea por
ruptura de aneurismas o traumatismos
craneales, lleva a hidrocefalia comunican-
te, ya que el trastorno es por deficiencia
en la absorcién.

En casos de procesos infecciosos me-
ningeos, la hidrocefalia es consecuencia de
obstruccidn a nivel de las cisternas basales
y el espacio subaracnoideo cortical. Con
frecuencia hay septaciones intraventri-
culares y alteraciéon del parénquima, con
areas de encefalomalacia. (Fig. 3.1H) Los
abscesos cerebrales pueden causar hidro-
cefalia obstructiva, habiéndose también
reportado hidrocefalia unilateral por blo-
queo del Foramen de Monro.**

Cuando se trata de tumores, el trastor-
no es generalmente obstructivo, excepto
cuando ocurre a consecuencia de papilo-
ma o carcinoma del plexo coroideo, asi
como la recientemente reportada hiper-
plasia de los plexos coroideos, casos en los

que se ha confirmado sobre produccién
de LCR.?7%697989 §j ¢] tumor bloquea el
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Fig. 3.1
A)  Resorcién transependimaria en hidrocefalia aguda
C,D) Estenosis del acueducto
F)  Aneurisma Vena de Galeno

H)  Multicavitacién en hidrocefalia infecciosa
J)  Distencién venas pericrineo
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B) Papiloma plexo coroideo

E) Quiste aracnoidal cuadrigeminal

G) Calcificaciones periventriculares
en toxoplasmosis

I) Hipertension fontanelar

K) Hidranencefalia



Foramen de Monro, como puede ocurrir
en tumores taldmicos, puede haber hidro-
cefalia unilateral ipsilateral.

Hidrocefalia unilateral es ademis po-
sible en oclusién edematosa del Foramen
de Monro como complicacién de cirugfa
intraventricular'® y en pacientes deriva-
dos, afectando el ventriculo contralateral
a aquel que tiene el catéter.!”!

Los infiltrados leucémicos con dano
a nivel de las vellosidades aracnoidales y
obstruccién de los senos venosos, pue-
den causar hidrocefalia por déficit de ab-
sorcién.'??

Otras causas de hidrocefalia adquiri-
da son: toxoplasmosis en su fase tardia,
trombosis de los senos sagital superior y
lateral y de la vena Cava Superior!©3104-105
y el lupus eritematoso congénito, por lo
que se recomienda monitoreo cuidadoso
a nifos nacidos de madres con anticuer-
pos anti-Ro.'%

Cuando la causa no puede ser estable-
cida, la hidrocefalia es considerada “idio-
pdtica’, y se asume que pudiera ser conse-
cuencia de dafio en la irrigacién sanguinea
o infecciones que ocurrieron durante el
periodo gestacional y estropearon un cere-
bro que pudo haber sido normal.

Las manifestaciones clinicas de la hi-
drocefalia varian con la edad del pacien-
te, el progreso de la condicién, la causa,
el lugar de la obstruccién, la rapidez con
que se inicia y la duracién del trastorno.
En el lactante y nifios con suturas cranea-
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les separadas, el hueso y la duramadre se
distienden acomoddndose al desarrollo
de la hidrocefalia por lo que la primera
y casi Unica manifestacién es el aumen-
to desproporcionado del tamafo craneal,
con frente amplia y pudiendo la cabeza al-
canzar grandes proporciones.'” También
puede haber una fontanela llena y tensa
y distencién de las venas peri- craneales,
(Fig. 3.1 I, ]J) somnolencia, inapetencia,
hipo-actividad, espasticidad e hiperre-
flexia, retardo del desarrollo psicomotor y
vomitos. Los ojos tienden a desviarse ha-
cia abajo y adentro en el llamado “Signo
de sol poniente” y puede escucharse el so-
nido de olla cascada o signo de Macewen
a la percusién del crineo. Es raro ver pa-
piledema en lactantes. En ocasiones, hay
crisis convulsivas.

En nifos mayores en los que las sutu-
ras se han cerrado, los sintomas mis sobre-
salientes son la cefalea y el vomito. Puede
haber cambios de personalidad y edema de
fondo de ojo y a medida que progresa la hi-
drocefaliay aumenta la presién intracraneal,
puede aparecer somnolencia y diplopfa por
paresis del VI nervio craneal. En escolares,
la primera manifestacién puede ser la falta
de rendimiento académico. En ambos gru-
pos puede haber irritabilidad y pérdida del
apetito. La presentacién caracteristica en
los casos de estenosis del acueducto de ini-
cio tardio (LIAS) es la cefalea. ' En la tabla
No. 3.1 se detallan las manifestaciones por
grupo etario.
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Tabla No. 3.1
Manifestaciones de hidrocefalia por grupo etario
EDAD SINTOMAS SIGNOS
1 Tamafio crineo Macrocefalia, fontanelas amplias, tensas*
Irritabilidad Separacién suturas, piel craneo delgada
y brillosa
Hipoactividad Venas pericraneales visibles
0 a2 anos Rechazo alimentacién Signos de sol poniente y de Macewen
Vémitos Paresis VI, edema papila (raro) atrofia dptica
Retraso desarrollo psicomotor | Reflejos primitivos
Hipoactividad, hipertonia, hiperreflexia
Disfuncién tallo
Hipertension intracraneal sostenida
2-10 afnos Cefalea Signos de Parinaud y Macewen
Néusea Edema de Papila y Trastornos visuales
Vémitos Decorticacién™*

Alteraciones cardiorespiratorias

Cefalea frontal generalizada

Edema papila, atrofia 6ptica

Vémitos, | apetito

Paresis VI uni o bilateral

dolor cervical

Signos de Parinaud y Macewen

Temblores generalizados

Dificultad para la marcha

Mis de 10 anos

Visién borrosa, diplopia

Espasticidad extremidades inferiores

} capacidad mental

Incoordinacién

Alteracién conducta

Somnolencia

Cambios de personalidad

Pubertad precoz / retardada

Macrocefalia***

*La hipertensién fontanelar en lactantes hidrocefilicos, no se modifica con los cambios posturales
**Aparece en estadios avanzados

***Aun con suturas cerradas, la hipertension intracraneal crénica puede ocasionar crecimiento anormal de la cabeza

En ocasiones, la dilatacién ventricu-
lar se detiene, haciéndose estacionaria y
sin que aparezcan las manifestaciones o
secuelas de la hidrocefalia que obligan a
una accidn terapéutica. Es lo que se cono-

ce como hidrocefalia compensada,'” que
se caracteriza por el no aumento de los
ventriculos, circunferencia craneal normal
o solo ligeramente aumentada, no altera-
ciones psicomotoras y un desempefo in-
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telectual adecuado. La hidrocefalia es “de-
tenida”, cuando ha sido apropiadamente
tratada frenando su progreso.

Un trastorno distinto y particular que
no debe ser confundido con una hidro-
cefalia severa, es la hidranencefalia, ca-
racterizada por una ausencia total o casi
total de los hemisferios cerebrales y gan-
glios basales, con presencia de tilamo,
tallo cerebral y cerebelo. (Fig. 3.1 K) Se
le considera consecuencia de accidentes
destructivos vasculares o infecciosos du-
rante el desarrollo embrionario. La ex-
posicién a drogas, alcohol y radiaciones,
también juegan un papel en la ocurrencia
de este desorden. Segiin Stiner, los cam-
bios se producen en los primeros meses
del embarazo y se estima una incidencia
de 1/10000. No hay predileccién de sexo
o raza y la supervivencia de los afectados
es generalmente corta. Los nifios porta-
dores, manifiestan retraso psicomotor,
disminucién del tono muscular y pueden
tener epilepsia.’!

Lagran cantidad de estudios experimen-
tales sobre la hidrodindmica y funciones
del LCR, la multiplicidad de teorias sobre
definicién, clasificacién y patogénesis de
la hidrocefalia, debates sobre los mecanis-
mos de produccidn, los efectos irreparables
demostrados en el tejido cerebral sin que
se tenga claro cémo evitarla, la evidencia
de un proceso de causa-efecto, y hasta el
resultado a veces exitoso y otras no tan exi-
toso de las alternativas terapéuticas, pese a
todos los avances logrados, reafirman una
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realidad triste: la hidrocefalia es una tras-
torno complejo, sobre el cual mucho debe
atin ser investigado y aprendido.
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Hidrocefalia idiopética externa de la infancia

Es otra causa de crecimiento craneal
rapido en lactantes, que se inicia a partir
del 29 - 3= mes de vida, sobrepasando el
95-97 percentile. Esta condicién se carac-
teriza por la coleccién de liquido cefalo-
rraquideo en el espacio subaracnoideo de
la convexidad, sobre todo en las regiones
frontales, cisura inter-hemisférica y cister-
nas basales.! 234567

Su etiologia es desconocida y se pre-
senta tanto en nifios prematuros como
en muchos nacidos a término.>**® En
ocasiones, se ha encontrado historia fami-
liar de herencia autosémica dominante y
en algunos casos, los padres son también
macrocéfalos por lo que se presume una
relacién genética.' >

Los términos utilizados para referirse
a esta condicién son muy variados. (Ta-
bla 4.1) Tratando de escoger una nomen-
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clatura que pudiera describir el espacio
subaracnoideo en base a los conceptos
anatémicos, Frim y Curry'® han llamado
“Subaracnoideomegalia” al aumento del
espacio subaracnoideo, término que sirve
para referirse a las diferentes condiciones
que pueden ocupar este espacio intracra-
neal, y que los autores consideran evita
confusién con el termino hidrocefalia, el
cual implica patologfa.

Se considera que el espacio subaracnoi-
deo esta aumentado, cuando el 4rea entre
la superficie pial del cerebro y la aracnoi-
des es >3mm.!!

Los nifos portadores no tienen historia
previa de enfermedad o trauma que pueda
originar esta condicidn, y, a diferencia de
aquellos con patologfas auténticas, su de-
sarrollo psicomotor y examen neurolégico
son normales, sin que se haya reportado
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aumento de presién intracraneal en nin-
gun caso.””* Hay macrocrineo, la fonta-
nela anterior es amplia sin tensién; y en
la posicién sentada, se aprecia deprimida.
Los bordes 6seos pueden estar elevados
(observacion personal). Las suturas no
se separan. El rendimiento académico es
generalmente adecuado, aunque hay que
tener presente que, algunos ninos, por
carecer de los estimulos y oportunidades
necesarios, podrian no alcanzar tal obje-
tivo, lo que hemos visto repetidas veces
en nuestra practica. En raras ocasiones, ha
habido reportes de nifios con hipotonia en

los primeros meses o afos.*” %13

Tabla 4.1
Términos utilizados para definir la dilatacién
benigna del espacio subaracnoideo en ninos

Hidrocefalia externa ( HE) >6%

Hidrocefalia externa idiopdtica de la infancia
(HED**

Ensanchamiento benigno del espacio
subaracnoideo en lactantes 37142

Aumento temporal del espacio subaracnoideo
en prematuros’’

Hidrocefalia comunicante benigna en nifios '*

Coleccidén subdural benigna de la infancia 2

Coleccién extra-axial benigna de la infancia

Coleccién subaracnoidea de liquido %

1-12

Hidrocefalia idiopética externa

Subaracnoideomegalia 1

La fisiopatologia de esta entidad, ha
sido planteada en base a una deficienia
transitoria en la re-absorcién de liquido

cefalorraquideo a nivel de las vellosidades
aracnoidales que se resuelve de manera es-
pontinea con el paso del tiempo, por lo
que es considerada benigna.®'*'*

Para algunos, se trata de un defecto en
la maduracién de las vellosidades arac-
noidales' o bien, una obstruccién secun-
daria de las mismas. Otra teorfa explica
esta condicién, en base a un periodo de
crecimiento lento del cerebro que poste-
riormente comienza a llenar el crineo.?*'¢
Para algunos, el ensanchamiento del espa-
cio subaracnoideo en nifios prematuros es
indicativo de inmadurez cerebral.'”

Los estudios neurorradiologicos (TAC
y RM) se caracterizan por el ensancha-
miento del espacio subaracnoideo cor-
tical en las regiones frontales e inter-he-
misférica con tejido cerebral normal.>*'8
Los ventriculos son generalmente norma-
les, aunque en ocasiones, se ha reporta-
do dilatacién ligera, asi como también
cierto grado de expansién de las cisuras
silvianas.#37'2 E] liquido es iso-intenso
con respecto del LCR." (Fig. 4.1 A)

‘r.‘
QLY

Fig. 4.1 TAC A) Dilatacién espacio
subaracnoideo bi- frontal e inter-hemisférico.
B) Atrofia cerebral




La imagen tomogrifica es, muchas ve-
ces, interpretada como atrofia cortical,
pero en esos casos, generalmente no hay
macrocefalia, la distribucién del ensancha-
miento del espacio subaracnoideo es mds
difusa’ y puede acompanarse de algiin gra-
do de alteracién tisular.** (Fig. 4.1 B)

La presencia de venas en el espacio ex-
tra-axial en TAC es conocida como “signo
de la vena cortical”. (Fig. 4.2) Esta ima-
gen y la observacién de venas en el espa-
cio subaracnoideo en ultrasonografia con
doppler a color, ayudan a establecer la
diferencia diagnostica con relacién a los
higromas y hematomas subdurales, en los
cuales, las venas se encuentran rechazadas
hacia el parénquima.”**? En casos de efu-
sién subdural, el liquido es hiper-intenso
con relacién al liquido cefalorraquideo.'®

Fig. 4.2 Signo de la vena cortical

En cualquier caso, es la observacién cli-
nica de la evolucién del paciente la que en
definitiva establece la diferencia diagnés-
tica."”” No obstante, para Frim."” la condi-
cién estd basada Unicamente en estudios
radiol4gicos.

Algunos autores, pese a admitir esa
condicién como auto-limitada, ponen en
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duda su benignidad, y sefialan haber teni-
do pacientes que, eventualmente desarro-
llaron hematoma subdural espontdneo,’'?
si bien ella no constituye un factor de ries-
go para sangrado subdural.**

Otros autores afirman la benignidad
de la entidad la cual relacionan a la edad
y reiteran su regresién espontanea en unos

1-238121425  aunque los nifios

2-3 afos,
mantengan una circunferencia cefilica por
encima del estdndar para su edad, y pese a
que, como sucede en ocasiones, la imagen
tomogrifica permanezca estatica.”®”'® En
observaciones a largo plazo (entre 3 y 10
afos) de pacientes con esta condicién, se
ha observado que la coleccién no regresa.”

Tratindose de una condicién benigna
y transitoria, el manejo debe ser conserva-
dor, pero, es recomendable, mantener un
periodo de observacion, por la posibilidad
de que en algiin caso, como ha sido repor-
tado se desarrolle hidrocefalia cldsica.'®

En la figura 4.3 (A y B) un caso de la
serie de la autora mostrando recuperacién
completa.

B

Fig. 4.3 A) Dilatacion espacio subaracnoideo
B) Tres anios después
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CAPITULO D

Procedimientos diagnésticos

Muchas de las manifestaciones clinicas
de la hidrocefalia en la poblacién pedidtri-
ca, y de manera particular en lactantes y
pre-escolares, hacen sospechar el diagnos-
tico con elevada posibilidad de que el mis-
mo sea correcto. Para confirmarlo y sobre
todo para determinar su causa, se dispone
de varios procedimientos que pueden ser
seleccionados segun la edad del paciente,
la urgencia con que se requiera la infor-
macién y la disponibilidad del equipo.
Pero, es conveniente, escoger un estudio
que ofrezca la mayor informacion posible,
ya que el criterio “costo-eficacia” debe ser
considerado siempre, especialmente en
medios con limitaciones.

Desde el punto de vista biolégico, no
hay pruebas que aporten a la investigacién
de la hidrocefalia. Evaluar los niveles de
alfa-feto-proteina ha sido de beneficio en
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el diagnéstico de algunas patologias con-
génitas, como ocurre en casos de defecto
del tubo neural, pero es de baja sensibi-
lidad para tamizaje de hidrocefalia fetal.
En un estudio retrospectivo de 70 casos
de hidrocefalia fetal Szajkowski y col. no
encontraron alteraciéon significativa con
respecto de la poblacién general. Estos au-
tores sefialan que si esa proteina fetal esta
elevada en pacientes con hidrocefalia, es
mds bien sugestivo de la presencia de otras
anomalias.’

En las décadas de 1950-1960, se rea-
lizaba la trans-iluminacién del crineo
como un método de evaluacién en lactan-
tes, con el fin de conocer la existencia de
lesiones intracraneales conteniendo liqui-
do, y en particular la hidrocefalia. (Fig.
5.1 A) También se aplicaba este estudio,
para dar seguimiento a pacientes tratados
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y se reporta que con ella era posible obser-
var la expansién del manto cerebral >

En la radiografia simple de crineo
pueden obtenerse datos indirectos de la
hidrocefalia, algunos de los cuales estdn
relacionados a la edad del paciente: des-
proporcién crineo-facial, aumento de las
impresiones digitiformes, separacién de
suturas, (mds de 3mm) ensanchamiento
de las fontanelas, alteracién de la mor-
fologia craneal y erosion del dorso selar.
(Fig. 5.1B) Algunos de esos detalles empe-
ro, son obtenidos mediante la exploracién
fisica, por lo que, en nuestra opinién, la
radiografia simple no es fundamental en
la investigacion de hidrocefalia.* Mas sig-
nificativo son datos particulares a ciertas
patologias como la posicién baja del inion
que se observa en casos de estenosis del
acueducto y sindrome de Arnold-Chiari,
punto anatémico que, por el contrario,
se encuentra elevado en el Sindrome de
Dandy Walker y en el quiste aracnoidal de

fosa posterior.’

Ultrasonografia (US) Tomografia Axial
Computarizada (TAC)

Magnética (RM) son las investigaciones

y Resonancia

vigentes para diagnosticar la hidrocefa-
lia ya que ofrecen informacién precisa y
detallada. Pero, una sola investigacién no
siempre es capaz de mostrar el 100% de
la patologia.® En ocasiones, la TAC pue-
de no revelar una lesién pequena a nivel
del acueducto, o la RM puede errar una
calcificacién.® Por ello, muchas veces es
necesaria la administracién de medios de
contraste con el fin de precisar mejor la
informacién, o bien puede ser necesario
hacer mds de un estudio. Hay caracteristi-
cas que se pueden diferenciar en ambos de
estos estudios si la hidrocefalia es aguda o
crénica.? (Tabla No. 5.1)

El desarrollo fetal monitoreado me-
diante sonografia obstétrica permite, en
muchos casos, conocer de manera anti-
cipada la existencia de malformaciones
con lo que se puede adelantar una pro-

gramacion coherente a la condicién del

Tabla No. 5.1

Caracteristicas de la hidrocefalia en Tomografia y Resonancia

HIDROCEFALIA AGUDA

HIDROCEFALIA CRONICA

Cuernos temporales > 2mm

Cuernos temporales menos pI'OIIliIlCIltCS que en

hidrocefalia aguda

Cisura Silviana e interhemisferica no visibles

3er ventriculo herniado hacia la silla turca

Relacién de Evans >30%

Silla turca erosionada

“Abombamiento” cuernos frontales

Macrocefalia

Reabsorcidn transependimaria

Cuerpo Calloso atrofiado (MRI sagital)

Elevacién cuerpo calloso

Fuente: Espay AJ .8
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nifio afectado para el momento de su na-
cimiento. Segin la experiencia de Lustig,
la longitud y ancho ventricular se pueden
medir con bastante precisién a partir la
20 semana de embarazo con la ultraso-
nografia.” Denkhaus y Winsberg sugieren
que la medida mas importante es la de los
cuernos frontales. Sumando el ancho de
ambos estos autores sefialan un promedio
de 1.lcm, aumentando hasta 2.4cm al
término, con limites entre 1.45-2.78cm,
medidas que consideran a modo de orien-
tacién para la evolucién de posible dilata-
cién ventricular intrauterina.'

La Sonografia y Ultrasonografia con
doppler por via transfontanelar son estu-
dios féciles de realizar, y de costo relativa-
mente bajo. La informacién en relacién a
la dilatacién ventricular es adecuada, no
asi en lo referente al parénquima cerebral.
(Fig. 5.1C) Con estos estudios es también
posible evaluar cambios en el flujo sangui-
neo cerebral en lactantes hidrocefalicos.!!

En neonatos prematuros estos exdme-
nes pueden mostrar ventriculomegalia en
los primeros dias de vida, pero, se debe te-
ner cuidado de no considerar a esos nifios
como hidrocefalicos en base a esas im4-
genes iniciales, a menos que haya habido
una hemorragia intra o periventricular.
Sonografias controles a intervalos pruden-
tes, son utiles para dar seguimiento ante la
posibilidad de que esa dilatacién progrese
a una hidrocefalia verdadera.

La TAC evalta el tamafio, forma y
posicién de los ventriculos, el ancho del

Manejo de la hidrocgfalia infantil: Esperanzas y desilusiones
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espacio subaracnoideo basal y sobre la
convexidad, los posibles puntos de obs-
truccién a la circulacién del LCR, y la
condicién del parénquima cerebral, aun-
que no siempre muestra las alteraciones
del desarrollo que en algunos casos acom-
paian la hidrocefalia. El 4 ventriculo
casi nunca se visualiza en TAC a menos
que este dilatado. En la malformacién de
Dandy Walker la imagen es la de un gran
quiste en la fosa posterior en forma de
“V” invertida y con elevacién del tento-
rio.'” (Fig. 5.1D) En hidrocefalia crénica
el 3 ventriculo puede verse herniado ha-
cia la silla turca. Multicavitacién o sep-
tacién, puede observarse en hidrocefalia
infecciosa. (Fig. 5.1E) y, en hidrocefalia
parasitaria calcificaciones. (Fig. 5.1F)

Existen varios criterios asi como diver-
sas medidas y relaciones entre las diferen-
tes estructuras intracraneales para precisar
el aumento del tamafio ventricular. El mds
comtnmente usado es el Indice de Evans,
el cual estima la relacién que hay entre el
ancho de los cuernos frontales y la distan-
cia entre los parietales. Si este es mayor
de 30%, se le considera patoldgico. (Fig.
5.1G) Los cuernos temporales son visuali-
zados cuando hay dilatacién ventricular y
casi nunca en su ausencia.

Synek y Reuben encontraron que
la relacién del perimetro ventriculo-
hemisferio cerebral (>10) constitufa un
indice adecuado para el diagnostico de
ventriculomegalia, siendo mds elevado
en hidrocefalia que en atrofia cerebral.'
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Fig.5.1
A) Transiluminacién B) Rxsimple C) Sonografia transfontanelar
D) S Dandy Walker E) Hidrocefalia infecciosa F) Calcificaciones parasitarias
G) Medidas tamano ventricular H) Estenosis acueducto 1) Posicién catéter ventricular
J) Exudado transependimario  K) Quiste aracnoidal temporal L) Tumor paraventricular
M) Hidrocefalia severa N-N) Hidranencefalia
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Pellici propone que un indice ventriculo-
hemisferio de .21 o mayor, es indicativo
de ventriculo aumentado."

O’Hayon y col. comparando medi-
das de volumen y lineales, en TAC, RM
y Ultrasonido, concluyeron que la mejor
correlacién lineal del tamano ventricular
es el indice entre el cuerno frontal y el oc-
cipital (r = 0.852) el cual, en su estudio, re-
sulté equivalente a la relacién ventriculo-
cerebro. Segtn apuntan estos autores, la
relacién es normal con medida de 0.37,
la misma es independiente de la edad y la
consideran un método simple que puede
también ser usado para seguimiento del
tamafio ventricular en nifios derivados."

Segin Wolpert, en recién nacidos y
pre-escolares, la hidrocefalia tiende a ini-
ciarse por los cuernos occipitales, exten-
diéndose luego al resto del sistema ventri-
cular, mientras que en nifios mayores, la
dilatacién se distribuye de un modo mds
uniforme desde el principio.® En estenosis
del acueducto, los cuernos frontales con
frecuencia lucen “inflados”, emulando la
figura de “Mickey Mouse (Fig, 5.1H)

La TAC es también muy utilizada
para seguimiento de los pacientes con
derivacién de LCR, siendo su utilidad
en la apreciacién del tamafio ventricular,
restauracién del manto cerebral y posi-
cién del catéter ventricular. (Fig. 5.11) A
este propésito, Udayasankar y col. sefa-
lan que, tomografias no contrastadas, de
baja dosis, proveen imdgenes adecuadas
con un ahorro de hasta 63% de radia-
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ciones si comparadas a estudios a dosis
estdndares.'®

La RM, igual que la TAC permite un
reconocimiento objetivo del ensancha-
miento ventricular, pero es mds ilustrati-
va en lo referente a los trastornos de mi-
gracién neuronal: microgiria, paquigiria,
polimicrogiria."” Tiene ademds la ventaja,
junto a la Ultrasonografia, de que no uti-
liza radiaciones ionizantes como es el caso
de laTAC, tema sobre el que ha manifesta-
do preocupacién la Academia Americana
de Pediatria, que en septiembre de 2007
publico sugerencias relativas al uso de la
TAC y su vinculo a posible efecto canceri-
geno en nifios cuyas células en desarrollo
son mds sensibles, pese a reconocer que
los beneficios de la TAC son mayores que
los riesgos en ese tipo de paciente.'®

Tanto en la TAC como en la RM, pue-
de apreciarse el exudado transependima-
rio, o edema de la sustancia blanca como
considerado por algunos, la cual aparece
principalmente en casos de hidrocefalia
aguda o cuando hay gran hipertensién de
LCR. (Fig. 5.1])

La morfologia ventricular puede mos-
trarse alterada en casos de lesiones ocu-
pantes, intra o paraventriculares: tumores,
quistes, abscesos, y algunas lesiones vascu-
lares. (Fig. 5.1Ky L)

En la hidrocefalia puede haber un en-
sanchamiento gigantesco de los ventricu-
los, pero se puede reconocer por la presen-

cia de una capa residual delgada de corteza
cerebral."” (Fig. 5.1M) Se debe diferenciar
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una hidrocefalia severa de la llamada hi-
dranencefalia, en la que hay ausencia de la
mayoria de las estructuras supratentoria-
les, preservando la hoz, muchas veces en
posicién anémala; estando presentes al-
gunos de los elementos que dependen de
la circulacién posterior (ej: tallo cerebral,
algo de Iébulo occipital y cerebelo). El 3=
ventriculo estd ausente. (Fig. 5.1N y N)

Otras condiciones que también deben
ser diferenciadas, son la holoprosencefalia
con hidrocefalia, en la que se observa au-
sencia casi total de hemisferios cerebrales,
no hay separacién entre ellos y el cuerpo
calloso esta total o parcialmente ausente,
y la ventricuolomegalia asociada a atro-
fia cerebral en la que hay grandes surcos
y cisternas, en ausencia de aumento de la
circunferencia craneal y de hipertensién
intracraneal.

En trauma craneal, no hay caracteristi-

cas especificas que lleven al diagnéstico de

hidrocefalia. En un estudio realizado por
Marmarou en 75 pacientes 3, 6-y 12 me-
ses posteriores a un trauma craneal severo
con Escala de Glasgow 8, se encontré di-
latacién ventricular en 44% de los casos,
pero solo 10.7% desarrollaron hidrocefa-
lia con ventriculomegalia e hipertensién
intracraneal, lo que sugiere que la dilata-
cién ventricular puede mds bien ser con-
secuencia de atrofia cerebral en la mayoria
de los casos.”

Aunque pacientes con hidrocefalia
pueden presentar convulsiones, el elec-
troencefalograma (EEG) no es particular-
mente Gtil como método de investigacién,
aunque puede contribuir para diferenciar
hidrocefalia severa de hidranencefalia, ya
que en esta ultima, o no hay registro de
actividad cortical o el mismo es de muy
bajo voltaje y sin gradiente antero-poste-
rior, por la ausencia de corteza cerebral.

(Fig. 5.2)

...... Prwre e, PO, 1N, $ 0 kO |

Fig. 5.2 EEG en un caso de hidranencefalia.
(Cortesia Dra. Evelyn Lora)
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CAPITULO 6

Tratamiento

Hidrocefalia

0‘)

Derivacién extracraneal
con valvula

Llegar al diagnéstico de hidrocefalia es
simple, pero es dificil y muchas veces im-
posible anticipar el futuro de los pacientes
con esta condicién, dificultad fundamen-
tada en la multiplicidad de sus causas, las
consecuencias que de ella se derivan y las
complicaciones que pueden eclipsar el re-
sultado esperado del tratamiento. Es im-
portante recordar que ese tratamiento serd
de por vida tal cual es la condicién, excep-
tuando algunos casos en los que dada su
etiologia, la hidrocefalia podria corregir al
resolverse el problema basico como acon-
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Ventriculostomia
3er ventriculo

tece tras la remocién de algunos tumores y
en la hidrocefalia secundaria a hemorragia
intraventricular del recién nacido.

Pobre o ningtin desarrollo intelectual,
discapacidad motora, y una muerte tem-
prana (50-60%) son el presagio de los
nifios con hidrocefalia no tratada, mien-
tras que aquellos con tratamiento pueden
sobrevivir hasta la adultez."!! En nuestra
serie también hemos tenido la satisfaccién
de ver muchos nifos alcanzar esos afos.

El mayor reto ha sido obtener un tra-
tamiento eficaz y duradero a largo plazo,
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desafio que ha resultado una gran faena
y una experiencia llena de esperanzas y
decepciones. De esa busqueda, han resul-
tado multiples ideas que datan desde la
antigﬁedad, y que en su momento, se in-
terpretaron de utilidad. Un ejemplo es la
préctica de constredir el crineo con ven-
das para reprimir su crecimiento, creencia
todavia puesta en prictica por algunos,
aun en pleno siglo XXI, al modo de pobla-
ciones ignaras y supersticiosas, valiéndose
de “facilidades” que estdn a la mano, y que
podrian interpretarse como una “variante
curiosa y simple” de aquellas propuestas
primitivas. Evidencia de ello es el caso de
un nifo de nuestro medio, en cuya cabeza
el padre colocaba una media, con el con-
fesado propésito de impedir que la misma
creciera, y con el efecto imprevisto, pero al
mismo tiempo inevitable asi como perju-
dicial, de lacerar su frente. (Fig. 6.1)

Fig. 6.1 Laceraciones
por vendaje del crineo

El uso de medicamentos y purgantes,
inyeccién de yodo en los ventriculos y
hasta exposicién al sol (entre otros méto-
dos) con los que se pretendia deshidratar
el cerebro, resultaron pruebas ineficaces.
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El tratamiento farmacolégico posterior
ha incluido inhibidores de la anhidrasa
carbénica, agentes diuréticos varios y los
diuréticos osméticos. Hoy dia, se reco-
noce la Acetazolamida, como el medica-
mento mds apropiado para reducir la pro-
duccién de LCR, sola o en combinacién
con Furosemida.*? Su uso, sin embargo,
es limitado en hidrocefalia por lo restrin-
gida que es la reduccién en la produccién
de LCR in vivo. La dosis recomendada es
de 100 mg/kg/dia,*> mantenida por pe-
riodos de hasta 6 meses.” Algunos inician
con dosis mds bajas (30mg/kg/dia) para
aumentarla progresivamente.” Se sugie-
re acompanar con la administracién de
Bicarbonato de Na en solucién al 8.4%
(4mEq/Kg/d) y Cloruro de K,(Immol/
Kg/d) ajustando las dosis en base a las
concentraciones plasmdticas.* La dosis
sugerida de Furosemida es de 1mg/Kg/d,
que puede ser dividida en dos dosis.*> Los
diuréticos osméticos no tienen lugar en el
tratamiento de hidrocefalia.

El manejo medicamentoso, sin embar-
go, es de utilidad solo durante periodos
cortos, ya que el tratamiento de la hidro-
cefalia es, esencialmente quirtrgico.

La puncién lumbar, introducida por
Quincke en 1981, fue, en un momento,
considerada de beneficio para tratar hidro-
cefalia comunicante al drenar LCR.® Esa
préctica, no se utiliza en otras variantes de
hidrocefalia y se debe recordar su contra-
indicacién en presencia de hipertensién
intracraneal.



El drenaje ventricular externo, aplica-
do en la actualidad de manera intermiten-
te o continua, habia sido iniciado a fines
de 1800 por Keen,® pero fue abandonado
por el poco éxito mostrado, tal vez rela-
cionado al escaso conocimiento que en ese
momento se tenfa sobre la dindmica del
flujo del LCR.

A partir de 1914, Cushing por una par-
te, y Dandy y Blackfam por otra, divulga-
ron, en base a sus trabajos experimentales,
interesantes aspectos anatomo-fisiolégicos
sobre el origen del LCR y la conexién en-
tre el espacio subaracnoideo espinal y pe-
ritoneo, lo que llevo a considerar la plexec-
tomia y la derivacién lumbo-peritoneal
como métodos potenciales de tratamiento
para la hidrocefalia.” Segun relata McCu-
llough, la plexectomia fue una técnica am-
pliamente usada en EU durante algo mds
de 30 afos, pero finalmente abandonada
al observar que el ventriculo plexectomi-
zado aumentaba igualmente de tamafio, y
por el descubrimiento de fuentes extraco-
roideas de produccién de LCR.

Desde entonces, muchas han sido las
propuestas quirdrgicas, resultando en una
larga lista de técnicas y destinos para des-
viar el LCR: ventriculostomia del 3 ven-
triculo, (Cushing) derivacién del ventri-
culo lateral a la cisterna magna, conocida
comtnmente como Torkildsen y a dife-
rentes espacios y cavidades extra cranea-
les como la auricula derecha del corazén,
uréter, senos venosos, vena yugular, pleu-
ra, vesicula, estomago, ileo, conductos
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salivales, espacio subgaleal, proceso mas-
toideo, médula dsea, trompa de Falopio
y la cavidad peritoneal.*”* De todas estas
opciones, han permanecido las derivacio-
nes a la auricula derecha del corazén via
la vena yugular interna, (utilizada pocas
veces en la actualidad) la cavidad peri-
toneal, y la ventriculostomia del 3¢ ven-
triculo, revivida tras el advenimiento de
los equipos flexibles de endoscopia y las
cdmaras de alta resoluciéon. Estas ofertas
terapéuticas, sin embargo, no han sido lo
suficientemente eficaces para resolver el
problema de manera definitiva, y se espera
que futuras investigaciones sean capaces
de esclarecer aun miés la patogénesis de la
condicién, de manera que el tratamiento
se base en la solucién de su causa y no del
efecto que ella ocasiona.'

Debido a la complejidad del problema
de la hidrocefalia, el mejor método de tra-
tamiento, no es siempre evidente y puede
que ninguno sea mejor que el otro, ya que
cada uno ofrece ventajas y desventajas, y
no existe una guia de accién determinada
Tanto la derivacién extra ventricular con
vélvulas, como la ventriculostomia del
tercer ventriculo (de uso limitado y con-
troversial en muchos casos) reciben el fa-
vor de unos neurocirujanos y no de otros,
aunque el propésito es el mismo en ambos
casos: eliminar la presién sobre el tejido
cerebral y preservar la vida con adecuada
funcién cognitiva, al tiempo que se evi-
ta el crecimiento craneal. Por otra parte,
se precisa de un largo periodo de tiempo
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para evaluar el resultado del tratamiento,
dado el fallo y las complicaciones posibles
de cualquiera que sea el procedimiento
aplicado. Es el neurocirujano quien debe
decidir el método a emplear, tras una eva-
luacién consciente, basada en la mejor
propuesta para el caso particular a tratar,
sopesada siempre sin fanatismo y recono-
ciendo las limitaciones en la aplicacién de
la ventriculostomia endoscépica de tercer
ventriculo, contra la derivacién extra ven-
tricular que puede ser empleada en todo
tipo de hidrocefalia.

En todo caso de ventriculomegalia,
es importante evaluar la necesidad real
de una accién terapéutica, tomando en
cuenta la complejidad, severidad, fisio-
patologia y patogénesis de la condicién."
Si el desarrollo psicomotor e intelectual
del nifio es normal, y no hay signos su-
gestivos de hipertensién intracraneal, el
paciente debe ser cuidadosamente eva-
luado, y la decisién a tomar, guiada por
las observaciones clinicas y las informa-
ciones obtenidas mediante los métodos
diagndsticos.

El grosor del manto cerebral es tam-
bién tomado en cuenta. Algunos autores
consideran un grosor de 2.8 cm a nivel
de la sutura coronal como indicativo de
buen pronostico cognitivo.'* Para otros, el
grosor aceptado es de 3.5 cm a nivel del
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Foramen de Monro," medida que debe
ser alcanzada antes de los 5 meses de edad,
después de lo cual se reduce la capacidad

de desarrollo cerebral.' Chervenak y col.
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plantean que nifios cuya corteza cerebral
es de 1cm pueden ser observados durante
unos 5 meses antes de tomar accién tera-
péutica.”® Por debajo de lcm la posibili-
dad de recuperacidn es escasa.'

McLone y Partington consideran que
nifios mayores de 5 afios con ventriculo-
megalia estable pueden ser monitorizados
si su desarrollo intelectual es adecuado.”

Es necesario por otra parte, tener pre-
sente que hay varios factores de riesgo que
pueden incidir en el éxito o fracaso del
tratamiento, por lo que, debe ser acep-
tada, sin apasionamiento por el método
terapéutico preferido, la dura realidad de
que ninguno de los métodos disponibles
de tratamiento ofrece solucién permanen-
te en todos los casos, situacién que ha de
ser informada con honestidad a los fami-
liares del enfermo, incluyendo sus benefi-
cios, pero también las complicaciones que
pudieran ocurrir y de ningiin modo alen-
tarlos a considerar el tratamiento aplicado
como curativo. No se debe olvidar que en
casos de hidrocefalia severa y sobre todo
en aquellos de hidranencefalia, ni la ven-
triculostomia del tercer ventriculo, ni las
derivaciones ventriculares extracraneales,
serdn capaces de restaurar o fomentar el
desarrollo de un cerebro inexistente.

Un aspecto que no debe ser obviado es
el costo del tratamiento que resulta eleva-
do en ambos procedimientos y en el cual
se incluyen el tiempo de hospitalizacién,
los estudios requeridos para el diagnosti-
co y seguimiento, el costo del tratamiento



mismo, su eficacia y complicaciones, asi
como la necesidad de re-operacién.'®

Las reflexiones siguientes expresadas
por JL Sutton y M. Choux, dos grandes
de la neurocirugia pedidtrica, en relacién a
los métodos de tratamiento para la hidro-
cefalia infantil, son oportunas para con-
cluir este tema.

“La derivacién permanecerd como un
componente importante en la Neurociru-
gia Pedidtrica”."”

“Me satisface ver que el viejo lema de

Hammer ‘una derivacién siempre una de-

rivacién’ ya no es asi en el afio 2004”.'®
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CarfTULO 7

Derivaciones extra craneales con vélvulas

Sobrepasar el punto de obstruccién,
objetivo fundamental en el tratamiento de
la hidrocefalia, puede lograrse de manera
satisfactoria mediante la implantacién de
derivaciones extra craneales con valvulas
que controlan el flujo y/o la presién de sali-
da del LCR, y las cuales, tras 60 afios desde
su introduccién, contintian siendo el pro-
cedimiento mds utilizado en el manejo de
esta condicién. Su eficacia ha sido demos-
trada en experimentos animales, aunque
sin confirmar remielinizacién completa.!
En humanos, la evolucién clinica de los
pacientes derivados, habla a favor de su be-
neficio, pese a tener complicaciones poten-
ciales. La eleccién del tipo de vdlvula a uti-
lizar, sin embargo, resulta dificil a la hora
de decidir, como se verd mas adelante.

Fue la proeza de Frank Nulsen, Eugene
Spitz y John Holter, la que dio inicio a una
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etapa nueva en el manejo de la hidrocefalia,
al colocar, en 1949, la derivacién a la vena
yugular interna (ventriculo-yugular) y a la
auricula derecha del corazén (derivacién
ventriculo-atrial).? Muchas otras cavida-
des fueron experimentadas en diferentes
momentos como se sefiala en el capitulo
anterior, pero solo han permanecido en
uso las derivaciones ventriculo-peritoneal
(V-P) y ventriculo-atrial (V-A) siendo la
primera la de eleccién para nifios, dada,
ademds de la alta capacidad de absorcién
del peritoneo, la posibilidad de colocar un
tubo distal de mayor longitud con la es-
peranza de que el sistema coexista con el
desarrollo pondo-estatural del paciente.
La blsqueda de materiales biocompa-
tibles y vélvulas con un control de flujo
satisfactorio y presién de apertura eficaz,
ha sido constante. Los materiales para la
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fabricacién de sus componentes (catéte-
res y reservorio) fueron variando desde
el polivinilo, polietileno, goma, y teflén,
hasta finalmente llegar al elastémero de
silicona, utilizado desde 1956.> Gracias
al bario que impregna los catéteres, estos
pueden ser visualizados a los rayos X con-
vencionales. El metal usado para los co-
nectores que interferia en la realizacién de
algunos estudios de imdgenes, fue susti-
tuido por tantalio. En algunos sistemas, el
catéter distal es de extremo abierto, mien-
tras que en otros es cerrado, con ranuras
laterales, que lo hace funcionar como una
valvula diferencial. Para algunos autores
esto contribuye a aumentar la resistencia
al sobredrenaje, mientras que para otros,
aumentan la posibilidad de fallo de la de-
rivacién.*

La vélvula, localizada en el reservorio,
tiene como mecanismo de accidn, un sis-
tema de hendeduras proximales y distales,
bolas, muelle, diafragma y/o combinacién
de estos.

Las divergencias en los resultados de
muchas de las evaluaciones clinicas su-
madas a la gran variedad de vélvulas (Fig.
7.1) de diferentes disefios y tamafos, con
presiones de apertura diversas, con flu-
jo regulado, aquellas de presién fija, vél-
vulas ajustables o programables, las que
tienen dispositivos anti-gravitacionales
agregados, y las mds recientes vélvulas con
materiales impregnados con antibi6ticos
(antimicrobianas) pueden hacer dificil la
seleccién al momento de utilizarlas, pero
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son la experiencia que el neurocirujano
desarrolle con el sistema a emplear, y so-
bre todo, los resultados que haya obtenido
con su aplicacidn, los factores que deben
avalar la decisién. Las designadas ultra
pequefias o neonatales, son preferidas en
recién nacidos por su piel delicada o de
pobre calidad, pero si los nifios reciben
una atencién adecuada, un tamafo “es-
tindar” puede ser utilizado sin mayores
consecuencias. (Observacién personal)

Aunque cada sistema tiene informacién
de fabricacién sobre las diferentes presio-
nes de apertura, se ha sefalado, que el mé-
todo para medir esas presiones, no estd del
todo normatizado, por lo que las medidas
son muy variables.’ Por otra parte, no to-
das las pruebas de laboratorio evaltan los
mismos pardmetros. Czosnyka y col su-
gieren tener presente, por otra parte, que
el funcionamiento en el laboratorio no es
necesariamente el mismo que en la aplica-
cién clinica.® Las mas exactas en relacién a
las especificaciones oficiales resultaron ser
los modelos “bola-en-cono” segun la eva-
luacién de Aschoff y col.’

Las vélvulas clasificadas como estdn-
dares, (Holter, Phoenix /Vygon) funcio-
nan como medios de presién diferencial
abriendo cuando el umbral de presién
programada es superado, y permanecien-
do cerrada cuando esa presidn es inferior,
ofreciendo poca resistencia al flujo en
posicién vertical.” Las presiones de aper-
tura estdn sefialadas en baja, media y alta
(5-10-15 cm de H,0 respectivamente) y
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Fig. 7. 1 Diferentes modelos de vilvulas:

A) Sistema unishunt

C) Phoenix-Vygon cruciforme

E) Neonatal

G) Vilvula Codman-Hakim presién fija

I) Chabbra

K) Magneto para programacién
(vdlvulas programables)
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B) Pudenz
D) Delta anti-sifén
F) Paedi-Gav

H) Integra control anti-gravitacional

J)  Codman-Hakin programable
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en algunas, también se ofrecen en presio-
nes muy baja y muy alta. La tasa de flujo
de la vélvula Phoenix es de 0.36 a 0.62
ml/min.?

En la vélvula Delta con sistema anti-si-
fén, disefada con el fin de reducir el flujo
cuando el paciente estd de pie, la presion
de apertura estd inscrita en “niveles” (1,
1.5 y 2) correspondiendo a presiones baja,
media y alta (7-10.5 y 12 cmH,0 respec-
tivamente).

La vdlvula Sigma-Orbis de flujo re-
gulado y con una presién de apertura,
(5cmH,0) funciona inicialmente como
una vélvula de presién diferencial y mo-
difica el drenaje en relacién a la presién
intraventricular. Esta vdlvula ha mostrado
menor ocurrencia de sobredrenaje al tener
una tasa de flujo que se acerca al flujo nor-
mal de LCR’ y una supervivencia de 62%
a 5 afos.'’ Sin embargo, es muy propen-
sa a la obstruccién, pudiendo resultar en
un drenaje insuficiente.” La varfante In-
tegra “Mini”, también de flujo regulado,
es recomendada para uso en pacientes que
requieren baja tasa de drenaje (8-17ml/h
segin informaci6n de fabricacién), siendo
atil en hidrocefalia a baja presion.

Las programables, utilizan un magne-
to externo para reprogramar la presion de
apertura, (Fig. 7.1K) lo que por realizarse
bajo control fluoroscopico, agrega el ries-
go de radiacién.'" Estas también son sus-
ceptibles a sobredrenaje.®!?

La Paedi-Gav es una vélvula dual ajus-
table, de interruptor doble, con combina-
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ci6n bola-resorte, y un asistente integrado
(CGD) que limita el sobredrenaje. Con dos
presiones fijas de apertura, la mds baja abre
en posicién horizontal y la mds alta en po-
sicién vertical. Su resistencia hidrodindmi-
ca es baja. (3 mm Hg/ml/min)"*"* Como
guia general, el uso sugerido es: 00/10 en
prematuros y lactantes pequenos, 00/15 en
lactantes y escolares menores, y 00/20en
nifios mayores y adultos pequefios. Un es-
tudio preliminar prospectivo randomizado,
mostro resultados similares a aquellos ob-
tenidos con vélvulas convencionales, con
elevado porcentaje de fallo de la vilvula
misma."

Si bien algunas vilvulas son més favo-
recidas que otras, multiples estudios para
evaluarlas han llevado a la conclusién de
que ninguna es superior a las demds en el
100%.5'6171819 El estudio randomizado
multicentrico de Tuli y col. comparando
la valvula estdndar a la Delta con disposi-
tivo anti-sifén, y la Orbis-Sigma de flujo
regulado, no mostro diferencia en la tasa
de disfuncién.”® Se ha considerado que
esta vdlvula, tampoco es més eficaz que las
estandares.’ Evaluacién entre las vilvulas
con control sifén y las de presiéon dife-
rencial, no mostro diferencia en la tasa de
obstruccién.!!

En una revisién retrospectiva, Portnoy
y col'® compararon la vélvula Srata- pro-
gramable implantada a nifios, a vélvulas
no programables, encontrando una inci-
dencia de disfuncién intrinseca de la pri-
mera, de 11.1%. Igualmente, la tasa de



revisién para esas valvulas fue de 35%, y
solo 20.2% para las no-programables.”! El
estudio de Pollack y col. mostro resultados
similares con 56% de disfuncién para la
valvula programable y 57% para la con-
vencional.”? De igual manera se aprecio
una supervivencia de 2anos en 68% de los
casos en que se utilizo la vélvula progra-
mable, y de 61% en aquellos con vélvula
convencional.” Algunas investigaciones
reportan adecuado control de las manifes-
taciones de sobre drenaje con la insercién
de esta vilvula.”?

Dada la atraccién bacteriana por los
equipos médicos de implantacién y cono-
ciendo que en el caso de las derivaciones de
LCR las infecciones ocurren mayormente
dentro del catéter donde las bacterias son
“aisladas” de las defensas del huésped, se
han disenado catéteres impregnados con
antibidticos, (Rifampicina 0.054% y Clin-
damicina 0.15%) que en algunos estudios
prospectivos han mostrado una reduccién
de esa complicacidn.?*?>262-282 En otros
estudios, no se ha demostrado ese benefi-
cio habiendo encontrado poca diferencia
en la ocurrencia de infeccién en catéteres
con y sin antibidticos, con un intervalo de
tiempo similar en ambos grupos.*

Desde el punto de vista econémico, es
interesante el resultado de la evaluacién
comparativa entre la vilvula Chabbra fa-
bricada en la India, unishunt cuya funcién
se basa en un sistema proximal de bolas y
ranuras y la vélvula Codman-Hakim de
presién fija, la cual mostrd iguales resul-
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tados para ambas con un costo muy infe-
rior de la vilvula Chabbra segiin comenta
Warf, quien ademads resalta que el resultado
del tratamiento con derivaciones es el mis-
mo en paises en desarrollo que en aque-
llos desarrollados.' En 10 casos de nuestra
serie de pacientes, tuvimos la oportunidad
de implantar valvulas Chabbra, con un re-
sultado similar al logrado con las vdlvulas
diferenciales estindares Holter y Phoenix

En Estados Unidos, el costo anual es-
timado, segin reporte de Boundarant y
col. en 1995, para manejo de la hidroce-
falia, era de US$914 millones, sin incluir
las pruebas diagnosticas, internamiento,
y otros.”’ Una nueva valoracién de la in-
versién en tratamiento por hidrocefalia
en Estado Unidos en el afo 2000, mos-
tr6 un gasto aproximado de US$1billon.
por afo.”>? Si como ha sido senalado,
la mitad de ese valor es invertido en re-
visiones, corresponderia entonces evaluar
el porqué de tantas revisiones. Informa-
ciones obtenidas de la base de datos del
registro de derivaciones del Reino Unido,
senalan unas 3000 derivaciones por ano
y como causa mas frecuente de revisién,
el “subdrenaje”.*** Como comenta Mc-
Comb, para disminuir el coste, lo impor-
tante serfa la reduccién de algunas de las
causas de la condicién y las complicacio-
nes del procedimiento.”

Si consideramos la hidrocefalia como
un problema universalmente andlogo en
sus causas y consecuencias, el tratamiento
debe ser enfocado en consonancia, excep-
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tuando las diferencias apoyadas en las faci-
lidades tecnolégicas de algunas latitudes,
teniendo presente la relacién directa que
hay entre la evolucién tecnoldgica y la ele-
vacion de los costes.

En el Hospital Pedidtrico Dr. Robert
Reid Cabral en Santo Domingo, Republi-
ca Dominicana, la obtencién de sistemas
derivativos se basa casi en su totalidad,
en donaciones tanto locales como inter-
nacionales, individuales o institucionales,
en ocasiones de forma unitaria, o en “pa-
quetes” para uso a discrecién de los invo-
lucrados en el manejo de esos casos. Por
preferir lo simple, dada la forma limitada
para obtener recursos, y porque en nuestra
opinién es la mds adecuada para la mayo-
ria de los casos, nuestra eleccién ha sido
una “vilvula simple, de presién diferen-
cial-media”, (Holter y Phoenix/Vygom)
aunque, otras marcas y modelos han sido
utilizados. Las vilvulas mds sofisticadas,
son de muy alto costo, y por lo tanto,
poco asequibles a nuestra poblacién.

Implantar un sistema derivativo es téc-
nicamente simple, pero dada su caracte-
ristica de un tratamiento que puede ser
de por vida tal cual la condicién que lo
amerita, lo convierte en un procedimien-
to al mismo tiempo delicado, que obliga a
una meticulosidad cuyos posibles excesos
estdn mds que justificados.

La via de colocacién del catéter ventri-
cular (frontal, parietal u occipital) empero,
serd decisién de la preferencia del cirujano,
tratando siempre de que el mismo quede
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lo mds distante posible del plexo coroideo,
el primer “acusado” de bloquearlo. Segin
algunos reportes, las derivaciones inserta-
das en la regién frontal funcionan por un
periodo de tiempo mids largo que aque-

136
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llas colocadas en la regién parietal, para

otros, ello no ofrece ninguna ventaja tanto
para disfuncién como para infeccién.”
En todos nuestros casos, rasuramos la
piel. Una herida semicircular nos da ac-
ceso a un agujero parietal posterior, lo su-
ficientemente reducido para admitir solo
el didmetro del catéter a ser introducido.
Algunos de los “soportes” que trae el siste-
ma derivativo, resultan voluminosos para
la piel de nifios que en muchas ocasiones
ya estd comprometida, por lo que nunca
lo usamos. En su lugar, una mordida de
gubia cuando el grosor del hueso lo exi-
ge, forma un canal pequefio, que permite
al catéter acomodarse sin angulacién. Es
oportuno anotar que en las ocasiones en
que ha sido necesaria una revision de caté-
teres ventriculares, nunca hemos observa-
do una “curvatura o angulacién” del mis-
mo como causante de la disfuncién. Para
la apertura de la duramadre, coagulacion
bipolar o bien monopolar aplicada a tra-
vés de la aguja de puncién ventricular re-
sulta eficaz para una “incisién” al tamafio
requerido por el catéter que, al ser intro-
ducido con su estilete, conlleva, salvo raras
ocasiones, a una puncién tnica y simple,
con agresién minima al tejido cerebral. El
sistema es fijado al periostio, con un pun-
to circunferencial (seda 3-0) a nivel de la
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Fig. 7.2 Técnica operatoria. (A y B) Fijacién de la porcién proximal.

(C) Tiinel aponeurético-peritoneal para colocacién de catéter distal

unién del catérer ventricular al reservo-
rio, tratando que la atadura anide lo mds
préximo posible al hueso, y colocamos un
pequefio colgajo de periostio cubriendo el
agujero y la porcién inmediata del catéeer.
(Fig. 7.2 A-B) Nunca aplicamos puntos a
la duramadre, y no incluimos en nuestra
practica el uso de conectores que pueden
favorecer complicaciones. Previo a su co-
locacién, el sistema es llenado con solu-
ci6n salina con Gentamicina afiadida.

En algunos centros se utilizan medios
coadyuvantes para la colocacién del ca-
téter ventricular. En nifios pequefios con
fontanela permeable el ultrasonido. En ni-
fios mayores, el uso del endoscopio, no ha
resultado de beneficio real,*®*” y hay que
sefalar la necesidad de una via de acceso
extra para su colocacién, especialmente si
se usa la via posterior, lo que, en conse-
cuencia, prolonga el tiempo quirdrgico.

A nivel abdominal, preferimos el drea
para- umbilical y tras disecar los muscu-
los, realizamos un pequefio “tinel apo-
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neurético-peritoneal” que proporciona al
catéter una entrada “en pendiente” a la
cavidad y contribuye, conjuntamente con
una sutura en bolsa de tabaco o bolsa de
sefiora, aplicada al peritoneo o a la fascia
transversalis, a mantener el catéter in situ.
(Fig. 7.2 C) Con esta préctica se reduce la
posibilidad de migracién retrograda. Aun-
que el propésito de dejar un catéter de ma-
yor longitud en la cavidad peritoneal que
irfa en correspondencia anticipada con el
desarrollo pondo-estatural del nifio, la ex-
periencia de extrusiones del catéter perito-
neal por la cavidad oral, nos llevo a tomar
la decision de reducir de manera rutinaria
su longitud, especialmente en los mas pe-
quefios, y de manera arbitraria, si se quie-
re, utilizamos como medida de referencia,
la distancia entre la herida abdominal y
la rodilla del nifio. La puncién con trocar
nos parece de mayor riesgo en lo referente
a la posibilidad de lesién visceral, por lo
que no es parte de nuestra practica. Co-
rresponde apuntar que el funcionamiento
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del sistema es verificado previo a su inser-
cion en la cavidad peritoneal.

Ambas incisiones son conectadas con
un tinel simple, sin incisiones interme-
dias, utilizando la gufa para derivaciones
Ferndndez-Fermin, un disefio local con
punta roma que evita dafio tisular,’ e in-
sistimos en impedir la manipulacién exce-
siva de las partes del sistema y su contacto
a la piel. Se debe evitar lacerar la piel du-
rante el pase del catéter distal.

La modificacién en la posicién del
catéter intraventricular a largo plazo no
debe sorprender. Ello ocurre a medida que
el ventriculo reduce su tamafio, y somos
de opinién que pueden intervenir tam-
bién las pulsaciones cerebrales, del mismo
modo que la peristalsis sobre el catéter
distal. En hidrocefalia severa hay, por otra
parte, escaso volumen de tejido cerebral
para sostenerlo.

La velocidad de flujo de LCR a través
de una derivacién extracraneal, varfa con
la posicién del paciente y con el tiempo.

La supervivencia de las derivaciones,
estimada en 5 afios,?! depende de varios
factores algunos de los cuales son propios
del huésped, otros quirtirgicos y otros re-
lacionados al sistema derivativo mismo. 4
Su vida atil se reduce en casos de revisién
y en los pacientes mds jévenes, segtin algu-
nas publicaciones. -4

El riesgo de muerte por dependencia de
la derivacién es de 1% por afio.” Ese riesgo,
empero, estara presente mientras lo esté el
trastorno de la absorcién del LCR.®
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CarfTULO 8

Neuroendoscopia — Ventriculostomia del III ventriculo

El uso de la Neuroendoscopia, procedi-
miento diagnéstico y terapéutico, ha creci-
do no solo como alternativa al tratamiento
de la hidrocefalia, sino, que también se ha
aplicado para colocar o revisar el catéter
ventricular de las derivaciones nuevas o
disfuncionales,? en el manejo de hidroce-
falia tumoral,>*>¢ quistes,”®* hematomas, '°
biopsias de neoplasias intracraneales o re-
moci6én de tumores intraventriculares y de
la base del crdneo.*%111? Se sefiala también
su aplicacién en la hidrocefalia infecciosa
multiloculada o no,''%" en la que acom-
pafa los meningoceles,'® y en el manejo
del Sindrome de Dandy Walker.!718

Varios autores la han utilizado en la
colocacién de dispositivos (stents) para co-
rregir la estenosis del acueducto, la forami-
noplastia del Foramen de Monro, la acue-
ductoplastia retrograda para el manejo del

87

“cuarto ventriculo atrapado”, la septosto-

mia para ventriculo lateral aislado, 22

en ciertos tipos de craniosinostosis,?>?*?

y
en algunas lesiones espinales.

Algunos de esos usos, sin embargo,
han sido demostrados ineficaces al pro-
pésito de su aplicacién. Un ejemplo de
ello, es la colocacién endoscépica del ca-
téter ventricular de derivaciones, la cual,
como ha sido senalado, no reduce la tasa
de revisién de las mismas.” En un estudio
randomizado multicentrico, realizado por
Kestle y col., se encontré una incidencia
de disfuncién valvular de 0.42% en deri-
vaciones colocadas con endoscopia, versus
fallo de la derivacién no-endoscépica de
0.34%.%®

Integrada por el endoscopio (flexible,
rigido o semirrigido) un programa de neu-
ronavegacion asistido por computadora,
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cdmara, video, monitor, fuente de luz de
xenén, cables de fibra 6ptica, laser, coagu-
lacién mono y bi-polar, complementados
con irrigacién a mano o con una bomba
de infusién programable, la endoscopia
no es asequible en todos los medios. (Fig.
8.1) También se puede agregar un sistema
de cirugfa estereoataxica.”’

La parte de la Neuroendoscopia que
mds interesa desde el punto de vista del
manejo de la hidrocefalia, es la ventricu-
lostomia endoscépica del TIT ventriculo,
conocida como “ETV” por sus siglas en
ingles. No se trata de un procedimiento
nuevo ya que el mismo habia sido intro-
ducido y puesto en prictica en los afios
1922-23 por Walter Dandy y William J.
Mixter, antes de que se idearan las deriva-
ciones con valvulas. L.a alta mortalidad que
acompanaba el procedimiento, hizo que
el mismo fuera abandonado poco tiempo
después, fracaso interpretado en relacién a
instrumentos no del todo adecuados. Su

A

re-introduccién en la década de 1960 fue
posible gracias a los avances de la fibro-op-
tica, inicidndose lo que podria llamarse la
etapa moderna de la ventriculostomia del
III ventriculo, procedimiento que, pese
a las opiniones controversiales entre los
investigadores en relacién a su aplicacién
y de cémo evaluar su éxito, ha adquirido
gran auge aunque sin llegar a reemplazar
la derivacién extracraneal.

El propésito del procedimiento es rea-
lizar un orificio en el piso del IIT ventricu-
lo, que permita la salida del LCR hacia las
cisternas basales, y que puede reforzarse
perforando también la membrana de Li-
liequist y aracnoides engrosadas. Si bien
se trata de una ruta mds fisiolégica, el pro-
posito es el mismo que en las derivaciones
ventriculares con vélvula: ofrecer un tra-
yecto alterno al LCR cuya circulacién y/o
absorcién se encuentran alteradas.

Un agujero frontal pre-coronal, 3cm
lateral a la linea media, permite introducir

B C

Fig. 8.1
B) Mini 6ptica semirrigida de visién frontal

A) Endoscopio flexible
C) Monitor, Fuente luz Xenon,



el endoscopio que serd dirigido hacia el III
ventriculo. Durante este proceso, varias es-
tructuras anatémicas han de ser tomadas
en cuenta: el l6bulo frontal, el agujero de
Monro bordeado por el plexo coroideo,
las venas septal, talamoestriada y cerebral
interna, la cabeza del nicleo caudado, el
tdlamo, el septum pellucidum, y, al alcan-
zar el piso del tercer ventriculo, los cuerpos
mamilares, el receso infundibular, el hipo-
tdlamo, la circulacién portal de la hipéfisis,
y la bifurcacién de la arteria basilar. La ca-
nalizacién del ventriculo puede efectuarse
a través de un obturador rigido reusable o
bien con canulas blandas desechables, que
proporcionan un mecanismo de protec-
cién a las venas alrededor del agujero de
Monro.

El procedimiento se puede realizar con

guia endoscépica, o con ventriculografia,*

con neuronavegacién computarizada,’*

y con estereoataxia con o sin bastidor.'®**
343536 Cinnalli y Sainte-Rose opinan que la
guia con ventriculografia aumenta la mor-
talidad en nifios menores de 6 meses.*
Varios métodos han sido utilizados
para perforar el piso del III ventriculo: el
endoscopio mismo, electrocoagulacién
mono o bipolar, perforacién con sonda de
Fogarty sin balén, y coagulacién con laser,
esta ultima considerada ttil y beneficiosa
por unos,” mientras que fitil y capaz de
aumentar los riesgos por otros. 340 E|
agujero puede ser ampliado con sonda de
Fogarty con balén. El didmetro sugeri-

do de la perforacién es de unos 7mm.*

,Mane;o de la hrdro(‘eﬂ.lha mfrlmtff.' E.\'Pemnza_\' v desilusiones
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A

B

Fig. 8.2 A) Perforacion en piso del tercer
ventriculo B) Salida de LCR

(Fig. 8. 2) Hay quienes favorecen hacer
varios agujeros” no asi otros.*

A fin de evitar el colapso ventricular
y mantener el campo quirtrgico libre de
sangre, una irrigacién continua con lacta-
to de Ringer o solucién salina normal es
utilizada a lo largo del procedimiento. Esta
irrigacién, segin Salvador y col., altera la
composicién del LCR, que se refleja en
una disminucién del PH y modificaciones
en la presién parcial de oxigeno y didxi-
do de carbono, asi como el bicarbonato
estandar, glucosa y calcio total, cambios
que estos autores atribuyen a la cantidad
de liquido empleada, no a la duracién de
la neuronavegacién.?

Para algunos, la ETV es el procedi-
miento de eleccién en pricticamente
todo tipo de hidrocefalia.*®*# La ma-
yoria, empero, considera que el procedi-
miento estd dirigido sobre todo -y segin
algunos autores dnicamente- a la hidro-

134546 giendo la este-

cefalia obstructiva,
nosis adquirida del acueducto o de inicio

tardio las condiciones en las que se han
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obtenido los mejores resultados.!->3033343
746474849 En lactantes con estenosis acue-
ductal congénita el chance de fracaso es
mayor.**>! Algunos autores sefialan ha-
ber tenido éxito en hidrocefalia infecciosa
'y hemorrdgica,'? en casos de infecciones
repetidas de derivaciones,' y en la hidro-
cefalia que acompana los meningoceles,”
pese a que la anatomia distorsionada en
estos Gltimos, es precisamente lo que la
contraindica.” También es una contrain-
dicaci6n su aplicacién en pacientes que ha
recibido radioterapia.®

Las principales ventajas atribuidas a la
ETV son, como se ha sehalado, estable-
cer un flujo de LCR fisiolégico,” evitar
la colocacién de un cuerpo extrafio,” y,
al prescindir de la derivacién, evadir tam-
bién sus complicaciones mecdnicas.! Otra
ventaja a la que se alude es un riesgo me-
nor de infeccién asi como un curso més
benigno en ETV, al compararla con esa
misma complicacién en las derivaciones
extraventriculares.”

Varios factores influyen sobre los be-
neficios esperados, aunque no todos esos
criterios son compartidos en la misma
medida por los diferentes autores. El mas
importante es, para algunos, la etiolo-
gia de la hidrocefalia.>*%33 %% Algunos
consideran la edad (< 2a) como el factor

primario,”’“’“'sz‘

otros, aseguran que el
procedimiento puede ser empleado a cual-
quier edad sin que la misma influya en el
resultado.’®*®% La condicién anatémica

del I1I ventriculo es importante, el mismo
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debe estar dilatado, con un tamafio mini-
mo de 7mm para endoscopia estdndar®'*
y su piso debe ser translucido.”* Natural-
mente también influird la experiencia del
cirujano.

En nifios con adecuada corteza cere-
bral, la ventriculostomia puede contribuir
a un desarrollo lento pero satisfactorio, no
asi en aquellos casos con desarrollo cere-
bral inadecuado o severamente afectado
por la hidrocefalia.’” En estos pacientes, la
derivacién extracraneal es mds atil.”’

Para juzgar el éxito de la ETV, se sugie-
re esperar un periodo minimo de 6 meses*®

4458 siendo ese éxito es-

y hasta varios afios,
timado con importantes diferencias entre
los distintos investigadores. Cohen habia
referido una tasa de éxito entre 15 y 80%,
a mediados de los afios 90.%° Un estudio
multicentrico del Grupo Canadiense de
estudio de la Neurocirugia Pedidtrica pu-
blicado en 2007, reporta un éxito de 65%
a un ano y de 52% a 5 afos.”” La inde-
pendencia de la derivacién extraventricu-
lar es el logro mds favorecido.>®!134148:53.54
Para algunos debe haber ademds, reduc-
cién en el tamano de los ventriculos y
mejorfa de los sintomas de hipertensién
intracraneal.>*>** Kelly valora el éxito por
la permanencia de la fenestracién,** mien-
tras Fukuhara sefiala que pacientes con
cierre de la fenestracién pueden estar asin-
tomdticos, y que orificios patentes pueden
no ser funcionales.”

Segin algunos reportes, la ventricu-
lostomia del III ventriculo tiene una tasa



de fracaso entre 20 y 50 % y ese fracaso
puede ser de manera abrupta o insidiosa,
a corto o a largo plazo, es decir, en meses
0 afos.”4% La posibilidad de fallo au-
menta a partir de los 3 afios como comenta
Drake.? La insuficiencia de este método te-
rapéutico, es enjuiciada en base a la necesi-
dad de repetir la fenestracién, o a la necesi-
dad de colocar una derivacién ventricular
extra craneal, y desde luego la muerte por
hidrocefalia posterior a una ventriculosto-
mia es equivalente a fracaso.*

Con la ventriculostomia, la presién in-
tracraneal se reduce a partir de varios dias

961y en el

posteriores al procedimiento
80% de los casos, puede tomar varias se-
manas para que aparezca la mejorfa clini-
ca.®! También ha sido sefialado que toma
mds tiempo reducir la presion intracraneal
en ETV que en derivaciones extracranea-
les.®’ Nowaslauska destaca que en los pa-
cientes de su serie, el periodo de reduccién
de la presién intracraneal fue mds largo en
los casos de estenosis congénita del acue-
ducto.’' La hidrodindmica del LCR cam-
bia de un estado de dependencia a uno de
independencia de la derivacién pero toma
varios dfas para lograrlo y la capacidad de
absorcién del LCR en el espacio subarac-
noideo puede mejorar en varios meses,
siempre que este trayecto de la circulacién
no esté comprometido. El resultado es po-
bre en hidrocefalia infecciosa.>

Los ventriculos no reducen de tamafo

42,432,47,51,63

en todos los casos, o disminu-

yen poco y lentamente.”” Asi mismo, la
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disminucién de la circunferencia cefdli-
ca es mds manifiesta en derivaciones ex-
tracraneales, alcanzando un 50% contra
10% en ETV.' Los lactantes, mantienen
macrocefalia y dilatacién ventricular ma-
yor que los neonatos y nifios mayores,
hecho atribuido a la inmadurez de las ve-
llosidades aracnoidales, o bien, a que en
ese grupo de edad la hidrocefalia ha per-
manecido por un periodo de tiempo mds
prolongado.”!

Varios autores sefalan la conveniencia
de aplicar mérodos coadyuvantes para el
buen funcionamiento de la ventriculos-
tomia o bien como mecanismo de apoyo
en caso de cierre de la fenestracién. Usar
gufa con imdgenes,*' puncién lumbar por
varios dias después del procedimiento,®

#6364 y colocar una

agregar un reservorio,
derivacién posterior a la ETV,® son algu-
nas de las propuestas.

La necesidad de derivacién posterior
a una ventriculostomia ha sido reportada
entre 8% y 32%.%3314454 Esto, suma-
do a la limitacién en el uso de un medio
terapéutico que no estd libre de complica-
ciones, ha causado preocupacién en torno
al procedimiento. Drake sugiere no con-
siderar la hidrocefalia como “curada” por
este medio.”

Entre 5% y 20.9%.*%% de las ven-
triculostomias experimentan complicacio-
nes, algunas simples y transitorias, mien-
tras que otras, son complicaciones serias,
permanentes y hasta letales con muerte

38,54,60,66,67,68,69,70

subita, y posiblemente sub-
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reportadas.®>”  Hemorragia, infeccién,
fistula a LCR, Diabetes insipida, epilep-
sia, lesién de pares craneales, trastornos
del ritmo cardiaco y de la funcién hipota-
limica, perforacién y formacién de aneu-

risma de la arteria basilar, han sido repor-
tadas.17:3339.49.54,58,59.60.69.7, En Fstados Uni-
dos, Reino Unido, Canadd, Australia,
Francia y Jap6n, muerte sdbita ha sido
informada por cierre de la fenestracién, a
apenas 2.8 afos de la ventriculostomia.”
Alteraciones de cardcter neuropsicolégico
y complicaciones psiquidtricas también
han sido referidas.”

Se ha planteado que la ETV es mis
econémica a largo plazo que las derivacio-
nes. Este aspecto ha sido evaluado en un
andlisis realizado por Garton y col. quie-
nes encontraron que la misma no es ni
significativamente mds econémica ni mds
eficaz que las derivaciones con valvulas.”
El costo se aumenta ademds por el requi-
sito de realizar RM pre y post-quirdrgica
para dar seguimiento a la patencia de la
perforacién, combinada con medidas de
flujo por cine-fase, estudios todos de ele-
vado costo y no tan ficilmente asequibles
en muchos medios.

En el caso de la hidrocefalia infantil,
grupo en el cual solo una minoria respon-
de a esta modalidad terapéutica, es preciso
recordar que es la combinacién de facto-
res de la dindmica misma del LCR entre
los cuales la alteracién en la absorcién es

46, 75,76-77

el mds importante y tema conti-

nuado de investigacién,* lo que probable-
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mente interviene en el éxito o fracaso de la
ventriculostomia.

Con la revisién de la literatura hecha
para este capitulo, hemos aprendido que
el procedimiento tiene limitaciones en
su aplicacién, riesgos y complicaciones
muchas veces setios, que para reducir la
tasa de fracaso, muchos sugieren aplicar
métodos auxiliares, y hasta la necesidad
de colocar derivaciones, evidencia de que
los resultados no han sido suficientemen-
te trascendentales para desplazar la deri-
vacién extra craneal. Es necesario por lo
tanto, escoger cuidadosamente los casos,
sin olvidar, que en hidrocefalia severa y en
hidranencefalia, ningiin método terapéu-
tico, serd capaz de impulsar el desarrollo
de un cerebro inexistente.
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Complicaciones de las derivaciones extra craneales

Pese a que los avances logrados en la
tecnologia de las derivaciones han con-
tribuido a mejorar su vida aril, multi-
ples complicaciones pueden sobrevenir
comprometiendo su funcionamiento, y,
en consecuencia, amenazando el futu-
ro de los pacientes derivados, con una
tasa de mortalidad por complicacién de
la derivacién reportada entre 1.05% y
20%.1—2—3—4—5—6

Es importante, por lo tanto, no solo
identificar las complicaciones temprana-
mente, sino, sobre todo, prevenirlas, apli-
cando todas las medidas posibles e inelu-
dibles, ninguna de las cuales serd excesiva,
desde el momento mismo en que se toma
la decisién de colocar la derivacién, a fin
de tratar de evitar, al menos, aquellas que
pueden guardar relacién al momento qui-
rargico. En un estudio retrospectivo sobre
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“La mejor forma de evitar la complicacién
de una derivacién es no colocarla”

J Gordon McComb: Techniques for CSF
diversion. In: Concepts in Neurosurgery.

R. Michael Scott (ed.)

1719 pacientes derivados, Sainte-Rose y
colaboradores concluyeron que la proba-
bilidad de que una derivacion falle en un
periodo de 12 afos es de 81%.”® En un
estudio multicentrico, sobre pacientes de
cuatro continentes,’ se reporta una tasa
de complicacién de 29% en el primer afio
posterior a una primera implantacién,
pero varios estudios reportan una inciden-
cia general de 34 a 60%, y esta se relaciona
al tipo de hidrocefalia.>*-10!!

Muchos autores coinciden en que 50%
de las derivaciones requieren revisiéon'*"® la
cual serd necesaria en un periodo de cinco

12-13-14 y en el

afios desde su implantacién,
25 a 45% de los casos, esa revision es pre-
cisa en el primer afio segin han indicado
varios autores.”"> Como ha sido sefialado
en diferentes informes, mientras mayor

sea el nimero de derivaciones y revisiones
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realizadas a un paciente, y mds larga la su-
pervivencia de este, mayor serd la posibili-
dad de complicaciones.'

Pueden aparecer en cualquier punto
a lo largo del trayecto de la derivacién,
siendo mds frecuentes después de revi-
siones que tras implantaciones nuevas,'
y mas serias en ventriculoatriales que en
ventriculoperitoneales.” El intervalo entre
la implantacién o revisién de un sistema
derivativo, y la aparicién de una com-
plicacién puede ser de algunas horas'®"’
o varios anos.'® Una vez que ha ocurrido
una complicacién, el riesgo de conflictos
subsecuentes es mayor.”

La variedad de complicaciones que

puede ocurrir, forma una larga lista y

como se verd a través del texto, algunas
son muy reconocidas y tienen reportada
una tasa de incidencia en diversas series.
(Fig. 9.1) Otras, por el contrario, resultan
insélitas, apareciendo en la literatura solo
como “reporte de caso” y en ocasiones, co-
mentadas como anécdotas.
Las complicaciones pueden ser:

Comunes Propias
Tempranas Tardias
Intracraneales  Extracraneales
Sintomdticas Asintomaticas
Diversas

Algunos sistemas derivativos, son mds
propensos a complicar que otros.'*!? Asi
mismo ciertas complicacioncs tienen una

relacién directa a determinado tipo de

Complicacionesde
~ Derivaciones
S 24-60%
~ (80% en 12 afios)

Fig. 9.1 Incidencia de Complicaciones en derivaciones
extracraneales de LCR
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derivacién, mientras que otras ocutren
indistintamente. Pero, en cualquier caso,
ninguna complicacién debe ser considera-
da “aislada’, ya que en ocasiones se forma
una “reaccién en cadena’, con una com-
plicacién resultando en otra.

Varios factores han sido implicados
en la ocurrencia de complicaciones. Estos
pueden clasificarse en variables del hués-
ped, operatorias y del sistema mismo. (Ta-
bla 9.1) La edad del paciente,’” asi como
la etiologia de la hidrocefalia resultaron

preponderantes en algunas series,”!°

no
asi en otras.” Se ha sehalado que, mien-
tras mds joven el paciente o de menor
edad gestacional, mayor posibilidad de

complicaciones.”" Algunos autores, em-

pero, difieren en relacién a ese criterio,
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afirmando que ninguno de esos argumen-
tos como tampoco el tipo de hidrocefalia,
tiempo operatorio o el no haber usado an-
tibidticos profilicticos, habia incrementa-
do la incidencia de complicaciones en sus
respectivas series.” 1

Algunas complicaciones estdn relacio-
nadas a la severidad de la dilatacién ven-
tricular y alteracién en la composicién del
LCR," y en algunos casos, a defectos con-
génitos. >?2" La etiologfa de la hidroce-
falia fue, junto a la edad, la causa principal
en el reporte de Di Rocco.” El tipo de sis-
tema derivativo usado no es considerado
de importancia.”

La mds comin de las complicaciones
es la disfuncién valvular por obstruccién

2-4-8-13-14-15-16-23-24

mecanica, seguida por la

Tabla No. 9.1
Factores considerados a contribuir a la ocurrencia de
complicaciones de las derivaciones ventriculares

la derivacién vetriculoatrial

Variables del huésped Variables del Sistema Variables Operatorias
Edad Gestacional Tipo de derivacién Tiempo quirdrgico
Edad al momento de Ventriculoperitoneal mejor que | Experiencia del cirujano

Sexo no diferencia
multiples

Sistemas de componentes

Tipo de operacién

Etiologia de la hidrocefalia
conexiones)

Unishunt preferible (no tiene

Niimero de revisiones
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infeccién.*'3*>24 Ambas, sin embargo,
pueden ser una, causa o consecuencia de
la otra, es decir, una infeccién puede so-
brevenir a una disfuncién, y a su vez, la
disfuncién puede ser secundaria a una in-
feccién.” En ocasiones, una infeccién es
la primera manifestacién de disfuncién.
Los sistemas derivativos pueden desco-
nectarse, migrar, extruir, quedar expuestos

#242627 v de cada uno

y hasta fracturarse,
de esos casos, pueden derivarse otras com-
plicaciones. El drenaje de LCR puede ser
exagerado o escaso.?* %%

Subdrenaje puede ocurrir en pacientes
con hidrocefalia severa. En estos casos, la
valvula, a pesar de funcionar adecuada-
mente, puede resultar insuficiente para
drenar la gran cantidad de LCR, el cual,
inducido por la presién intraventricular,
fluye alrededor de catéter, colectindose en
el espacio subdural, o bien, creando una
fistula subgaleal. Esto lo atribuimos a la
gran cantidad de LCR producido, mds

que a una vélvula deficiente, por lo que en

esas ocasiones hemos colocado una segun-

da derivacién, aunque no siempre con el
éxito esperado.
Compromisos toricicos,”® abdomi-

10-31-32-33-34 26-27

nales, migracién de catéteres

complicaciones renales,” visuales,* vascu-

10-37 2-22 también for-

lares,'%” neumoencefalo,
man parte de la lista.

Lasdiferentes complicaciones tienen ma-
nifestaciones particulares, pero clinicamen-
te pueden presentarse sintomas generales
indefinidos en relacién al tipo de inconve-
niente presente. Hipertension intracraneal,
irritabilidad, vémitos y alteracién de la
consciencia, son los mas comunes. Somno-
lencia es el signo mds relevante.®

La investigacién de una complicacidn,
se hace inicialmente con caricter de gene-
ralidad, e incluye pruebas biolégicas y es-
tudios radiolégicos. Hemograma, examen
de orina, hemocultivo, urocultivo y PCR,
son obligatorios. Al estudiar el liquido ce-
falorraquideo, se debe medir la presién, lo
que es importante, especialmente en casos
de obstruccién e infeccién.!' Fig. 9. 2 Al-

goritmo para estudio de LCR.

Liquido cefalorraquideo
. ., Células Tincién de Gram
Medida de presin (Incluir diferencial) Cultivo
Proteina
Glucosa
PCR

Fig. 9.2 Algoritmo para estudio de Liquido cefalorraquideo
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Una radiografia simple de créneo, t6-
rax y abdomen en ambas proyecciones
antero-posterior y lateral, es de utilidad
para evaluar la posicién y extensién de las
diferentes partes del sistema.

La Sonografia abdominal y la laparos-
copia®® contribuyen en la evaluacién diag-
néstica y tratamiento de las complicacio-
nes abdominales.

La Tomografia axial computariza-
da simple verifica la posicién del catéter
ventricular, persistencia o regresién de la
hidrocefalia y descarta colecciones intra o
extra-axiales.

Es conocido que los tumores cerebrales
tienden a diseminar por el liquido cefalo-
rraquideo. En los casos de derivaciones ello
puede resultar como consecuencia de este
tratamiento, pero solo si aparece en los lu-
gares de drenaje de la derivacién,-41-42

Aunque algunos autores reportan la
ocurrencia de epilepsia como una com-
plicacién de la derivacién,*# se debe
recordar, que esta es en muchas ocasio-
nes una manifestacién de la condicién
misma.

Cualquiera que sea el medio terapéuti-
co utilizado para manejo de la hidrocefalia
tiene complicaciones que suman negativa-
mente a la evolucién de esos pacientes,
pero la Unica alternativa es, correr ese ries-
go y darle el beneficio de un procedimien-
- to que puede salvar y/o mejorar su calidad

de vida.
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CariTUuLO 10

Disfuncién valvular

Disfuncién o fallo, considerado desde
el punto de vista de su definicién es el
“cese de un funcionamiento adecuado o
bien el hecho de ser insuficiente”. Esto es
lo que ocurre a muchas de las derivacio-
nes de LCR, que al tornarse defectuosas,
fallan por malfuncionamiento, al fin para
el cual fueron colocadas, conllevando
una mortalidad de 1.5-12.4%."%%4 La
disfuncién puede ser primaria, es decir,
por un defecto en la vélvula misma con
flujo lento de LCR a su través, o, secun-
daria a una de las varias complicaciones
que pueden comprometer el objetivo del
sistema.

La disfuncion, en ocasiones repetitiva.?
ocurre bdsicamente, por fallo mecdnico o
funcional. (Tabla 10.1) Determinar el ori-
gen de esa disfuncién (inicial o reincidi-
da) puede ser dificil, porque como apunta

Tuli, los factores de riesgo no han podido
ser establecidos con precisién.’ Algunos
investigadores encuentran mayor inciden-
cia en los pacientes de menos de 40 sema-
nas de gestacién y hasta 1 ano de edad al
momento de la primera derivacién.? Tam-
bién se sefiala la causa de la hidrocefalia
y si hay cirugias concomitantes por otras
condiciones.’

Segiin reporte de varios autores, en-
tre 25 % y 45.9% de las disfunciones
acontece durante el primer afio desde
su insercién bajando a 7-14% en afios

1-2-6-7

subsiguientes, pero es dificil prede-
cir una disfuncién. Se considera que una
primera derivacién fallara en un periodo
de 10 afos en alrededor de 30-37%? o en
alrededor de 80% en 12 afios.® Una deri-
vacion implantada incorrectamente, faci-

litara una disfuncién.®
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Tabla No. 10.1 Causas y consecuencias
de malfuncionamienro (disfuncién)
de las derivaciones

Fallo Mecdnico Fallo Funcional

Obstruccién
proximal

Hiperdrenaje (presién
valvular inadecuada)

Hematoma subdural

(Agudo/Crénico)

Obstruccién distal

Desconexién Higroma subdural crénico

Sindrome de ventriculo
hendido

Fractura

Ventriculo aislado

Cefalea postural

Hipotensién ortostdtica

Efecto de sifén

Craniosinostosis

Pneumoencéfalo

Hipodrenaje (vilvula

insuficiente)

Persistencia hidrocefalia

Piatt ha definido el fallo de las deri-
vaciones partiendo del momento en que
hubo la primera disfuncién, en temprana
(primeros 8 meses) y tardia posterior a ese

A

periodo.” Garton y col. también se refie-
ren a disfunciones tempranas y tardias, 5
meses y entre 9 meses y 2 anos posteriores
a la implantacién del sistema derivativo
respectivamente. '’

La causa mds frecuente de malfunciona-
miento de un sistema derivativo es la obs-
truccién, que puede ser proximal, distal o
del reservorio mismo, y que segtn diferen-
tes publicaciones, tiene una incidencia que
varia entre 32.3% y 85%.' %"

La obstruccién del catéter proximal,
(Fig.10.1 A) la mds frecuente, con tasa en-
tre 30% y 63.2%*%'? ha sido relacionada
a su localizacién dentro de ventriculo.®13 4
Factores como cercania del catéter al Fora-
men de Monro y plexos coroideos son los
mas argumentados."*!!" Se debe recordar,
sin embargo, que la posicién del catéter
se modifica a medida que el ventriculo re-
duce su tamafo, tomando en ocasiones,
posiciones bizarras. Asi mismo, muchos
hemos visto catéteres que, aunque inicial-

mente bien localizados en el ventriculo,

B

Fig. 10. 1 A) Catéter ventricular bloquedo por detritus
B-C) Valvulograma “normal” (medio de contraste
disperso en la cavidad peritoneal 3m post- inyeccién)
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terminan en el parénquima cerebral cuan-
do mengua la dilatacién, lo que obvia-
mente lleva a bloqueo del mismo por teji-
do cerebral. Algunos autores le conceden
importancia a la elevacién de las proteinas
en el liquido cefalorraquideo como causa
de obstruccién, otros no comparten ese
criterio.'*1>1¢ Un sobre-drenaje de LCR
fue encontrado responsable de malfuncio-
namiento en 44.3% de los casos reporta-
dos por Sainte-Rose y col.”

La disfuncién por bloqueo del catéter
distal reportada entre 9-56 % ocurre en
sentido general, mas tardiamente que la
proximal y aunque puede ocurrir en tubos
de extremidad abierta, es mds frecuente
en los sistemas cerrados con hendeduras
laterales.®"?

En derivaciones atriales, ¢l bloqueo del
catéter distal, ocurre sobre todo después
de revisiones mds que posterior al proce-
dimiento inicial y puede ser a consecuen-
cia de émbolos de detritus."* Epiplén,
tejido y macréfagos de origen peritoneal,
émbolos de detritus, tejido cerebral, y
células neopldsicas, pueden ser los cau-
santes de la obstruccién en derivaciones
ventriculoperitoneales.>'""

El reservorio puede también ser asiento
de bloqueo del sistema derivativo. En estos
casos, aunque ambos catéteres, proximal y
distal sean permeables y funcionen ade-
cuadamente, el flujo de liquido a través de
la védlvula es lento, habiéndose informado
sobre todo en casos de malfuncién estéril
con tasa de 3-20%.'*'® La causa probable

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

es la presencia de sangre o tejido cerebral
que le llega a través del catéter ventricular
y es usual que ocurra tempranamente tras
la insercién del sistema.”

Obstruccién distal estéril interpretada
en base a una reaccién peritoneal transi-
toria de rechazo al material del sistema
también ha sido senalada. Para evaluar
esta posibilidad, Gower y col. llevaron a
cabo un estudio en pacientes con y sin
disfuncién de la derivacién, en el que se
realizaron cultivos aerébicos y anaerdbi-
cos que resultaron negativos y evaluacién
por microscopia electrénica del material
extraido del interior de los catéteres. En
aquellos casos de disfuncién, se encontré
paquetes de células gigantes y plaquetas
adosadas a la superficie interna del caté-
ter, mientras que en los que tenfan fun-
cién normal, s6lo habia escasos linfocitos
y macréfagos. Los autores concluyeron
que las disfunciones estériles de las deri-
vaciones pueden ser consecuencia de res-
puestas inmunes tardias a la silicona del
sistema.”

Otro estudio con propdsito similar fue
realizado por Traynelis y col. analizando el
liquido cefalorraquideo pasado por un ta-
miz de microfiltro. De las vdlvulas exami-
nadas, unas tenfan funcionamiento nor-
mal y otras eran disfuncionales. Ninguno
de los pacientes tenia manifestacién de
proceso infeccioso. Estos investigadores,
encontraron un gran numero de macré-
fagos y células gigantes multinucleadas en
las vdlvulas malfuncionantes, mientras que
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aquellas con funcién adecuada, contenfan
sélo ocasionales células mononucleares y
macréfagos. En ninguna de las valvulas
examinadas se demostré eosinéfilos, neu-
tréfilos, bacterias, fibrina, células neu-
rogliales o plexo coroideo y la cantidad
de células rojas era insignificante.'® Los
resultados de este estudio, permitieron
a sus autores concluir que, el malfuncio-
namiento de la vdlvula se debe exclusiva-
mente a una respuesta inflamatoria local,
que no guarda relacién con disfuncién
de otras partes del sistema y postulan,
al igual que Gower y col., la posibilidad
de una reaccién inmune al material de la
vdlvula.'6-20

Otros autores informan mayor eosi-
nofilia en pacientes con mal funcién de
la derivacién comparado a aquellos que
presentan infeccién, ?' o en relacién a una
posible reaccién alérgica al marterial del
sistema, como el caso reportado por Ellis
y col., en el que hubo disfunciones repeti-
das, con eosinofilia entre 3-36% y células
gigantes multinucleadas en LCR.?

Es parecer de la autora, obviando la
ausencia de una confirmacién cientifica,
que las reacciones “alérgicas” al sistema
derivativo, podrian ser consideradas como
una respuesta particular de algunos indivi-
duos, al igual que ocurre con las reacciones
a ciertos medicamentos o aun a alimentos,
si se observa que el niimero de pacientes
que “rechazan ese material” es reducido
con relacién al gran volumen de pacientes
derivados.

Infeccién, desconexién, migracién y
fractura, son complicaciones que pueden
causar disfuncién.*%3% Manifestacio-
nes recurrentes de obstruccién pueden
presentarse en infecciones de bajo grado.'

Varias condiciones que producen au-
mento de la presién intra-abdominal o in-
traperitoneal pueden ser responsables de
disfuncién distal, entre ellas: pseudoquis-
tes peritoneales y ascitis,”> constipacién

crénica®®?’

y embarazo, en el que la dismi-
nucién del flujo de liquido puede sobre-
venir también por compresién del catéter
entre el tero y otra viscera.?»-3

Los conectores agregados para exten-
der los sistemas cortos o para sustituir
catéteres ya comprometidos por una com-
plicacién, pueden también facilitar una
obstruccién.®

Fallo iatrogénico de la derivacién
también ha ocurrido. Tal es el caso re-
portado por Gerber en el que aparecian
sintomas intermitentes de hipertensién
intracraneal, por aumento de la presién
intra-abdominal durante episodios de
irritabilidad y llanto de un nifio, que no
expandia bien el abdomen, a consecuen-
cia de enyesado con corsé tipo Spica por
fractura de cadera.’!

Un caso muy particular de disfuncién
valvular, es el reportado por Nabika, como
resultado de la practica “juguetona” lleva-
da a cabo por un nifio de 7 afos, quien
“enroscaba” la vélvula dentro de un tinel
subcutdneo amplio (y tal vez con fijacién
débil) llevando a episodios de hipertensién
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intracraneal que se sucedfan de manera in-
termitente.*

Los nifos con obstruccién del sistema
derivativo pueden mostrar sintomas como
cefalea, vémitos, fiebre e irritabilidad, que
por ser comunes a otras condiciones pedi-
tricas dificultan el diagnéstico de disfun-
cién valvular. Un cuadro de hipertensiéon
intracraneal, acompafiado de abultamien-
to de la fontanela y aumento de la circun-
ferencia cefalica en relacién a la edad del
paciente, dolor cervical, coleccién subcu-
tinea de liquido cefalorraquideo a nivel
del tinel derivativo, y pardlisis de VI ner-
vios craneales, son manifestaciones mds
concretas.'’ Es raro ver edema de papila.
Ocasionalmente, s6lo cefalea estd presen-
te” y algunos pacientes pueden permane-
cer asintomdticos.” Para algunos autores,
somnolencia y edema o coleccién sobre
el trayecto de la implantacién del sistema,
son mds indicativos de disfuncién que la
cefalea y vémitos.!* McComb ha obser-
vado edema peri-orbitario y facial junto a
congestion nasal en nifios con obstruccién
de la derivacién.®

El Sindrome de Parinaud o pre-tectal
es, en algunos casos, la manifestacién
mds temprana de un malfuncionamiento
de la derivacion. Se interpreta en base a
dilatacién de la porcién posterior del ter-
cer ventriculo, que comprime el cerebro
medio.*?*% Ademds de parilisis de la
mirada vertical, hay otros signos ocula-
res tales como reaccién pupilar anormal,
limitacién de los movimientos oculares

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

y pardlisis de la convergencia.¥** A todo
esto puede seguir alteracién de la cons-
ciencia.®

Multiples métodos han sido utilizados
para evaluar la funcién de una derivacién:
compresién digital, ultrasonido, determi-
nacién de flujo, e inyeccién de contraste
en ¢l reservorio, pero ninguno de ellos ha
sido adoptado como definitivo. Aunque se
sefala y estamos conscientes que bombear
la vilvula no es el método de comprobar
con certeza su funcionamiento, es indis-
cutible que esa maniobra es la primera
que todo neurocirujano realiza frente a
un paciente con una derivacién. Resisten-
cia al vaciado sugiere obstruccién distal,
mientras una vélvula que llena lentamen-
te o permanece colapsada, hace sospechar
bloqueo proximal.

La radiografia simple, puede mostrar
un tubo derivativo corto, desconectado,
migrado o fracturado. La radiografia de
abdomen confirma la posicién del catéter
en la cavidad peritoneal y hecha en pro-
yecciones antero-posterior y lateral, per-
mite observar la localizacién del mismo
en ambos planos. El “signo del pantalén”
descrito por Le Roux y col. se refiere a
una dilatacién fusiforme y separacién de
las ranuras del catéter que orientan a una
obstruccion distal en los “unishunts” con
control en hendedura.'” Seria de suponerse
que este signo podria ser notado en cual-
quier otro tipo de derivacién cuyo catéter
distal tenga el sistema de hendedura en el
extremo distal.
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Con la Tomografia axial computariza-
da se evaliia el tamano ventricular, y puede
apreciarse la relacién del catéter al ventri-
culo. En pacientes con vélvulas disfuncio-
nales, los ventriculos tienden a expandirse,
pero, la ausencia de dilatacién ventricular,
no descarta malfuncionamiento.' " Se
ha interpretado que esa ausencia de dilata-
cién, observada en una tercera parte de los
pacientes con disfuncién valvular, puede
resultar por falta de complacencia ventri-
cular, sobredrenaje, ventriculo hendido y
fistula subgaleal.®

Otro método de evaluar la funcién de
una derivacién, es el estudio de la dini-
mica del liquido cefalorraquideo, que, en
opinién de Noetzel y Baker resulta de gran
utilidad para diagnosticar obstruccién me-
cénica, ya que puede orientar al punto del
bloqueo.*! Este estudio se realiza mediante
puncién de la valvula y medida de la pre-
sién con manémetro. Si el flujo de liquido
estd ausente o reducido, la obstruccién es
proximal, mientras que un aumento de la
presion, es indicativa de bloqueo distal.
Con esta técnica, estos autores encontra-
ron alteracién de la dindmica del liquido
cefalorraquideo en 97% de sus pacientes.
En derivaciones funcionando adecuada-
mente, la presién intracraneal media re-
sulté ser 80mm de LCR, mientras que en
derivaciones disfuncionales, la presién fue
de 295mm de liquido cefalorraquideo.

El “valvulograma” por inyeccién de
medio de contraste es un método mds
adecuado y definitivo para evaluar el fun-

cionamiento de los sistemas derivativos.
Fue introducido a principios de la déca-
da de los 70 por Dewey y col. y sc realiza
mediante la inyeccién de 2ml de contraste
en el reservorio, seguida por la toma de
radiografias, primero durante la inyeccién
y luego a intervalo de 3 y hasta 9 minutos.
La aspiracion ficil del liquido cefalorraqui-
deo y desaparicion del contraste en unos 3
minutos, indica funcionamiento normal,
considerdndose anormal si no aclara en
9 minutos. Seglin estos autores, con este
mérodo diagnéstico pudieron tener pre-
diccién de normalidad de la derivacién en
96% de los pacientes. (Fig. 10.1 B-C) El
valvulograma también ha sido realizado
con la inyeccién de radio-isétopos.®
Confirmado el fallo de la derivacién,
se plantea la necesidad de una revision del
sistema, procedimiento realizado en 30-
62% segin diferentes series.*® En opinién
de Vinchon, toda derivacién disfuncional
debe ser revisada de manera sistemadtica,
aunque el paciente este asintomdtico, cri-
terio que no compartimos porque se ha
demostrado limitacién en la superviven-
cia de las vdlvulas, * y complicaciones mas
frecuentes después de revisiones. Por otra
parte, si el paciente no tiene manifestacio-
nes podria incluso no ser valvula-depen-
diente. En todo caso, favorecemos la im-
plantacién de un nuevo sistema mas que
la revision, si el paciente tiene sintomas.
Las disfunciones de las derivaciones
son frecuentes pese al avance significativo
en lo relacionado a los materiales utiliza-

110



dos en la fabricacién de las mismas, no

asi en lo referente a la velocidad de flujo y

control de la presién de apertura, habién-

dose logrado poco para prevenir su fallo,

y siendo por otra parte dificil anticipar

si una vélvula se hard disfuncional y en

qué momento como apuntan Traynelis y

Stein.
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CapiTUuLO 11

Infeccién de derivaciones extra craneales

Pese a la aplicacion estricta de los prin-
cipios asépticos basicos y el uso de anti-
bidticos profilicticos, la infeccién de LCR
es uno de los riesgos mds comunes y se-
rios a enfrentar tras la implantacién de
derivaciones de LCR.!23-4567-89-10-11 Egpy
complicacion, juega un papel importante
en la morbi-mortalidad de los pacientes

7-12- 13-14- 15- 16

hidrocefalicos, es la segunda

58
y
a partir de ella, pueden sobrevenir otras

causa de revisién de una derivacién,

complicaciones como son la obstruccién,
peritonitis y septicemia que aumentan la
posibilidad de falla funcional de la deriva-
cién, y en consecuencia, agravan el fututo
del paciente.”""7

La incidencia de infeccién puede me-
dirse en base a la poblacién afectada o en
relacién al niimero de procedimientos rea-

lizados que es la forma mds favorecida,>*®

con una tasa entre 2.3 y 29%,!-6-10-1416-19-
202122 B la dltima década, la incidencia
reportada en varias series muestra una dis-
minucién en la ocurrencia de infecciones,
lo que se hace evidente por las publica-
ciones secuenciales de una misma institu-
cién.”? La més impresionante es la infor-
mada por Choux-Genitori con un riesgo
general de infeccién por afno de 1.04% y
0.17% por procedimiento.” Choksey , Ka-
nev y Shurtleff reportan 0.57%, 1.33%,
y 3.6%, respectivamente.*** Una inci-
dencia de 3.2%, fue el resultado de un
estudio multicentrico-multinacional para
evaluar la incidencia de esta complica-
cién, realizado por Steimbock y col.,*
mientras Kesttle y col. en un programa
especialmente dirigido a prevenir la ocu-
rrencia de infecciones, lograron reducirla

2 3.8%.%
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Muiltiples factores, algunos bien esta-
blecidos, otros controversiales, predispo-
nen a la ocurrencia de estas infecciones.

La edad del paciente ocupa el lugar
mds importante (< de 1 afig)78-10-16-17-20-26
siendo los lactantes menores los mds

vulnerables.”?-19

Esa predisposicién, es
atin mayor en los recién nacidos y prema-
turos,' > Jos cuales son afectados 2 y 3
veces mds que los mayores de 6 meses de
edad,*'%"*? demostrado en un estudio de
Shapiro-Bosz y col., en el que la tasa de
infeccién en menores de 4m fue de 8.3%
comparado a s6lo 2.9 % en nifios de ma-
yor edad.” La edad temprana se relaciona
ademds con una mayor virulencia y por lo
tanto mayor mortalidad.'

Los factores que influyen en una ma-
yor incidencia de infecciones en neonatos
son, entre otros, una epidermis mds fina,
resistencia aumentada de la fora dérmica,
mayor adherencia bacteriana, y frecuente
asociacién de otros problemas médicos.®!
2 La inmunidad pasiva garantizada por
las inmunoglobulinas maternas se redu-
ce entre los 2 y 6 meses de edad, lo que
contribuye a una mayor predisposicién de
lactantes a partir de esa edad, a sufrir in-
fecciones en sentido general, y entre ellas
aquella de las derivaciones.®10-26%

La condicién de la piel es fundamen-
tal. Dermatitis y costras en el pericrineo
pueden llevar a infeccién hasta en 13%
versus s6lo 3.80% en pacientes con piel
sana.” %% Asimismo, dehiscencia de las
heridas, necrosis y ulceracién de la piel,

fistula a LCR, son factores post-operato-
rios predisponentes.'®'9%3% 13 presen-
cia de infecciones fuera del SNC como
otitis, vias respiratorias o tracto urinario
resultaron factores importantes en algu-
nas series.'®?® Evitar el contacto de los
elementos del sistema derivativo a la piel,
al momento quirtrgico, es, en cualquier
caso, esencial.

La etiologia de la hidrocefalia es consi-
derada entre los factores que predisponen.
Son ejemplo los pacientes con infecciones
previas como es el caso de las hidrocefalias
post-meningitis o aquellos con meningo-
celes con frecuencia infectados y acompa-
fiados de ventriculitis, asf como pacientes
inmuno-comprometidos. Una mayor inci-
dencia ocurre en los pacientes que reciben
radioterapia o quimioterapia para tumo-
res, lo que definen como una consecuen-
cia de inmunosupresion.”® Otros autores
no encontraron relacién de la infeccién a
la etiologia de la hidrocefalia.*'*-142?

El tipo de derivacién también ha sido
asociado a la ocurrencia de infeccién. Para
unos, hay una mayor frecuencia en deri-
vaciones ventriculoatriales (19-35%) que
en ventriculoperitoneales, (2-20 %)’ otros
comunican una incidencia mayor en de-
rivaciones  ventriculoperitoneales,'*?! y
otros refieren que ambos tipos son com-
prometidos en igual medida en derivacio-
nes iniciales o revisiones.!#17-20-21-23

El reemplazo total y la re-insercién del
sistema después de revisién o infeccién,
son considerados factores importantes,
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siendo la infeccién mds frecuente después
de re-implantaciéon del sistema especial-
mente si esa re-insercion es posterior a un

episodio infeccioso,!0-1819-32

y de igual ma-
nera, con manipulacién del catéter ventri-
cular més que en aquella del extremo dis-
tal sea este atrial o peritoneal. '* Catéteres
retenidos (Fig. 11.2) también pueden ser
responsables de infecciones.* Algunos in-
vestigadores sefialan que el tiempo trans-
currido desde el tltimo procedimiento es
un factor de riesgo 1314

También es considerado relevante
como elemento de riesgo un tiempo ope-
ratorio prolongado (13.6% en operacio-
nes de mds de 90m y 5.2% en aquellas
de menos de 30m)*>7#*% mientras otros
sefalan como tiempo promedio operato-
rio 62min sin que ello influyera en la in-
cidencia de infeccién.'® Choksey conside-
ra, que con técnicas aséptica y antiséptica
adecuadas, tratamiento antimicrobiano y
reduccién en la posibilidad de hemato-
ma, la probabilidad de infeccién se reduce
aun con tiempo operatorio de 45 -95m.*
El uso del endoscopio para la colocacién
del catéter derivativo, ha sido incluido
entre los factores de riesgo, precisamente
por prolongar el tiempo quirtrgico, entre
otros detalles."

La experiencia del cirujano, la parti-
cipacién de varios de ellos en el procedi-
miento, y el trabajo realizado por personal
menos experimentado y sin supervisién,

aumentan la posibilidad de infeccién,*>%

10225436 qunque para otros esto no hace

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

diferencia, convirtiendo el argumento en
controversial.**** Sin embargo, el control
absoluto de esos factores, lavado preope-
ratorio del pelo, realizar la cirugfa antes
que cualquier otra para ese momento,
restriccién de personal en el drea, evitar
la manipulacién de las partes del sistema
o hacerlo utilizando pinzas con punta de
silastico, irrigacién conteniendo antibiéti-
cos, antibidticos en dosis apropiadas antes
del procedimiento, y reduccién del tiem-
po operatorio, es el protocolo con el que
Choux ha logrado reducir la incidencia de
infeccién.’

Se incluyen también como factores
controversiales, el lugar de colocacién del
catéter, frontal versus occipital ® y la con-
centracién de proteinas de LCR. Como
un mecanismo de prevencién durante el
manejo de los elementos del sistema deri-
vativo, algunos autores consideran impor-
tante el uso de doble guante.'¥%

La administracién profilictica de
antibiéticos es un tema ampliamente
argumentado. Algunos lo consideran

4-5-7-9-13-18-30 no asi 10-23

beneficioso, otros.
Generalmente se usan aquellos que tienen
amplia cobertura contra patégenos Gram-
positivos, y que ademds tengan buena
penetracién del LCR. Forward sugiere
utilizar antibiéticos con actividad bacte-
ricida como Penicilina Semi-sintética o
Vancomicina,"? mientras otros proponen
Nafcilina y Rifampicina, con la intencién
de reducir la infeccién temprana.” En

todo caso, multiples antibidticos han sido
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utilizados en las diferentes instituciones:
Trimetopin-Sulfa, Oxacilina, Nafcilina,
Meticilina, Cefalosporinas, Vancomicina,
ijampicina, Ampicilina, Gentamicina,
Cefalotina'>'7-%3"% y combinaciones de
Penicilina—Cloranfenicol, Ampicilina-
Cloranfenicol.%

El uso profilictico de Vancomicina, ha
sido desaconsejado por el Comité de Enfer-
medades Infecciosas de la Academia Ame-
ricana de Pediatria, y el Centro para Con-
trol y Prevencién de Enfermedades (CDC)
a fin de evitar el desarrollo de resistencia

bacteriana,*'4?

pero es de amplio uso en
medios con elevada prevalencia de Staphi-
lococcus aureus resistentes a la Meticilina.®

Entre el 80-95% de las infecciones son
tempranas, ocurriendo en los primeros 6
meses posteriores a la implantacién o re-
insercion del sistema derivativo®7%11-13-
17244 y de ellos, 60 a 70% se manifiesta

5-7-14-20-21-23-32-36

en los primeros 2 meses, 0

>9-32 Tas infec-

aun en los primeros dfas.
ciones que se desarrollan en los primeros
dias posteriores a la colocacién de la de-
rivacién, sugieren que la contaminacién
pudo haber tenido lugar, durante el pe-

riodo operatorio®>®9:13-21-3132-37

y la misma
ha sido relacionada por algunos al tipo de
microorganismo involucrado,’” opinién
no compartida por otros.”’ La infeccién a
partir de 6 meses posteriores a la implan-
tacién o revisién de una derivacién, es
considerada tardia.>46-43

Se ha sugerido que la contaminacién de

una derivacién ocurre por contagio direc-

to en el momento operatorio. Sin embar-
g0, no todas las infecciones son producidas
por bacterias residentes en la piel, segun un
estudio basado en la toma de cultivo de la
piel de 413 pacientes antes de la operacién,
repetido posteriormente. De los 20 casos
que resultaron con infeccién, sélo 4 mos-
traron el mismo organismo en el cultivo
pre-operatorio de la piel y en aquel de los
casos infectados.”® Un resultado afin fue
reportado por Thompson y col.#5

El criterio tampoco aplica a los casos de
infeccién tardia, en los que la misma surge
por diseminacién desde puntos distantes
por via hematogena, o desde tejidos conti-
guos infectados o bien por exposicién del
sistema.”® Brook y col. han indicado que
las bacterias pueden viajar en una forma
retrograda hasta alcanzar los ventriculos o
el espacio subraracnoideo, lo que ha sido
confirmado clinicamente.

En la mayoria de los casos, segtin varios
informes, la infeccién es producida por
organismos de baja virulencia que habitan
en la piel en condiciones normales.”-244
El Stphilococcus epidermidis ha sido el or-
ganismo predominantemente responsable
(>del 40(%))6-10—13—14»16-17-20-21-23—2@31—32»48-49-50
seguido por el Staphilococcus aurens. 132"
2631 Las infecciones por bacterias Gram-
negativas: Escherichia coli, Proteus mirabi-
lis, Pseudomona aureginosa, Klebsiella spp,
Morganella morgani, Enterobacter cloacae,
Hemophilus influenzae y la Burkholderia
cepacia siguen en frecuencia sobre todo en

7-10-17-31

lactantes, Yy s€ asocian a gran mor-
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bilidad y una mortalidad reportada de
hasta 80%.

Otros organismos que han sido encon-
trados en infecciones de derivaciones, son los
difteroides anaerdbicos (Propionibacterium)™
#4751 Estas especies, aparecen generalmen-

te en infecciones crénicas,!>2!!

y han sido
encontrados en asociacién con Staphilo-
coccus epidermidis en pacientes tanto sinto-
maticos como asintomdticos. Everett y col.
reportan 1.4% de casos infectados con este
organismo, y consideran que la parquedad
con que aparecen en la literatura informes
sobre estos casos, se debe a que no se rea-
lizan cultivos rutinarios en thioglicolato o
anaerébicamente, o no se mantienen por
el tiempo minimo necesario de 14 dias, o
bien el organismo no se reconoce como
causante de infeccién del sistema nervioso
central.

Infecciones por Cdndida, generalmen-
te adquiridas por contaminacién o dise-
minacién hematégena, son oportunistas
en pacientes con enfermedades graves, o
que hayan recibido antibiéticos recientes
o se les haya colocado catéter IV o vesical,
o bien aquellos con historia de candidiasis
coincidente y prematuridad.*

En todo caso de infeccién después de
una derivacion, sobre todo cuando la evo-
lucién es térpida, es necesario pensar en
organismos no habituales y en cepas no-
socomiales, comunes en relacién a catéte-
res implantados.” En caso de aislarse una
flora mixta, se debe descartar perforacién

intestinal %

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

Organismos resistentes a los antibiéti-
cos pueden aparecer con facilidad en re-
cién nacidos prematuros con estadia hos-
pitalaria prolongada, dada su condicién
inmunolégica y el uso previo de antimi-
crobianos.

La infeccién puede ser interna, es decir,
en el interior del sistema mismo, o externa,
con afectacién de los tejidos circundantes.
Sin embargo, aunque puedan impresionar
como aisladas entre si al inicio del proce-
s0, ambas terminan confluyendo.”

La forma en que se manifiesta la infec-
cién de una derivacion, guarda relacién a
su localizacién, la virulencia del organis-
mo causal y la edad del paciente.”?' Puede
haber infeccién de la herida o del sistema
mismo, abscesos a lo largo del tdnel deri-
vativo, meningitis o sepsis, y nefritis por
derivacién. Las infecciones externas son
mis evidentes, porque producen inflama-
cién en la piel y tejidos adyacentes a la he-
rida, al reservorio o al catéter.

Clinicamente, el signo inicial y mds
frecuente es la disfuncién valvular que
puede ocurrir hasta en un 80 a 100%
de los casos, sobre todo en derivaciones
ventriculo-peritoneales, a consecuencia
de bloqueo del lumen por detritus infla-
matorio o acumulacién bacteriana, o bien
por cambios inflamatorios en el punto de
desagiie de la derivacién.” ¢34 Aunque
los sintomas pueden ser agudos, es més
comun una evolucién crénica e insidiosa
con fiebre, vémitos, nausea, irritabilidad y

7-17-31-44

somnolencia, pero en un gran nu-
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mero de casos, el examen neuroldgico es
negativo.”'®3? Los recién nacidos, se tor-
nan irritables, rechazan la alimentacién y
muestran cambios en el patrén del suefio.
® Nifnos mayores, pueden referir molestias
abdominales, fiebre y malestar general.’

En derivaciones ventriculo-atriales, la
infeccién puede manifestarse como sepsis
aguda, sub-aguda o sub-clinica.’ Fiebre es
el signo inicial mds comn.>'*1¢ La bac-
teriemia es mds frecuente en derivacio-
nes VA (95%) que en derivaciones VP
(0.25%) 59161721

Sintomas abdominales como dolor,
nauseas, vémitos y distencién, son comu-
nes en infecciones de derivaciones ventri-
culo-peritoneales, siendo la enfermedad
mds severa en infecciones a patdgenos
Gram-negativos.*** Cuando hay perfora-
cién intestinal, el cuadro suele ser aparato-
so, con manifestaciones agudas de toxici-
dad, fiebre, distencién y dolor abdominal,
asi como también signos meningeos. La
mortalidad de estos casos es elevada (10—
20 %) y segtn se ha reportado, un 30%
de los pacientes que sobreviven, presentan
dano residual permanente del sistema ner-
vioso central.’

Meningitis y ventriculitis son las formas
peores de infeccién dejando al paciente con
gran compromiso intelectual.”?

En un paciente derivado, manifesta-
ciones vagas e insidiosas, poco después de
una derivacién o revision deben despertar
la sospecha de una infeccién por lo que se
deben dirigir las investigaciones para des-

cartar o confirmar ese diagndstico. Varias
pruebas de laboratorio pueden ser realiza-
das. No obstante, es la prueba bacteriol6-
gica con demostracién del patégeno me-
diante cultivo de LCR, la que verifica el
diagnostico.”*?

Una leucocitosis superior a 100/mm?
en el LCR con porcentaje de neutréfilos
>15, es mas consecuencia de infeccién por
lo que ayuda establecer una diferencia en-
tre disfuncién valvular por infeccién o por
obstruccién mecdnica.”* Para Tung una
pleocitosis polimorfonuclear y eosinofilia
mayor de 7% es indicativa de coloniza-
cién de la derivacién, * pero se debe tener
presente que una eosinofilia persistente
con cultivo negativo, puede ocurrir como
reaccién al material del sistema.

Para algunos investigadores, elevacién
de las proteinas., glucosa baja (<40mg/dl)
y eosinofilia en LCR, pueden presentar-
se tanto en infeccién como en disfuncién
aséptica, (y hasta pueden ser normales) por
lo que no son de gran valor para el diag-
néstico de infeccién.'®'3232 Renier afirma
que los valores de glucosa reflejan més la
edad del paciente (lactantes < de 6 meses)
que la posibilidad de infeccién,'® contrario
a lo expresado por Stamos quien apunta
que hipoglucorraquia predice infeccién ac-
tiva con cultivos positivos.> Elevacién de
las proteinas y glucosa baja no son de gran
ayuda, ya que ello puede ocurrir también
en casos de disfuncién sin infeccién.’

La elevacién de la Proteina C Reacti-
va (PCR) en suero con niveles mayores de
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7mg/l es considerada como indicativa de
infeccién, mientras que valores normales
podrian ser indicadores de terapia antibié-
tica exitosa.”>”” La reaccién de la cadena
de la polimerasa (PCR) realizada en LCR,
resulta mds sensible para deteccién de in-
feccién (40%) que el cultivo y es, ademds,
un andlisis mds rdpido.'?

Los resultados sobre la tincién de Gram
son muy variables. Para unos es positiva
entre 70-90%.® Otros informan positivi-
dad en solo 36%. y 48%.%'** La ausencia
de gérmenes, sin embargo, no descarta
infeccién, ya que en un porcentaje impor-
tante, esas muestras pueden resultar en un
cultivo positivo mds adelante."!

Para el cultivo, el LCR debe obtenerse
por puncién del reservorio del sistema de-
rivativo que puede mostrar el organismo
causal en el 80 a 95 % de los casos.” !
El LCR obtenido por puncién lumbar es
positivo sélo en alrededor del 20 % de los
casos.” 235! A fin de evitar dafo del sis-
tema, o bien correr el riesgo de una nue-
va contaminacion, la toma de la muestra
debe ser realizada por personal entrenado
a tales fines, con una aguja # 22 -25. Al-
gunos sugieren utilizar agujas de maripo-
sa de didmetro similar, pero la autora no
favorece su uso, ya que permiten mayor
movilizacién de la aguja una vez puncio-
nado el reservorio y con ello contribuir de
manera més ficil a dafo del mismo. Al-
gunos sistemas como es el caso de las vél-
vulas neonatales tienen un reservorio muy
pequefio y “débiles” puntos de fijacién a

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

un periosteo por demds escaso, por lo que
se debe tener especial cuidado a la hora de
puncionar ya que puede resultar en una
indeseada movilizacién, y la posibilidad
de facilitar una migracién. Si el pacien-
te ha estado en antibiéticos, estos deben
ser suspendidos unas 72 horas previas a
la toma de la muestra. En nuestro medio,
hay que senalar, que muchos de nuestros
pacientes reciben tratamiento antibi6tico
al interpretar que los sintomas tienen otro
origen, por lo que con frecuencia, el culti-
vo resulta una prueba infructuosa.

Si hay ablacién de la derivacién, se
debe hacer cultivo de los componentes re-
movidos, ya que puede haber colonizacién
atin con cultivo negativo de LCR."*'¢%®
En caso de derivacién ventriculoatrial se
tomard también hemocultivo, vy, si la in-
feccidn es extracraneal, se hari cultivo del
drea afectada.

En relacién al cultivo, Odio-Macraken
y col. recomiendan incubar la muestra de
LCR por un minimo de 10 dfas.”* Un cul-
tivo negativo de LCR no debe descartar
la posibilidad de una infeccién, ya que el
cultivo de las partes removidas del siste-
ma puede resultar positivo.'® Los cultivos
anaerébicos deben mantenerse por 7-14
dias, lo que es aconsejable a fin de descar-
tar bacterias de crecimiento lento como el
Propionibacterium acnes.”**"** En ocasio-
nes, es necesario hacer varios cultivos para
confirmar el microorganismo.

Los estudios neuro-radiolégicos no
contribuyen de manera directa o especifica
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al diagnéstico de infeccién. Una radiogra-
fia simple muestra la posicién del sistema
derivativo. La Tomografia Axial Compu-
tarizada (TAC) es de interés para evaluar
la posibilidad de colecciones subdurales
tipo empiema, o absceso intracerebral.
Para descartar patologia pulmonar conco-
mitante se debe realizar una radiografia de
térax y puede ser necesaria una sonografia
abdominal para asegurar que no haya co-
leccién como es el caso de ascitis o pseu-
doquiste peritoneal.

Los nifios hidrocefalicos derivados,
pueden padecer enfermedades infecciosas
fuera del SNC, por lo que se deben des-
cartar esas posibilidades, antes de puncio-
nar el reservorio de la derivacion. Segin
nuestra experiencia, muchos nifos sufren
otitis, infecciones respiratorias con neu-
monfa, especialmente lactantes jévenes
mantenidos en decubito prolongado, en
ocasiones relacionadas a bronco-aspira-
cién durante la alimentacién o un epi-
sodio de vomito, y aquellos con menin-
goceles que sufren infecciones urinarias
repetitivas.

Dos actividades patoldgicas concurren
e influyen para que el tratamiento antibié6-
tico tanto por via oral como por via sisté-
mica no sea del todo exitoso. Se trata de
la formacién del “biofilm” (descrito por
primera vez por Leeuwenhoek en 1884)
y el “limo”.

Una vez implantada la derivacién,
el material se cubre con una pelicula de
glicoproteinas receptora de organismos,

la cual proviene del suero y de las protei-
nas. Las células de los tejidos del huésped
actian a fin de proteger el material de la
derivacion. Si logran adherirse a su super-
ficie, la posibilidad de adherencia bacte-
riana se reduce. Si por efecto de la proxi-
midad fisica e interacciones quimicas,
sucede lo contrario, es decir, se produce en
primer lugar una adherencia bacteriana, el
resultado eventual es, la formacién de un
compuesto de células bacterianas en una
capa de macromoléculas, y exopolimeros,
denominada “biofilm” (biopelicula) capaz
de producir colonizacién de la derivacién,
al tempo que dificulta la penetracién
antibi6tica.*'"**% Fragmentos del biofilm
pueden desprenderse del colonizado sobre
dispositivos médicos, y circular en los li-
quidos corporales con toda la resistencia
caracteristica de la comunidad que les dio
origen.”’ La produccién de la biopelicula,
es un atributo de virulencia importante en
la patogénesis de infecciones relacionadas
a equipos médicos implantados.*

La segunda actividad patoldgica, es la
formacién del “limo” (“slime” en la lengua
anglosajona) consistente en la formacién
del “exopolysacarido gycocalyx” (muco-
polisacdrido glicocdlice) por parte del Sta-
philococcus epidermidis, el organismo con
mayor capacidad de producir tanto limo
como biofilm. Si se logra reducir esa capa-
cidad de formacién del limo, aumentaria
la penetracién de los antibiéticos, mejo-
rando su eficacia en el tratamiento de las
infecciones.?
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Un estudio con microscopio electré-
nico de catéteres removidos a pacientes
infectados con Staphilococcus epidermidis,
aureus y Klebsiella, realizado por Gueva-

1.6! revelé6 numerosas células bac-

ray co
terianas y micro colonias de leucocitos y
eritrocitos adheridos a la pared interna
de los catéteres, asi como también la exis-
tencia de irregularidades en el tubo como
fisuras, rugosidades y agujeros, evidencia
de que los catéteres sufren, con el tiempo,
alteraciones fisicas que facilitan la adhe-
rencia de patégenos bacterianos que con-
tribuyen a la persistencia y recurrencia de
la infeccién.

El manejo de las complicaciones infec-
ciosas de las derivaciones, incluye enton-
ces dos aspectos de gran importancia: el
abordaje hacia la prevencién y tratamien-
to y la eliminacién del “biofilm”.

No existe un patrén consensuado uni-
co o regla fija de tratamiento para las in-
fecciones de derivaciones ventriculares.
En todos los casos, lo mds importante es
prevenir la contaminacién evitando o tra-
tando de salvaguardar las causas de riesgo.
El éxito del tratamiento depende de varios
factores: la localizacion de la infeccién, la
virulencia del patégeno responsable, su
cronicidad y la dependencia que de la de-
rivacién, tenga el huésped.”'? En opinién
de la autora, el manejo de cada caso debe
ser individualizado y la terapia implemen-
tada en base a la condicién del paciente, y
la severidad del cuadro infeccioso, una vez
identificado el patégeno.

Manejo de la hidrocgfa]ia iqfantil: Esperanzas y desilusiones

Dos maneras bésicas de tratamiento
se han usado: el manejo médico con an-
tibiéticos sistémicos y el quirtirgico con
multiples variables y en combinacién con
antibiéticos administrados por diversas
vias. Los antibidticos por via sistémica
no siempre permiten alcanzar la concen-
tracién minima inhibitoria (CMI) o bien
no se logra con la rapidez deseada, por lo
que se ha incorporado su administracién
intraventricular sobre todo en infecciones

141562 Pese a que muchos in-

persistentes.
vestigadores han utilizado los antibidticos
entre 7 a 45 dias,*'7%* lo mds frecuente-
mente recomendado es su uso por 3 a 21
dias, en dosis por peso corporal, similares
a las utilizadas para meningitis.”*

Brown y Col. publicaron en 2006,
haber obtenido un 84% de cura en se-
guimiento entre 6 y 88 meses, con el
manejo conservador (sin remocién de la
derivacién) de infecciones por Staphilo-
coccus coagulasa-negativo mediante la ad-
ministracién sistémica de Vancomicina y
Rifampicina en dosis de 20mg/Kg divida
en 2 dosis por dfa, (mdximo 600mg/dia)
y Vancomicina y Rifampicina intraventri-
cular para obtener una concentracién de
50mg/L y 80mg/L respectivamente, basa-
das en el volumen de LCR, y administra-
das por un catéter diferente a aquel de la
derivacién.*

Recientemente se ha propuesto el uso
de Linezolid, una Oxazolidinone (nom-
bre comercial Zyvox) para infecciones por
Staphilococcus y Enterococcus, por su pene-
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Ablacién total de la derivacién

|

Drenaje ventricular externo

Punciones percutdneas para
control de hipertensién
intracraneal

Reemplazo inmediato

VIS

Nueva derivacién cuando
LCR estéril por 3 dias o mis

Externalizacién de la Derivacién

(DVE)

Nueva derivacién cuando

LCR estéril

Fig.11.1 Algoritmo para tratamiento quirdrgico de infeccién

de derivaciones de LCR

tracién rdpida en LCR, aunque el nime-
ro de casos informados es aun limitado.®?
El método que ha demostrado ser
mas eficaz y alcanzado un porcentaje de
curacién de hasta 95%, es el que inclu-
ye remocién total del sistema derivativo,
acompafiado de derivacién ventricular
externa o externalizacién del sistema de-
rivativo, y nueva derivaciéon después que
el LCR sea confirmado estéril en cultivos
realizados en 3 dias consecutivos,!>16-2231-
485064 Otros informan buenos resultados
con tratamiento médico con derivacién in
situ,> o bien con externalizacién y re-in-
sercion posterior del sistema.® Fig. 11.1
Una encuesta realizada por Whitehead
y Kestle® entre los miembros de la So-
ciedad Americana de Neurocirujanos
Pedidtricos, mostro que la mayoria retira
la derivacién y coloca drenaje ventricu-

lar externo (DVE) para infeccién por
Staphilococcus epidermidis, aureus y bac-
terias Gram-negativas. La segunda forma
mis frecuente es la externalizacién del
sistema.

La re-infeccién tiene una incidencia
elevada (19.6% y 26 %) como reportado
por Kulkarni y Kestle, pero, segtin un es-
tudio piloto multicéntrico realizado para
evaluar estrategias de tratamiento, esa tasa
de reinfeccién, no esta relacionada a la du-
racion del tratamiento. -4

En experiencia de la autora, la ex-
ternalizacién del sistema derivativo y la
aplicacién de drenaje ventricular externo
constituyen riesgos de re-infeccién o de
infeccién por nuevos micro-organismos,
lo que debe tenerse en cuenta, sobre todo
en relacién al medio en el cual el paciente
estd siendo manejado.
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En ocasiones, la calcificacién del catéter
los hace fragmentarse, o la calcificacién de
los tejidos a su alrededor, los fija, hacien-
do dificil y hasta imposible su remocién,
por lo que pueden quedar atascados. (Fig.
11.2) Esos catéteres retenidos también
pueden servir como nido para infecciones
recurrentes.

Fig. 11.2 Catéter adherido y retenido por
calcificacién del tinel a su alrededor

Los catéteres impregnados con anti-
biéticos (AIS) son una esperanza para la
reduccién de las infecciones de las deri-
vaciones de LCR,%%6766 hahiéndose
demostrado que las bacterias pueden ser
eliminadas en 48 a 52 horas.” La aplica-
cién de estos catéreres, segtin el estudio de
Aryan y Colpor, ha demostrado reduccién
en la tasa de infeccién tanto temprana
como tardia, asi como adecuada toleran-
cia con seguimiento a 19 meses.? Estudios
comparativos, sefialan una reduccién de
infeccién con el uso de sistemas impreg-
nados (1.4%) y aquellos sin antibiéticos
(12%).”" Eymann informa una reduccién
de 72% en la tasa de infeccién en nifios
derivados con estos catéteres.”

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

La duracion de la actividad antimicro-
biana in vivo de estos catéteres, fue eva-
luada en un estudio de 25 catéteres con
antibidticos, tras su remocién por causas
no infecciosas, comprobando actividad
significativa (23-85%) a 3 meses desde la
implantacién; y se observo que la perdida
de la actividad antimicrobiana es més r4-
pida en derivaciones VP que en VA.”

La impregnacién antibiética de los ca-
téteres, seglin lo expuesto, impresiona ser
un instrumento prometedor en el control
de las infecciones de las derivaciones de
LCR, pero, se teme por la posibilidad de
otros problemas como obstruccién, irrita-
cién de la corteza adyacente al catéter, res-
puesta inmune del paciente al agente anti-
microbiano o reaccién de caricter alérgica,
y la desaparicién del efecto antimicrobiano
antes del periodo en el que las infecciones
con mds propensas a ocurrir.”?

Por otra parte su elevado costo, podria
limitar su uso. Sin embargo, si se compara
al gasto que implica el manejo de las com-
plicaciones por infeccién, su costo-eficacia
debe ser considerada. 7475

El salicilato de sodio, se ha encontra-
do eficaz en la inhibicién de la adherencia
y crecimiento bacterianos, asi como de la
produccién del biofilm por parte del szz-
philococcus epidermidis. In vitro, refuerza
la actividad de la Amikacina, y aumenta la
accidn sinergistica del Imipenen-Amikaci-
na en el tratamiento de infecciones ani-
males producidas por Klebsilla.”* Hasta
donde conocemos, estos beneficios no han
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sido todavia estudiados en las infecciones
de derivaciones de LCR.

Evitar las infecciones de la derivacién
continua siendo un desafio. Por ello, es
necesario perseverar con austeridad en la
aplicacién de las medidas que pudieran
contribuir a prevenirlas, ya que compro-
meten, con una mortalidad de hasta 33%,
el medio terapéutico de mayor uso en el
manejo de la hidrocefalia.
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CapfTUuLO 12

Sobre drenaje — Sindrome del ventriculo hendido

Segiin varios reportes, 50% o mas de
los pacientes que fueron derivados en el
primer afo de vida pueden desarrollar

ventriculos pequefios o subnormales,'**

+56 (Fig. 12.1 A) lo que no debe ser de
preocupacién, porque la mayoria de esos
nifios son normales.”®> Es usual que los
ventriculos se dilaten cuando la deriva-
cién se torna disfuncional ¢

Un escenario diferente es la presencia
de ventriculos pequefios a consecuencia
del fenémeno de hiper-drenaje o sobre-
drenaje de las derivaciones, condicién
particular, y dificil de explicar,'*” que ha
sido reportada con una incidencia de 10-
17%%° y considerada como una forma de
malfuncionamiento de la derivacién, al in-
terpretarse que los ventriculos colapsados

4-10

bloquean el catéter ventricular,*!® causan-

do fallo de la derivacién hasta en un 40%

131

de los casos,!! pero a pesar de ello, no se
produce dilatacién ventricular.

Muiltiples mecanismos fisiopatoldgicos

han sido alegados como causantes del sin-
drome de hiperdrenaje, pero ninguno, ha
sido demostrado cientificamente, ni acep-
tado como definitivo. Entre ellos:

- Aumento de la presién hidrostdtica
en relacién a la longitud del caté-
ter distal, la cual aumenta cuando
el paciente se sienta o se pone de
pie.l()—lZ

- Accién de succién o sifén sobre el
extremo distal del catéter por la ca-
vidad que lo contiene, sobre todo
en pacientes con alteracién del
transporte y absorcién del LCR."
Este efecto ha sido relacionado a la
acci6én de la gravedad, sin importar
el tipo de hidrocefalia tratada.
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- Incapacidad de la vilvula para re-
gular de manera adecuada el flujo
de LCR y la presién intraventri-
cular.*1415
Czosnyka y col. en evaluacién in vitro

realizada a 10 tipos diferentes de vilvulas a

propésito del sobredrenaje vinculado a la

posicién del cuerpo, demostraron que la
mayorfa de ellas aumenta de manera sig-
nificativa la presién negativa intracraneal
cuando el cuerpo estd en posicién verti-
cal.” Aschoff y col. presentaron hallazgos
similares en evaluacién de laboratorio de

13 modelos de vilvulas, las cuales mostra-

ron un flujo relativamente fisiolégico en la

posicién vertical, pero al mismo tiempo,
se aprecio que pueden tener un flujo insu-
ficiente.' Por otra parte, ha sido apunta-
do que aunque el catéter de silicona ejerce
cierta funcién de resistencia, la misma no
es suficiente y de manera similar, que la
funcién de los dispositivos anti-sifén, es
afectada por el tejido subcutdneo y presio-
nes externas.'"

Al producirse de manera crénica, el so-
bre-drenaje valvular puede dar lugar a di-

/

C) Catéter en parénquima

LX)

Fig. 12.1 A) Ventriculos sub-normales post-derivacién

versas complicaciones, todas las cuales han
sido observadas con mayor o menor preva-
lencia, por muchos de los neurocirujanos
involucrados en el manejo de la hidrocefa-
lia infantil. Sindrome del ventriculo hen-
dido, colecciones extra-axiales, sindrome
ortostatico o de baja presién, ventriculo
aislado, (Fig. 12.1 B), y para muchos auto-
res también craniosinostosis.!?¢79-11-12-16-
17181920 Algunos han informado haber ob-
servado oclusién funcional del acueducto y
del Foramen de Monro como consecuen-
cia de ventriculo hendido.*?' Algunas de
esas complicaciones resultan en un efecto
cruzado actuando como causa o derivando
en consecuencia. (Fig. 12.2)

La permanencia del colapso ventricu-
lar puede ser asintomdtica. En ocasiones,
empero, se manifiesta como un sindrome
de hipertensién intracraneal crénico, in-
termitente, recurrente y auto-limitado,*?
#2326 que ha sido llamado “Sindrome del
ventriculo hendido” (SVH) complicacién
sin definicién clara, imposible de antici-
par, dificil de explicar y comprender y so-
bre todo de tratar.®

E

B) Ventriculo lateral aislado
D) Higroma subdural

E) Dismorfia craneal con cabalgamiento de suturas
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Disfuncién valvular 10-12%

<

Sobredrenaje

—|_> Ventriculo hendido

—

Colecciones extra-axiales <

*

Ventriculo aislado <€

Sindrome de ventriculo

Sindrome de presién baja <€

Hidrocefalia unilateral €

hendido

Dismorfia/Microcefalia €
/Craniosinostosis

Fig.12.2 Sobredrenaje de LCR en Derivaciones Ventriculares

Mientras algunos autores reportan una
incidencia de 0.9 — 3.7%%%% hay los que
han planteado una interrogante sobre la
existencia real del “Sindrome del ventriculo
hendido™** ya que es mds bien un conjun-
to de sintomas y signos que pueden resultar
por causas diversas, las més sefialadas de las
cuales son: disfuncién intermitente de la

12-23 obstruccién del catéter ven-

derivacién
tricular por el ventriculo colapsado® hipo-
tensién intracraneal por sobre-drenaje de
LCR," gliosis y fibrosis ependimaria que

4-22

impiden la re-expansién ventricular,*?? y el
aumento del volumen cerebral por incre-
mento en el flujo sanguineo lo que altera la
complacencia cerebral.¢%°

Este sindrome, ha sido sefialado a ocu-
rrir en derivaciones que han estado “in situ”
por largos periodos de tiempo,>7-17-202%4 en
pacientes que fueron derivados antes del

primer afio de vida y que son considera-
dos vélvula-dependientes.*'? En la serie de
Oi-Matsumoto, se trato de nifios inmadu-
ros que habian sido derivados en el primer
mes de vida."” El SVH puede presentarse
tanto en derivaciones ventriculo-perito-
neales como en ventriculo-atriales,*?? con
un intervalo promedio de 6 afios desde la
implantacién de la derivacién hasta la apa-
ricién de los sintomas.?®

Basados en las manifestaciones, Serlo y
col, han clasificado el SVH en agudo, sub-
agudo y crénico. En los casos agudos y sub-
agudos, sefalan estos autores, el cuadro
semeja una disfuncién valvular por obs-
truccién proximal con sintomas y signos
subitos de hipertensién intracraneal. En la
forma crénica, los sintomas son recurrentes
y relacionados a la postura, y perdiendo el
ventriculo su capacidad de re-expansién.*
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Con la disminucién del tamafio ven-
tricular, el cerebro llena toda la cavidad
intracraneal, lo que altera su capacidad
compensatoria y cambios aunque sean
pequefios y transitorios del volumen in-
tracraneal, resultan en los sintomas (cefa-
lea, vémitos, alteracién de la consciencia y
deterioro neurolégico) observados en es-
tos pacientes.'?**??* Cefalea puede ser la
tnica manifestacién en algunos casos.”

Rekate ha planteado 5 patologias dife-
rentes en relacién al SVH: %

- Hipotensién intracraneal con cefa-
lea semejante a la manifestada post-
puncién lumbar

- Hidrocefalia a volumen normal (hi-
pertensién intracraneal con ventri-
culos pequenos)

- Hipertensién céfalo-craneal (au-
mento de presién intracraneal con
derivacién funcional)

- Migrana de la derivacién

- Obstruccién intermitente del caté-
ter ventricular

Varios autores opinan que el conjunto
de sintomas por largo tiempo conocido
por el término “Sindrome del Ventriculo
hendido” puede ser una forma de migra-
na adquirida™? por lo que algunos opi-
nan que el nombre debe ser cambiado a
solo “disfuncién, o bien migrana de la
infancia”,* o llamarlo simplemente “ven-
triculo pequeno sintomdtico”.””

[a sintomatologia suele ser més pro-
minente que los signos.® En la TAC se
evidencian ventriculos pequefios y en

ocasiones pr;icticamente ausentes, con ca-
téteres que lucen estar en el parénquima
cerebral.® (Fig. 12.1 C) Es conveniente,
de todos modos, hacer valvulogramas para
confirmar la patencia de la derivacién, que
al bombeo llena lentamente. 2® En casos
de sindrome del ventriculo hendido, es
posible observar cierto grado de dilatacién
ventricular durante los episodios de cefa-
lea como se observa en las imdgenes de la
Fig.12. 3 A y B correspondiente al Gnico
caso de SVH sintomdtico que hemos visto

en nuestra practica.

\ )

Fig. 12.3 A) Ventriculo hendido
B) Durante crisis de cefalea

Monitoreo de la presién intracraneal
debe ser realizada en nifios que muestran
funcién adecuada de la derivacién y el ta-
mano ventricular no se haya modificado.

Del mismo modo que miltiples pa-
tologfas son argumentadas en relacién al
sindrome del ventriculo hendido, tam-
bién son diversas y generadoras de con-
troversia las consideraciones terapéuticas,
ninguna de un éxito total y muchas de
las cuales han sido aplicadas a un mismo
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paciente.® Algunos autores han modifica-
do su enfoque terapéutico a la luz de las
nuevas consideraciones sobre la fisiopato-
logia del sindrome de ventriculo hendido
y las diversas patologfas que pueden tener
manifestaciones similares.?

Cuando los sintomas sean leves y la
derivacion funcional, observacién y tra-
tamiento médico es la opcién inicial.® La
propuesta de terapia medicamentosa es el
uso de anti-migrafiosos, ya que como se
ha planteado, migrana es una de las pa-
tologfas consideradas responsables de los
sintomas.”>?*% Hay los que han sugerido
emplear Acetazolamide y esteroides por
periodos cortos.®?!

La historia de cefalea que aparece
cuando el paciente se coloca de pie, sugie-
re hipotensién intracraneal y mejora con
el reposo en cama.>'*?¢ Cuadros sintom4-
ticos acompanados de baja presién intra-
craneal, pueden responder a elevacién de
la presién de la vélvula o agregando dispo-
sitivo anti-sifén.?

En el caso de hipertensién intracraneal
con obstruccién intermitente del catéter
ventricular, y dilatacién ventricular, co-
rresponde revisar la derivacién, que en

620 tenjen-

muchos casos resulta curativo,
do el cuidado de nunca remover el catéter
ventricular antes de canalizar el ventriculo
con el nuevo sistema derivativo.

Para eliminar o reducir el efecto de si-
fén, algunos sugieren cambiar la vilvula a
una de mayor presién agregando o no un

4-6-10-12-17

componente anti-sifdn, aunque
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también se han reportado efectos adver-
sos con estos dispositivos.’* Las vélvulas
de presién baja no tienen indicacién en el
sindrome de ventriculo hendido.

En el estudio realizado por Soods y
col.” se encontré que la ETV no fue efi-
caz para remediar la situacién, aunque
otros autores sefialan haber obtenido
buenos resultados.*® Una segunda deri-
vacién en el lado opuesto, puede produ-
cir mejoria sintomdtica, interpretdndose
que estos pacientes pueden tener 3 ven-
triculo aislado.”

La cranjectomia sub- temporal y ex-
pansién craneal han sido realizadas y re-
comendadas por muchos, en pacientes
con hipertensién intracraneal durante las

crisis de sintomas,%17-33

con la esperanza
de ayudar en la expansién del ventriculo
ipsilateral, y en algunas ocasiones, ha sido
combinada con elevacién de la presién de
apertura de la vdlvula. En 2010, Roth y
col. publicaron mejoria en 73% de sus ca-
sos, con descompresién sub-temporal bi-
lateral modificada con apertura de la du-
ramadre y aracnoides en nifios con SVH
resistente, precedido por un periodo corto
de Acetazolamide y esteroides.* Algunos
prefieren hacer primero revision de la de-
rivacién.”

En los pasados cinco afos, el manejo
quirdrgico con derivacién, ha sido orien-
tado a una derivacién lumbo-peritoneal’
o bien derivacién cisterna magna-ventri-
culo-peritoneal, en pacientes en quienes la

derivacién L-P este contraindicada.?3°
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Los pacientes con ventriculo hendido
asintomadtico no requieren tratamiento.

Colecciones extra-axiales en forma de
hematoma subdural agudo o crénico, o
bien de LCR (higroma) con xantocromia
de grado variable, son también manifesta-
ciones de sobre-drenaje. (Fig. 12.1 D) En
el estudio randomizado de los disefios val-
vulares se encontré con una frecuencia de
3.4% en la poblacién pedidtrica.>* Ocurre
sobre todo en nifios con macro crineo y
escaso manto cerebral, pero es raro en pre-
maturos y recién nacidos al compararlo a
nifios de mayor edad.’ Pueden presentarse
del mismo lado de la derivacién, en el lado
opuesto o pueden ser bilaterales.

Faulhauer y Smicht consideran que esas
colecciones, mds que ser ocupantes de es-
pacio, actian llenando un espacio que ha
sido dejado al colapsar los ventriculos.'®

El primer paso del tratamiento es con-
trolar el sobredrenaje mediante elevacién
de la presion de la vélvula, y evacuacién
de la coleccién en la forma convencional
También se ha propuesto hacer una de-
rivacién subduro-peritoneal, conectando
catéteres subdurales a la derivacién misma
por debajo de la vélvula.?® Colecciones pe-
quefas en pacientes asintomadticos, pue-
den ser manejadas con bloqueo transitorio
subcutdneo de la derivacién.

Finalmente, muchos autores reportan
craniosinostosis como resultado del colap-
so del manto cerebral, y del crdneo.”*® En
efecto, el drenaje répido de los ventriculos
en los lactantes, lleva a un cabalgamiento

de los huesos de la béveda craneal, y depre-
sién de la fontanela que se traduce en una
dismorfia, en ocasiones severa. (Fig. 12.1
E) El tratamiento sugerido es la expansién
craneal bien por craniectomia sub-tempo-
ral o por calvariectomia posterior.*®

Hipodrenaje, en oposicién al efecto
de sobre-drenaje, es capaz de ocurrir en
caso de bloqueo de cualquiera de las par-
tes del sistema derivativo ocasionando un
cuadro de hipertension intracraneal que
puede manifestarse con alteracién del
comportamiento, irritabilidad y baja en
el rendimiento académico. La condicién
ocurre principalmente con las llamadas
vilvulas gravitacionales que fueron dise-
fiadas para tratar de evitar el sobre-dre-
naje. Se define como el drenaje de una
cantidad insuficiente de LCR pese a una
derivacién que funciona adecuadamente
en otros aspectos.” Pruebas in-vivo del
funcionamiento de la derivacién, dirigi-
das a detectar sub-drenaje, han sido reali-
zadas mediante infusién de solucién sali-
na, resultando en una prediccidén positiva
estimada en 90%.%
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CariTUuLO 13

Desconexién, Migracién, Exposicién, Extrusién, Fractura

Estas variantes de complicaciones de
las derivaciones de LCR ocurren de ma-
nera ocasional, por lo que sélo aparecen
en la literatura como “reporte de caso”.
Algunas, por sus caracteristicas, pueden
impresionar como anécdotas. Para ellas no
hay un registro de incidencia, salvo la tasa
de 0.1% comunicada por Gupta y col. so-
bre migracién' la cual, por la frecuencia

de los informes, es la mds comin.>?45¢

7-8-9-10-11-12

Dada la posibilidad de conexién entre
este grupo de complicaciones, hemos con-
siderado oportuno tratarlas en conjunto,
citando como ejemplo de esa correlacién,
el caso reportado por Turner, en el que
hubo desconexién del catéter distal, mi-
gracién a la cavidad peritoneal y finalmen-
te extrusion por el muslo, trece afios pos-
teriores a la implantacién del sistema.'?

El catéter alambrado de Raimondi,
ya en desuso, fue, segiin diferentes pu-
blicaciones, responsable de una elevada
ocurrencia de desconexién, extrusién, y
fractura del catéter distal,'*'>'¢ pero los
catéteres blandos no estdn libres de estos
eventos.

La desconexién (Fig. 13.1 A y B) de
los componentes de un sistema derivati-
vo guarda relacién al modo de fijacién de
las partes entre si por lo que esta com-
plicacién rara vez ocurre con los sistemas
ensamblados en una pieza (unishunts).
Generalmente la desconexién ocurre en
los puntos de unién, siendo causas fre-
cuentes, las ataduras débiles de las par-
tes, la fijacién inadecuada al periostio
craneal, o a un periostio delgado como
puede haber en nifios desnutridos o muy
jévenes, y el uso de conectores distales al
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reservorio, ya que a medida que el nifio
crece, el tubo distal se mueve dentro del
tinel con facilidad, no asi los conectores,
que pueden quedar atascados, represen-
tando puntos adicionales de tensién. Por
ello es aconsejable colocar un tubo nuevo
sin conector, cuando el catéter distal que-
da corto."” Una alternativa es colocar una
nueva derivacién, prictica seguida por la
autora. Evitar esos factores contribuye a
prevenir ésta complicacion.

Algunos padres nos han manifestado
su creencia o bien el haber sido instruidos
de la necesidad de hacer “ejercicios” a la
vilvula mediante “masajes” intermitentes.
En nuestra opinidn, esta prictica puede
contribuir tanto a desconexién como a
fractura.

Las desconexiones pueden ser asinto-
midticas ya que el liquido cefalorraquideo
puede alcanzar el extremo distal desco-
nectado a través del tracto fibroso que
se ha formado en el tinel, alrededor del
tubo. Otras veces, el liquido se acumula
en forma de un quiste subcutdneo entre
las partes separadas del sistema derivativo.
Las desconexiones pueden, por otra parte,
facilitar la migracién.'®

Aunque hay informes sobre migracién

de reservorios,®"?

esta complicacién com-
promete sobre todo los catéteres y tiene
una incidencia mayor en derivaciones ven-
triculo-peritoneales. Puede ocurrir en am-
bos extremos proximal y distal, si bien la
migracién del catéter ventricular es rara. Lo

usual es el desplazamiento del tubo distal.

La migracién puede llevar el catéter a
lugares insospechados del cuerpo, a in-
tervalos que pueden variar desde unos
pocos dias hasta varios afios a partir de
la implantacién de la derivacién, y con-
tribuye a ello, ademds de la técnica de
unién y fijacion de las partes del sistema,
el tamafio del agujero, la colocacién del
catéter a través de una craneotomia,!? el

uso de tubos sin reservorio,!!

y una in-
cisién dural amplia. Sin embargo, si la
incisién dural es minima, y la fijacién ex-
terna adecuada, la migracién intracraneal
puede ser evadida. (Fig. 7.2 A-B, Cap. 7)
Los movimientos del paciente especial-
mente los del cuello también han sido
senalados como posible etiologia, sobre
todo en migracidn proximal.'”

El desplazamiento retrogrado del ca-
téter peritoneal puede transportarlo al es-
pacio subcutdneo o subgaleal®*""* cavidad
intracraneal incluyendo el espacio subdu-
ral y los ventriculos®*#172122 |3 cavidad de
un hematoma subdural,® el térax,>%-23%
y el corazén.* Migracién intraventricular
progresiva de un reservorio de Rickham,
observada por tomografia, ha sido relata-
da por Gnanalingham y col.”

Lorenzo-Ruiz y col.® reportan un caso
de migracién de una derivacién ventri-
culo-atrial al espacio subdural, 28 afos
después de la implantacién. Li informa
la migracién hacia el seno esfenoidal 20
afios después de una derivacién quisto-
peritoneal,” mientras Gupta y Mann re-
portan la migracién del catéter al interior
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E)
G)
D

L)

Migracion “en curso”

Extrusién anal
Extrusién oral
Migracién distal
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C-D) Migracién retrograda

F) Exposicion

H)  Extrusién por pared abdominal
J-K)  Fractura de reservorio y catéter
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de un quiste de Dandy Wallker.! Estos
casos, forman parte de las peculiaridades
que pueden ocurrir con las derivaciones
de LCR.

Hay caracteristicas particulares en las
migraciones de los catéteres distales en re-
lacién a si la derivacién es ventriculo-peri-
toneal o ventriculo-atrial. Debido a su lon-
gitud, los catéteres peritoneales, al migrar
hacia arriba, producen un enroscamiento
subcutdneo o subgaleal del mismo, for-
mando bucles o curvas, que se traduce en
un abultamiento en algin punto a lo lar-
go del tinel derivativo. (Fig. 13.1 C y D)
En nuestra prictica, hemos visto algunos
casos que impresionaban en el periodo
aparentemente inicial de una migracién,
a lo que optamos por llamar “migracién
en curso . En esos pacientes, se palpaba
un abultamiento indoloro y sin caracte-
risticas inflamatorias, sobre el trayecto del
tanel, observando, a la radiografia simple,
el tubo enroscado en un segmento, pero
la mayoria del mismo todavia dentro de la
cavidad peritoneal, varios afios posteriores
a su implantacién. (Fig. 13.1 E)

Es comiin que en las migraciones haya
un funcionamiento aparentemente ade-
cuado de la derivacién, ya que el LCR
sigue el trayecto del tinel dejado por el

5-15-23-24

catéter desplazado, pero eventual-

mente hay :disfuncién”. Por otra parte,

pueden sobrevenir diversos compromisos

tordcicos y abdominales,’6-10-12:23-25-26-27-

82930 y existe ademds, la posibilidad de

que se produzca una infeccién. El LCR

puede acumularse en las dreas de transito
o destino final del tubo, dando lugar a un
pseudoquiste como en el caso informa-
do por Spector, en el que hubo enrosca-
miento y coleccién quistica alrededor de
un implante mamario previo.*' Nakahara
reporta coleccién de aire en el punto de

? evento que también hemos

migracién,’
observado.

Las manifestaciones clinicas de las mi-
graciones estin determinadas por la alte-
racién de la fisiologfa del drea afectada.
Si el resultado es una disfuncién puede
haber un sindrome de hipertensién intra-
craneal.

Exposicién de cualquiera de las partes
de un sistema derivativo es posible por
muldiples razones, llevando a una infeccién
potencial. Esta complicacién, estd relacio-
nada a la calidad de la piel del paciente.
Ulceras de presién sobre el pericrineo,
particularmente en nifios desnutridos o
debilitados, con una piel delgada y escaso
paniculo adiposo, cubriendo un tiinel sub-
cutdneo por demds superficial, es la causa
mds frecuente, agravada por largos perio-
dos en cama. Otra causa de exposicion
tanto del reservorio como del catéter, es el
rascado de la piel en casos de dermatosis
o picaduras por insectos, rasurado por el
barbero, o al drenar una coleccién subcu-
tdnea sea esta de liquido cefalorraquideo a
causa de disfuncion valvular, desconexién
o migracién, o bien de pus en caso de in-
feccién subcutdnea en el trayecto del tdnel.
(Fig. 13.1 F) Para evitar esta complicacion,
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Kouyialis y Col sugieren utilizar la regién
frontal para la implantacién del catéter
ventricular en esos pacientes desnutridos
con piel de pobre calidad.?’ Esta medida,
sin embargo, no es una solucién a la expo-
sicién ya que la misma puede ocurrir en
cualquier otro punto a lo largo del trayec-
to de la derivacién.

La extrusién de un sistema derivativo
es tal vez, la complicacién que permite la
mejor percepcién de lo que hemos plan-
teado como un rechazo por parte del or-
ganismo al cuerpo extrafo que representa
el material del mismo, concepto que tam-
bién se aplica a los casos de migracién sin
desconexidn; y que es compartido por va-
rios autores,' =23

Al igual que ocurre en las migraciones,
muchos e insélitos son los lugares por don-
de el catéter puede emerger. 3153034353637
En los casos de extrusién anal, (Fig. 13.1
G) hay perforacién del colon, usualmente
asintomdtica ya que la entrada del catéter
al intestino, es “sellada” por la fibrosis que
se genera alrededor de la misma.

Para que un catéter salga fuera del
cuerpo, no es necesaria una migracion,
aunque en ocasiones esta puede facilitar la
extrusion. La exposicion del sistema puede
también terminar en una extrusién. En la
Fig. 13.1 H, una paciente que sufrié una
picadura por insecto, y el rascado sobre
la misma terminé en una ulcera que dejé
expuesto el catéter, que fue, finalmente,
“extraido” por la nifia misma. Una vez un
catéter sale, se dan todas las condiciones

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas v desilusiones

para una infeccidn, por lo que cada caso
debe ser manejado en consecuencia.

En los casos de extrusién por boca de
catéteres blandos que hemos visto en nues-
tra prdctica, uno lo hizo durante un acceso
de tos, y ala intubacién, fue posible obser-
var el catéter en la luz traqueal, sugiriendo
perforacién del drbol traqueo-bronquial.*
En el segundo caso (no reportado) el caté-
ter fue expulsado durante un episodio de
vémito lo que hace pensar que ello pudo
haber sido condicionado por una migra-
cién géstrica. (Fig. 13.1 1)

La fistula umbilical reportada por al-
gunos autores es, posiblemente, un paso
previo a una extrusién.”® Esa fistula, ha
sido explicada por varios autores en base
a la patencia de la extremidad del ducto
del vitello intestinal, versus la debilidad
anatémica propia del ombligo, lo que re-
presenta un punto de menor resistencia,
sumado a un aumento de la presién intra-
abdominal 383940

Muchos de los argumentos planteados
como factores predisponentes de las mi-
graciones asi como de las extrusiones, son
similares. Estos incluyen la peristalsis bien
sea en condiciones normales o en trastor-
nos de la motilidad gastro-esofdgica con
reflujo géstrico,' y la alteracién de los gra-
dientes de presién, con aumento de la pre-
sién intra-abdominal y disminucién de la
presion intracraneal.**® También influyen
las pulsaciones del LCR y el aumento in-
termitente de la presién intra-abdominal.
Exceptuando los casos de alteracion de la
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motilidad gastro-esofdgica que ocasional-
mente acompana condiciones neuroldgi-
cas serias, resulta dificil adherirse a esos
argumentos, ya que seria de esperar un
mayor nimero de casos con estas ocurren-
cias. El efecto de la presién intratoricica
negativa en lo referente a la migracién to-
ricica, es mds comprensible.?2¢

Los catéteres de una derivacién y el re-
servorio mismo, pueden fracturarse. Esto
ocurre principalmente en el punto de la
atadura del catéter al reservorio o a un
conector, o en su proximidad, aunque en
realidad puede suceder en cualquier pun-
to a lo largo de su trayecto, sobre todo en
derivaciones de larga data por la traccién a
la que es sometido el tubo. La posibilidad
de fractura, sin embargo, es mayor, debido
a la degeneracion y calcificacién que sufre
el tubo de sildstico con el paso del tiempo,
o bien, puede ser secundaria a un trauma.
Scott recomienda fijar el tubo con hilo no
absorbible 2-0, para evitar que el mismo
“corte” el catéter."” La autora no ha encon-
trado dificultad alguna con el uso de hilo
no absorbible de menor calibre.

Siendo la fractura la complicacién mds
rara de este grupo es posible que no todos
hayan tenido la oportunidad de ver una en
su prictica. En uno de nuestros pacientes,
hubo fractura tanto del catéter como del
reservorio, a 9 afos de la implantacién.
(Fig. 13.1]) En el segundo caso, el catéter
fractur6 6 cm posterior a su conexién al
reservorio, facilitando una migracién dis-

tal. (Fig. 13.1 Ky L)

Sakamoto comenta sobre la fractura
espontinea del catéter alambrado de Rai-
mondi entendiéndose que el alambre mis-
mo podia ser responsable del “corte” del
tubo, o bien, a consecuencia de la presién
cjercida por el punto en “bolsa de tabaco”
0, como llamada por algunos, “bolsa de
senora’, que es aplicado para fijar el peri-
toneo alrededor del tubo.*!

En desconexién, migracién y fractura,
la radiografia simple es suficiente para con-
firmar el diagnéstico, (Fig. 13.1 A-E, K-L)
mientras que exposicion y extrusién se
diagnostican a simple vista. La Tomografia
es s6lo necesaria cuando se desea evaluar la
condicién de la hidrocefalia al momento
de la complicacién, o si es preciso descartar
o bien evaluar detalles particulares en caso
de una migracién intracraneal.

El tratamiento en cualquiera de estas
complicaciones es la ablacién de la deri-
vacién y la implantacién de un nuevo sis-
tema ya que el paciente puede ser vélvula-
dependiente y siempre tomando en cuenta
que no haya compromiso por infeccién de
liquido cefalorraquideo. En los casos de
migracién abdominal, el catéter puede ser
extraido mediante exploracién laparoscé-
pica, #* practica que adoptamos en algu-
nos de los pocos casos que tuvimos de esta
complicacién. También se ha sugerido la
remocién por exploracién digital ciega del
catéter a través de una incisién en el peri-
toneo.” En ocasiones, es posible rescatar
el catéter y re-insertarlo, resolviendo as la
situacién.*
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CapiTUuLO 14

Complicaciones toracicas y abdominales

Las complicaciones tordcicas de deri-
vaciones de liquido cefalorraquideo, pue-
den ser el resultado de un trauma vascular
o del diafragma, ocasionado durante el

123 o bien, ser

procedimiento quirtrgico,
secundarias a otras complicaciones, en
particular las migraciones.>*>¢ En cual-
quier caso, pueden ser graves al compro-
meter estructuras anatémicas multiples e
importantes.”*

Estas complicaciones han sido expli-
cadas por Taub y Levyne® en base a tres
factores:

- trauma intratordcico al momento
quirurgico (pleura, vena yugular in-
terna)

- migracién del catéter peritoneal al
torax,

- derrame pleural acompanando asci-

tis de LCR.

La hipétesis de un trauma a la pleura
al momento de realizar el tinel apuntada
por varios autores, sugiere la penetracién
supradiafragmatica del catéter a la cavidad
tordcica, a través de una perforacién de
la vena yugular interna y facilitada por la
presién inspiratoria negativa.'”>>

Si bien un trauma tordcico durante
la implantacién de una derivacién es un
riesgo, es, al mismo tiempo, consecuencia
de la técnica quirirgica. La perforacién de
la pleura ha ocurrido en raras ocasiones.
En nuestra opinién, esto puede ocurrir
con mayor facilidad, en relacién al instru-
mento usado para realizar el tinel y a si
el mismo es dirigido en sentido cefélico o
caudal. En nuestros casos, solo dirigimos
el instrumento desde el craneo hacia el ab-
domen, cuando es necesario evitar dafio a
la extremidad distal del catéter peritoneal
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si el mismo es de extremidad cerrada con
hendeduras, como ha sido expuesto en la
técnica quirtrgica. (Cap. 7) La clavicula y
la escotadura del esternén son puntos ana-
témicos importantes de referencia.

En caso de perforacién de la vena yu-
gular interna, es de esperarse sangrado que
podria manifestarse por la aparicién de
una “coleccién” en el cuello, despertando
la sospecha de un hematoma que debe ser
abordado de inmediato.

La migracién del catéter peritoneal
a la cavidad tordcica clasificada en supra

y trans-diafragmdrtica®’

es argumentada
en base a la penetracién del tubo a tra-
vés de uno de los varios agujeros que tiene
el diafragma y que dan paso al eséfago y
vago aquellos que dan paso a la vena epi-
gdstrica superior y sus ramas,’ o agujeros
embrionarios persistentes (Bochdalek y
Morgani),® o bien a través de una perfora-
cién diafragmdtica hecha por el tubo mis-
mo en un drea de reaccién inflamatoria.’
Movimientos vigorosos del cuello han
sido considerados a ejercer un efecto de
traccién sobre el catéter. ® Pero la ruta to-
mada por el catéter puede ser my variada.
Nazarogluy col. por ejemplo, refieren un
caso de migracion trans-hepdtica-trans-
diafragmdtica.’

Una vez migrado el catéter distal y con
una derivacién funcionando adecuadamen-
te como ocurre en la mayoria de los casos,
se puede producir un hidrotérax,!45610-11-
'#17 algunos meses o varios anos después de
la insercién de la derivacién.

Hidrotérax sin desplazamiento del
catéter peritoneal también ha sido
reportado.' En casos de ascitis y en au-
sencia de migracién tordcica del catéter
peritoneal, se ha sugerido que el liquido
cefalorraquideo pudo haber alcanzado la
cavidad tordcica, a través de los hiatos dia-
fragmdticos.?

Los pacientes con hidrotérax mani-
fiestan dificultad respiratoria, dolor tor-
cico (pleuritico) y cianosis.!*!!"'41516 Ep
caso de penetracién del catéter al parén-
quima pulmonar ha habido expectora-
cion de LCRY y en caso de perforacién
bronquial o traqueal, episodios de tos '8
y neumonfa. Matidez a la percusién y
disminucién de los ruidos respiratorios
acompanan el cuadro

La Radiografia de térax en proyeccién
lateral, confirma la posicién del catéter en
el térax, derrame pleural, y si hay desvia-
cion del mediastino.'*! 13141516 Cop [
inyeccién de medio de contraste, una ra-
diografia simple revela un broncograma.>'*
También se puede realizar TAC.

El tratamiento ha incluido toracente-
sis® y variables en relacién a la derivacién
misma: revisién,* remocién y reposiciona-
miento del catéter,'"""” recuperacién, acor-
tamiento y re-colocacién del catéter,'®"”
conversién a VA,”' o colocacién de un
sistema nuevo.

Las complicaciones que afectan el sis-
tema cardio-vascular estdn vinculadas a las
derivaciones ventriculo-atriales, habién-

dose reportado embolias que pueden a su
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vez llevar a episodios de sepsia, hiperten-
sién pulmonar e insuficiencia cardiaca,'"
2021 penetracién del catéter a la arteria
pulmonar,”” impactacién del tubo en la
vena cava,” penetracién al corazén por via
de la vena yugular interna o perforacién

de la pared auricular®*-

y taponamien-
to cardiaco.” Irrupcién intracardiaca del
catéter, ha ocurrido tanto en derivaciones
VA como VP*?¢% Dada la complejidad de
muchos de estos eventos, puede ser nece-
saria una colaboracién multidisciplinaria

para la remocién del catéter.?

Complicaciones Abdominales

La cavidad peritoneal prometia ser
ideal para las derivaciones ventriculares,
por la capacidad de absorcién por parte
del peritoneo, por considerarse que esta
via resultaria en complicaciones de menor
envergadura que aquellas de las deriva-
ciones ventriculo-atriales, y por permitir
una mayor longitud del catéter distal que
irfa en consonancia con el crecimiento del
nifio. Sin embargo, ellas se complican de
manera muy variada y cada dia se conocen
nuevas e inesperadas ocurrencias. A ellas
les atafien de manera particular las com-
plicaciones abdominales, que consideradas
€n conjunto, ocurren con una incidencia
de 5%- 47%? aunque son raras cuan-
do evaluadas por separado. Estas compli-
caciones incluyen: infeccion, perforacién
visceral, obstruccién intestinal, pseudo-
quiste peritoneal, vélvulo y ascitis.

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

Un cuadro de abdomen agudo o una
peritonitis bacteriana son complicacio-

en derivaciones ventriculo-
30-31

nes raras
peritoneales, con incidencia reportada
de 4.1% y 5%.” Deben sospecharse en
pacientes con sintomas abdominales si ese
paciente ha tenido revisién de la deriva-
cién en los 2-3 meses previos, o si hubo
infeccién o una costra a nivel de la inci-
si6n abdominal,®® en caso de una infec-

cién ventricular,3°

en presencia de ascitis
o pseudoquiste peritoneal y cuando ocu-
rre  perforacion Intestinal.*> Cuando la
peritonitis ocurre posterior a una revision,
el intervalo es generalmente corto, con
promedio de 2 meses en algunas series.*

El diagnéstico se establece en base al
cuadro clinico de dolor o malestar abdo-
minal y fiebre*?y se confirma mediante las
pruebas bioldgicas. La diferencia entre una
peritonitis secundaria a una derivacién
infectada o a una perforacién intestinal,
puede establecerse en base al organismo
cultivado. Si hay infeccién de la deriva-
cién, el gérmen es, generalmente, de la
piel, mientras que en casos de perforacién,
se encuentra una flora bacteriana mixta de
gérmenes Gram-negativos.”°

El tratamiento de peritonitis en pa-
cientes derivados, se inicia por la externa-
lizacién del catéter peritoneal, (DVE) lo
cual mejora los sintomas y signos en cor-
to tiempo, y puede evitar la necesidad de
una laparotomia.”?"%? Algunos autores
consideran que una peritonitis no es con-
traindicacién para una nueva derivacién
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[29-30-32 sefnalandose

ventriculo-peritonea
que aun dejando el catéter in situ no se
ha encontrado dificultad posterior para la
reabsorcién del liquido cefalorraquideo.®
Reposo gistrico, liquidos endovenosos y
administracién de antibiéticos durante
14 dias son esenciales para resolver todo
el cuadro.?-30-32

En ocasiones puede haber una reaccién
peritoneal aséptica que produce actividad
inflamatoria con edema del peritoneo y se-
rosa intestinal, asi como adherencias intra-
abdominales, que pueden llevar a una dis-
funcién transitoria del sistema derivativo.*
Casos de ileo paralitico también ocurren,
pudiendo aparecer en apenas unas 4 horas
desde la operacion, e interpretado en rela-
cién a un alto contenido proteico del LCR.**

La derivacién ventriculo-peritoneal ha
sido también incluida entre las causas de
peritonitis esclerosante inducida de mane-
ra sistémica.”

Obstruccién del intestino  delgado
ha sido reportada, bien espontineamen-
te, o al intento de remocién del catéter
peritoneal **¥% Un vélvulo puede tam-
bién dar origen a una obstruccién.*’

Perforacién intestinal puede presentar-
se espontaneamente a un intervalo variable
desde la implantacién de una derivacién®
y aunque se ha reportado sobre todo en
relacién al catéter alambrado de Raimon-
di¥ también ha ocurrido con catéteres
blandos. Su incidencia segtin diferentes
informes, es de 0.7% a 1.0% y la mortali-
dad de hasta 15%.%3'"*' Una perforacién

temprana puede ocurrir por un error de
interpretacién del cirujano al introducir el
catéter al abdomen. El nivel de la incisién
abdominal es importante para tratar de
evitar perforacién visceral.

Una diarrea prolongada (por drenaje
de LCR) con coprocultivos negativos,
y dolor abdominal episédico, son ma-
nifestaciones sugestivas de perforacién
intestinal.? La extrusién anal del catéter
es una evidencia clara de perforacién,
pero, en sentido general, evoluciona sin
que haya un cuadro de peritonitis. >
La imagen de la Fig. 14.1 A muestra el
medio de contraste llenando la ampolla
rectal en uno de nuestros pacientes que
hacia extrusién anal del catéter, de ma-
nera intermitente.

La radiografia simple de abdomen,
aunque no siempre concluyente, puede
mostrar el catéter siguiendo el trayecto del

40-42-44

colon o intestino delgado y se pue-

de confirmar mediante un valvulograma.
(Fig. 14.1 B)

Confirmada esta complicacidn, el sis-
tema derivativo debe ser removido, lo cual
puede realizarse por via percutdnea, 444
En nuestra practica, seccionamos el tubo
distal al reservorio que es removido in-
dependientemente. El resto del catéter
es retirado tirando de la parte extruida,
técnica que evita que la fibrosis que se ha
“adherido” al intestino se “desprenda” ya
que esa fibrosis es suficiente para “sellar” la
perforacién. Se debe tener precaucién si al
remover el catéter se encuentra resistencia,
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ya que el mismo podria estar “anudado”
al intestino, o bien, podria fracturarse y
permitir un catéter retenido. Unos pre-
fieren hacer la remocién mediante una
laparotomia dirigida a cerrar la perfora-
cién intestinal,! mientras que otros lo
hacen por laparoscopia.”® Antibiéticos en-
dovenosos durante 2 semanas completan
el tratamiento. Se puede seleccionar uno
bactericida para patégenos Gram-negati-
vos, que se modificara en base al resultado
del cultivo y antibiograma hechos por se-
parado del reservorio de la derivacién y de
la porcién distal del catéter.

La consecuencia mds severa de una per-
foracién intestinal es una meningitis poten-
cial con o sin ventriculitis y la dificultad,
igual como ocurre en otras complicaciones,
para el manejo de pacientes vilvula-depen-
diente, que deben esperar la resolucién del
proceso infeccioso antes de que se les pueda
implantar una nueva derivacién, que algu-
nos colocan de nuevo en el peritoneo.?**
Durante ese periodo, se puede colocar una
derivacién ventricular externa.

Manejo de la hidrocefalia infantil: Esperanzas y desilusiones

Pseudoquistes peritoneales (Fig. 14.1
C) ocurren con una incidencia de 0.7 a
4.59% 7364245464748 pidiendo aparecer en
dias o anos desde la implantacién de la de-
rivacién. ' La lesién, una capsula fibrosa de
células inflamatorias, o tejido de granula-
cién sobrelamembranaserosainflamadadel
intestino, es definido como “pseudoquiste”
por la ausencia de una capa mesotelial.“>4
" Muchos factores han sido argumentados:
reacciones inflamatorias alrededor de la ex-
tremidad distal del catéter’** adherencias
intra-peritoneales por operaciones recien-

tes o procesos infecciosos, 50!

52

respuesta
autoinmune,” o bien reaccién alérgica al
material del catéter.

Clinicamente, los pacientes con pseu-
doquistes peritoneales refieren males-
tar y distencién abdominal, nauseas y
vomitos.”* Cuando los quistes alcanzan
gran tamano, se puede palpar una masa.
La derivacién puede tornarse disfuncio-
nal, y cuando asi ocurre, los pacientes
presentan manifestaciones de hiperten-
sion intracraneal.

Fig. 14. 1
A) Medio de contraste en ampolla rectal
C) Catérer en cavidad pseudoquiste peritoneal

B) Perforacién de colon
D) Ascitis
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Conocer la posicién de la extremidad
distal del catéter, es el primer paso hacia el
diagndstico. Esta informacién se obtiene
ficilmente con una radiograffa simple de
abdomen. La ultrasonografia y la tomo-
grafia axial computarizada confirman la
presencia del quiste y la relacién del ex-
tremo del catéter al mismo. Estos estudios
pueden también mostrar si hay desplaza-
miento de asas intestinales. En atencién al
concepto costo beneficio, se hace hincapié
en las ventajas de la ultrasonografia como
método diagnéstico, por estar ampliamen-
te disponible y ser mds econémica.

En todo caso de pseudoquiste, se debe
estudiar el liquido, para descartar conta-
minacién y es una prioridad ejercer con-
trol de procesos infecciosos, que puedan
ya estar presentes, 0 COmo prevenciéon
posterior a la evacuacién del mismo.

Varias opciones terapéuticas han sido
propuestas iniciando con la ablacién o
externalizacién de la derivacién. El quis-
te puede ser evacuado por laparotomia®
laparoscopia® o por aspiracién guiada
con ultrasonografia®® Cualquiera que sea
la opcién deberd acompanarse de la admi-
nistracién de antibiéticos. El catéter pue-
de ser reposicionado una vez evacuado el
quiste, dirigiéndolo hacia un espacio intra-

294249  cambiar a una

peritoneal diferente,
derivacién VA. Obviamente, la presencia
de infeccidn contraindica la conversién a
una derivacién ventriculo-atrial. En mu-

chos casos, el quiste desaparece esponti-

neamente una vez removida la derivacién
que puede se re-colocada mds adelante.*
La acumulacién excesiva de liquido ce-
falorraquideo (ascitis de LCR) en la cavidad
abdominal, (Fig,14.1D) es una complica-

25758 v se le asocia

cién rara de derivaciones
a infecciones peritoneales subclinicas que
afectan la capacidad de absorcién del peri-
toneo, en razén de una elevada concentra-
cién de proteina, pero la etiologia definiti-
va no ha sido establecida. Algunos autores
sefialan que adn con niveles de 700 mgs%
y 1gm% de proteina en LCR, algunos de
sus pacientes no tuvieron ascitis.””>®

La ascitis puede presentarse entre ho-
ras y hasta varios afios posterior a la de-
rivacién.’® El examen del liquido ascitico
muestra, generalmente, leucocitosis y la
concentracién de proteina puede alcanzar
niveles por encima de 3g%. El tratamien-
to, una vez mds, es remover el catéter distal
y convertir la derivacién a una ventriculo-
atrial %%

Hernias inguinales clinicamente ma-
nifiestas y con frecuencia bilateral, acon-
tecen con una incidencia de 15- 23.8%,
desarrolldindose con intervalo entre 20
dias y 48 meses, y con mayor posibilidad
mientras mds joven es el paciente al mo-
mento de colocar la derivacién.®¢' Hi-
droceles también acontecen.®’ Ambos han
sido explicados en base al aumento de la
presién intra-abdominal y la patencia del

60-61

proceso vaginalis,**' y el tratamiento es la

reparacion quirurgica.
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CapiTULO 15

Nefropatia por derivacién (“Shunt Nefritis”)
y otras complicaciones

La circulacién de liquido cefalorra-
quideo al torrente circulatorio a partir
de una vélvula de derivacién ventricu-
lar colonizada por bacterias, produce,
a lo largo del tiempo, siembra de esos
microorganismos, lo que puede afectar
la funcién renal y llevar a un sindrome
nefrético, que ha sido denominado “Ne-
fritis por derivacién”, pero el término
anglosajén “Nefritis por Shunt” ha sido
amplia y universalmente usado para esta
condicién reportada por primera vez en
1965." Se presenta en todas las edades, y
se ha reportado una incidencia entre 0.7
- 2.3%,’ y mortalidad de 9%.

Tanto esta nefropatia como la endo-
carditis bacteriana, secundaria a la in-
feccién crénica de derivaciones ventri-
culo-vasculares (ventriculo-yugulares o
ventriculo-atriales) formaron parte de las

razones que llevaron a favorecer el uso de
las derivaciones a la cavidad peritoneal.
Sin embargo, casos de nefritis en deriva-
ciones ventriculo-peritoneales también
han sido reportados.* >

La condicién consiste en una glo-
merulonefritis difusa, que sobreviene a
una bacteriemia crénica con produccién
de antigenos y depédsito de complejos
inmunes en el glomérulo renal*> 678 78
El proceso evoluciona, en sentido gene-
ral, de manera lenta, crénica y térpida; y
ha resultado fatal en muchos de los casos
publicados.>¢9-1

En la mayoria de las ocasiones, el pa-
togeno es el Staphilococcus epidermidis
(coagulasa-negativo)*®*'! pero otros or-
ganismos tales como el Propionibacterium
acnes," 3 Moraxella bovis®> Corynebac-
teriunm bovis,'® y Peptococcus'” han sido
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demostrados en los cultivos de sangre,
liquido cefalorraquideo tomado del reser-
vorio de la derivacidn y en la orina de los
pacientes afectados.'>'>14151617 Dog casos
de nuestro grupo de pacientes derivados
complicaron con “nefritis por shunt”. Los
organismos aislados fueron Staphilococcus
aureus'y Burkholderia cepacea.

El intervalo entre la colocacién de la
derivacién o la dltima revisién y la apa-
ricién de esta complicacién, es muy va-
riable, pudiendo manifestarse entre unas
semanas y hasta 10 afios después de la im-
plantacién del sistema.>%-1-12

Episodios febriles intermitentes acom-
panados de escaloftios, hematuria y protei-
nuria persistentes asi como anemia, carac-
terizan clinicamente esta condicién.>*!°
En etapas avanzadas, puede haber también
hepato-esplenomegalia, hipertensién arte-
rial, artritis, cefaleas, nauseas y vémitos y
en la etapa terminal, proteinuria masiva,
hipoproteinemia y finalmente insuficien-
cia renal?

Las pruebas biolégicas muestran la pre-
sencia de crioglobulinas y factores antinu-
cleares, elevacion de la creatinina, factor
reumatoideo positivo, baja concentracién
sérica del componente C3 del comple-
mento y reduccién de la depuracién de
creatinina.*!¢!7

Evaluar los complejos inmunes circu-
lantes es un mecanismo adecuado para dar
seguimiento a la nefritis por derivacién.
Schena y col. estudiaron 27 pacientes con
derivaciones ventriculo-atriales y ventri-

culo-peritoneales, tomando un total de 87
muestras de suero y pudieron demostrar
complejos inmunes circulantes en 83% de
las muestras correspondientes a derivacio-
nes infectadas, con valores medios signi-
ficativamente mds elevados en contraste
con aquellos no infectados, por lo que
concluyeron que, si esos complejos no son
detectados en la circulacién, la infeccién
de la derivacién es poco probable.’

Los cultivos pueden confirmar el orga-
nismo causante de la bacteriemia, pero, es
mediante la biopsia renal y el estudio con
microscopia electrénica, como se demues-
tran los cambios endo y extracapilares y
las alteraciones membrano-proliferativas
caracteristicas de la enfermedad.

El tratamiento consiste en la ablacién
de la derivacién con o sin la ayuda de una
derivacién ventricular externa transitoria
seglin sea necesario, y el uso de antibidti-
cos por via endovenosa.”'*'*1718 Wald y
McLaurin sugieren la administracién de
antibiéticos intraventriculares para obte-
ner una concentracién minima inhibito-
ria (CMI) mids eficaz.'®

El antibiético puede seleccionarse a
partir de los cultivos-antibiogramas y
mantenerse por un periodo de 14 dias.
Setz reporta mejoria pero no curacién
completa en un caso de Propionibacterium
acnes con el uso de Cefotaxime en dosis de
2gm ¢/8 horas durante 14 dfas.'* Varios
antibiéticos han sido utilizados: penicili-

6

na, eritromicina, rifampicina1 asi como

también drogas inmunosupresoras. Se
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recomienda evitar el uso de esteroides ya
que ellos pueden reforzar el depésito de
complejos inmunes.'*?°

En la experiencia de algunos autores,
si el diagnostico y tratamiento se llevan a
cabo tempranamente, incluyendo antibié-
ticos por via endovenosa y remocién com-
pleta de la derivacion, el resultado final es

>17 habiéndose notado que la reso-

bueno
lucién de la infeccién usualmente resulta
en la recuperacion de la funcién renal nor-
mal.® Una vez controlada la infeccién, se

puede colocar una nueva derivacién.

Complicaciones
Neuro-oftalmolégicas

Afeccién de los nervios oculomotores
o del sistema 6ptico han sido relacionadas
a las derivaciones ventriculares, bien por
la ubicacién del catéter mismo,*! o cuan-
do la derivacién se torna disfuncional. El
dafio al sistema dptico puede ser agudo o
sub-agudo, parcial o total, uni o bilateral,
temporal o permanente.”

Alteracién de la agudeza visual puede
presentarse de manera aislada o en asocia-
cién a otras manifestaciones y se relaciona
sobre todo, a hipertensién intracraneal,
que ademds puede llevar a una pardlisis de
la mirada vertical (Sindrome de Parinaud)
signo importante en casos de disfuncién
valvular, a causa de compresién sobre el
tegmento del cerebro medio por dila-
tacién de la porcién posterior del tercer
ventriculo.?

Manejo de la hidrocefalia iqfami]: Esperanzas y desilusiones

Amaurosis puede sobrevenir por com-
presién directa del nervio ptico por pe-
netracién del catéter al canal 6ptico, y
hemianopsia debido a compresién del

1

tracto éptico,”’ o por infarto del lébulo

occipital .22

Vias Urinarias y sistema reproductivo

Casos aislados de otras complica-
ciones han sido reportados. Entre ellos,
obstruccién del uréter con hidronefrosis
secundaria,” quiste en el extremo distal de
la trompa de Falopio manifestada por se-
crecién vaginal acuosa,’ e infertilidad por
adherencias bloqueando la extremidad de

la trompa.?”
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