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Introduccion

La hidrocefalia es un sindrome caracterizado por alteraciones
del flujo de liquido cefalorraquideo que aparecen como una
manifestacion comun de multiples enfermedades que afectan
al cerebro (1). Es relevante en poblacion pediatrica pues hasta
el 55 % de todas las hidrocefalias son de origen congénito (2),
sin embargo, esta puede debutar en cualquier momento de
la vida. Para el médico de atencion primaria es fundamental
estar familiarizado con las formas de presentacion aguda de
este sindrome, tanto en su debut como en otras condiciones
de indole urgente o emergente que pueden aparecer en el
curso de la enfermedad. Si bien el enfoque de este texto sera
pedidtrico, dado que la presentacién de la hidrocefalia es
mas frecuente en esta edad, la mayoria de estos conceptos
basicos son aplicables también a la clinica del adulto con
hidrocefalia aguda o sus complicaciones urgentes.

Definicion_y conceptos basicos de la
hidrocefalia

Ha existido una heterogeneidad en la definicion de la
hidrocefalia, en parte porque existen aspectos de su
fisiopatologia que aun no se han logrado esclarecer. El
concepto mas aceptado hoy en dia describe a la hidrocefalia

como un proceso de distension ventricular activo, resultado
de un paso inadecuado del liquido cefalorraquideo desde
su sitio de produccion hasta su punto de absorcion a la
circulacion sistémica (1). Es importante recordar, no obstante,
que existen situaciones en las que esta distension ventricular
no es tan facil de apreciar en imagenes (por ejemplo, en el
caso del sindrome de ventriculos rigidos) o en los que una
aparente dilatacion del sistema no es debida a un proceso
activo de distension (como en la ventriculomegalia exvacuo,
que no constituye en si un cuadro de hidrocefalia): No todos
los ventriculos agrandados son hidrocefalia ni todos los
ventriculos de tamafio usual son “normales”. Este es un
concepto importante en el diagndstico y seguimiento.

La hidrocefalia entonces puede ser resultado de problemas
en la secrecion, paso del liquido a través de los segmentos
anatomicos del sistema ventricular o de las cisternas
subaracnoideas, 0 a nivel de las granulaciones aracnoideas
y otras estructuras venosas encargadas de su absorcion a la
circulacion sistémica. En este orden de ideas, la clasificacion
propuesta por el grupo de Rekate en el 2009 es la mds utilizada
pues permite no solo definir si se trata de una hidrocefalia con
obstruccion al flujo de liquido cefalorraquideo o no, sino que
ademas permite proponer tipos de manejo para esta segun la
etiologia. Se resume dicha clasificacion en la Tabla 1.

Sitio de obstruccion | Patologia

Ninguno
Foramen de Monro

Acueducto de Silvio

Tractos de salida del Meningitis cronicas,

[V ventriculo
Cisternas basales e
meningitis

Granulaciones Hemorragia o infeccion
aracnoideas

Circulacion venosa cardiopatia congénita

Papiloma de plexo coroideo

Tumor, anomalias congénitas,
simetria ventricular post-derivacion

Lesiones congénitas, tumor,
compresion extraventricular

Hemorragia subaracnoidea,

Anomalias de base de craneo,

Reseccion

Reseccion, fenestracion del septo
peltcido, derivacion ventricular

Tercerventriculostomia endoscopic.
(TVE), derivacion ventricular

TVE, derivacion ventricular

malformacion de Chiari tipo I

TVE, derivacion ventricular,
derivacion espinal-tecal

Derivacion ventricular o tecal

Derivacion ventricular o tecal,
tratamiento de anomalia vascular

Tabla 1. Clasificacion de la hidrocefalia segun sitio de obstruccion. Adaptado de (1)
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También es importante tener en cuenta las causas posibles
de la hidrocefalia a la hora de enfocar al paciente con
hidrocefalia que se presenta en forma aguda, sea como debut
de la enfermedad o por alguna de sus complicaciones. Se
resumen las etiologias mds frecuentes de la hidrocefalia en
la Tabla 2. La etiologia del cuadro también varia segun la
region geografica: son mas frecuentes las causas asociadas
a la prematurez en paises desarrollados, mientras que en
paises en vias de desarrollo son mas frecuentes las causas
infectocontagiosas (3).

El diagndstico de la hidrocefalia se basa en la presentacion
clinica del paciente y se apoya en los hallazgos por imagen
que permiten elaborar una hipdtesis sobre el mecanismo
fisiopatoldgico y su causa probable. A su vez, la presentacion
clinica dependera de la edad del paciente y la velocidad de
instauracion de la enfermedad; es mds ruidosa la presentacion
en pacientes con suturas craneales cerradas y en casos de
instauracion rdpida de la enfermedad (3—5), como se resume
en la Tabla 3.

Hidrocefalia congénita

- Estenosis acueductal

- Malformaciones: malf. de Chiari, sind. de Dandy-Walker, defectos del tubo neural
- Hemorragia de matriz germinal

- Infecciones perinatales (TORCH), enf. metabdlicas, entre otros

Hidrocefalia adquirida

- Meningitis bacteriana

- Hemorragia intraventricular

- Lesiones con efecto de masa (directo o indirecto)

- Aumento de la presion venosa (trombosis, deformidad de base de craneo)
- Trauma, entre otras

Tabla 2. Causas de hidrocefalia en pediatria. Adaptado de (1,4,5).

Pacientes con suturas abiertas (<2 afos)

Pacientes con suturas cerradas (>2 afos)

- Sindrome de HIC: Cefalea, nauseas y emesis,
alteraciones de la funcion oculomotora,
papiledema (especialmente en casos de larga
data), y por ultimo, alteraciones del estado

de conciencia (casos agudos o

con descompensacion).

- Crecimiento del perimetro cefdlico (PC),
que cruza percentiles previos

- Tension y abombamiento de la fontanela

- Diastasis de las suturas
- Alteraciones en el rendimiento escolar

- Sindrome de hipertension endocraneal (HIC): Heg i Sultees @ el

Irritabilidad, emesis, alteraciones de los
movimientos oculares (IVy VI pares craneales)
y alteraciones del estado de conciencia variables

- Alteraciones en la coordinacion motriz, a veces
descrita como “torpeza” al caminar o jugar
(evolucion subaguda a cronica).

Continta en la siguiente pagina.
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- Retardo o retroceso en el neurodesarrollo

- Ingurgitacion de las venas del cuero cabelludo

Tabla 3. Presentacion clinica de la hidrocefalia. Adaptado de (1,3,5,6).

Hidrocefalia aguda

Este es el cuadro clinico que se presenta en forma abrupta,
particularmente cuando existe una etiologia que produce un
bloqueo rapido del flujo de liquido cefalorraquideo (LCR) hacia
su sitio de drenaje, bien sea al interior del sistema ventricular
(como en tumores de crecimiento rdpido, hemorragia
intraventricular, neurocisticercosis intraventricular, algunos
tipos de compromiso infeccioso del grupo TORCH) o al
exterior de este, en las cisternas subaracnoideas (hemorragia
subaracnoidea, meningitis bacteriana 0 tuberculosa,
neurocisticercosis, entre otros). La presentacion clinica es
ruidosa, con signos y sintomas de sindrome de hipertension
endocraneal (HIC) asociados en forma variable a irritabilidad,
cefalea, emesis y alteraciones del estado de conciencia
(7), lo cual se puede asociar ademds a aumento rapido del
perimetro craneal en menores de 24 meses dado que aun
tienen las suturas craneales patentes (5). ES importante
tener un alto indice de sospecha para solicitar estudios de
imagen que permitan confirmar la sospecha de hidrocefalia
y con ello instaurar un tratamiento rdpido, en cuyos casos la
tomografia axial computada (TAC) de craneo es una buena
opcion inicial por la facilidad en obtener las imagenes, costo
y disponibilidad (8).

Disfuncion de sistemas de derivacion
ventricular a cavidad

La disfuncion de los sistemas de derivacion ventriculo-
peritoneal (DVP) 0 a otras cavidades es uno de los principales
motivos de consulta a servicios hospitalarios en los pacientes
que tienen estos sistemas implantados, pues entre el 40-50 %
de ellos tendran problemas que requieran cirugias de revision
0 de cambio del implante en el primer afio postoperatorio
(3,9,10), y hasta el 70 % de los sistemas puede haber
presentado disfuncion a 12 afios de su implantacion (7). La
disfuncion puede o no estar asociada a infeccion (11), y su
presentacion clinica puede ser larvada (especialmente en

cuadros de disfuncion transitoria, parcial, 0 en pacientes que
no dependen por completo de la derivacion), o aguda y florida
(en el caso de disfuncion completa del sistema en un paciente
dependiente de la derivacion): en este caso se hard evidente
el cuadro de hipertension endocraneal con cefalea, emesis,
cambios variables del estado de conciencia e inclusive signos
de disfuncion del tallo (como cambios pupilares o del patron
respiratorio) en casos ya extremos (4,7,12).

La disfuncion del sistema de derivacion puede deberse
a obstruccion mecanica (mds frecuentemente proximal),
desconexion del sistema, migracion de sus componentes 0
dafos estructurales del sistemaen si (12,13), como se describe
en la Tabla 4. El diagndstico se hace mediante los hallazgos
clinicos y paraclinicos, no obstante, se requiere un alto indice
de sospecha, asi como también es importante tener en cuenta
las observaciones aportadas por los cuidadores principales
en comparacion con episodios previos de disfuncion, si los
hay, ya que algunos estudios sugieren que estos llegan a
tener una sensibilidad aceptable a la hora de detectar un
nuevo cuadro de disfuncion (7,13). Aqui el papel del médico
de atencion primaria y de urgencias es fundamental, ya que
del diagnostico temprano y su remision oportuna depende el
pronostico de estos pacientes.
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Tipo de disfuncion | Hallazgos clinicos Hallazgos por imagen

- Reservorio de la vdlvula colapsado
o0 con llenado lento al bombear.

- Catéter en contacto estrecho con
parénquima o plexo coroideo.

Obstruccion
proximal - Sintomas y signos de HIC variables. - Dilatacion ventricular y edema
transependimario variables.
- Reservorio de la valvula firme, - Ocasionalmente se observa catéter
y sin vaciado al bombear. distal fuera de la cavidad abdominal
Obstruccion (en pared) o al interior de una
distal - Sintomas y signos de HIC variables.  coleccion intraabdominal.
- Si'la coleccion en cavidad o pared - Puede haber migracion de
abdominal cursa con masa y dolor componentes distales del sistema.
abdominal asociados.
- Ocasionalmente se logra palpar - Se observa la desconexion del
y el sitio de desconexion. sistema en la serie radioldgica
Desconexion de DVP, ya que los componentes
del sistema

Dafio estructural

- Coleccion de LCR que diseca
tejido subcutaneo.

- Fractura del catéter (generalmente
distal): Similar a desconexion.

son radio-opacos.

- Fractura del sistema evidente
en las Rx.

del sistema - Dafio del mecanismo valvular; - Intentos de reprogramacion de la
Sospecha clinica al no lograr valvula sin lograr cambiar su valor
reprogramar o por hallazgos (visible en Rx de craneo).
intraoperatorios.
- No se logra palpar el componente - Se evidencia posicion andmala en

- correspondiente en el sitio habitual. imagenes diagnosticas (TC, Rx).

Migracion de

componentes - Se visualiza catéter distal a través

del sistema

de orificios (ano, uretra, etc.).

- Puede haber colecciones o
perforacion de visceras, segun
sitio de migracion.

Tabla 4. Disfuncion de los sistemas de derivacion ventricular. HIC: Sindrome de hipertension endocraneal; LCR: liquido
cefalorraquideo; DVP: Derivacion ventriculo-peritoneal; Rx: rayos X; TC: tomografia. Adaptado de (7,12,14).
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Para el enfoque de los casos con sospecha de disfuncion del
sistema valvular se debe pedir como estudios iniciales una
tomografia axial computarizada (TAC) de craneo simple y
una serie de rayos X del sistema, descritos en la Tabla 5. Es
fundamental, en todo caso, la revision semioldgica cuidadosa
para limitar la exposicion innecesaria a radiacion ionizante,

particularmente en los pacientes pedidtricos (8). También
se debe descartar infeccion concomitante, por lo que se
recomienda solicitar reactantes de fase aguda, hemograma,
hemocultivos, y estudios de liquido cefalorraquideo en caso
que el cuadro clinico lo sugiera (7).

Estudio por solicitar Hallazgos esperables

Rx lateral de craneo

. (perpendicular a la valvula)
Serie de Rx
de la derivacion

Rx APy lateral de cuello
Rx APy lateral de torax

Rx APy lateral de abdomen

TAC de craneo simple

Ecografia de abdomen (solo si sintomas)

- Permite caracterizar el tipo de valvula y definir
presion de drenaje del sistema.

- Evaluar conexiones proximales del sistema
y descartar migracion

- Evaluar conexiones e integridad del sistema

- Descartar migracion

- Evaluar configuracion ventricular y signos de
hidrocefalia aguda

- Valorar si hay migracion del catéter proximal

- Descartar colecciones asociadas intracraneales

- Caracterizar y definir si el paciente cursa con
pseudoquiste 0 quiste abdominales

Tabla 5. Estudios radioldgicos en sospecha de disfuncion de derivacion ventriculo-peritoneal (DVP). Rx: Rayos X. TAC:

tomografia axial computarizada. Adaptado de (5,7,8,15).

El manejo de las disfunciones de los sistemas de derivacion
es complejo y debe ser dirigido por neurocirugia, pues
de confirmarse una disfuncion del sistema, el manejo es
quirdrgico. No obstante, dicha decision debe ser hecha por
parte del grupo de neurocirugia a cargo del paciente, pues el
diagnostico diferencial con otras condiciones no es sencillo.
En casos con presentacion grave puede llegar a ser necesaria
la puncion emergente del reservorio de la valvula bajo técnica
aséptica para drenar LCR mientras el paciente puede ser
llevado a cirugia en forma emergente (7).

Sobre drenaje y sindrome de ventriculos
rigidos

El sobre drenaje es un conjunto de situaciones en las que la
cantidad de LCR removido por el sistema derivativo es mayor
que la necesaria para el paciente en particular, lo que configura
distintas presentaciones clinicas que pueden darse tanto en
forma aguda como subaguda o cronica, esta Ultima es la més
frecuente (14). En forma aguda y subaguda, los pacientes
pueden presentarse con colecciones extraaxiales (sean
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hematomas o higromas subdurales), y en forma variable con
sintomas secundarios a estos, mientras que la presentacion
mas comun del sobre drenaje se da en forma cronica con la
alteracion en la configuracion del sistema ventricular descrita
como “ventriculos en hendidura” (s/ ventric/e o también
como sindrome de ventriculos rigidos.

Colecciones_ extraaxiales asociadas a
sobre drenaje

Se cree que se deben a la rapida reduccion en el tamafio
ventricular, que resulta en colapso del tejido cerebral y la
acumulacion subsecuente en el espacio subdural de LCR u
ocasionalmente sangre. Esta complicacion es relativamente
poco frecuente, descrita en el 3,5 % de los casos en
estudio clinico (16), y generalmente tiene una presentacion
clinica leve, que en no pocas ocasiones se detecta en
forma incidental o por cefalea sin otros signos clinicos de
hipertension endocraneal.

El tratamiento depende del tamafio de las colecciones, sin
embargo, en esto tienen una utilidad especial las valvulas
programables pues permiten ajustes no invasivos a la presion
de drenaje, lo cual permite elevar el umbral a partir del
cual se extraerd LCR y con ello disminuir gradualmente las
colecciones. Ocasionalmente, cuando el manejo conservador
con analgésicos en colecciones pequenas falla o aumentan
de tamafio y no se cuenta con una valvula programable
insertada, el paciente puede requerir cambio de valvula por
una con mayor resistencia a la salida de liquido. En casos
en los que hay compresion del parénquima subyacente
puede ser inclusive el drenaje de la coleccion en cirugia, en
combinacién con las estrategias anteriores. Generalmente
esto se logra prevenir con la seleccion de la valvula apropiada
para la edad y condiciones del paciente al momento de hacer
la derivacion (14).

Sindrome de ventriculos rigidos

Esta condicion se ha descrito como la forma crénica del
sobre drenaje, con un promedio de aparicion de 3-5 afnos
desde la insercion del sistema (17,18). Esta es una condicion
reconocida y no tan infrecuente en los pacientes portadores de
sistemas de derivacion ventricular a largo plazo, descrita entre
el 4 % hasta 37 % de los pacientes segun diferentes series
reportadas en la literatura(18—20) que en una proporcion
no despreciable (hasta 37 %) de los casos puede causar

sintomas lo suficientemente molestos como para justificar
cirugias de revision del sistema en los pacientes segun uno
de estos estudios (20).

La fisiopatologia de esta condicion no es conocida con claridad,
sin embargo, existen varias hipétesis; entre estas que la rigidez
del tejido periventricular aumenta por la gliosis periventricular
secundaria a la presencia cronica de un sistema, también que
el sistema venoso de estos pacientes se congestiona lo que
lleva al aumento de la rigidez del parénquima cerebral y que
en gran parte explica tanto la poca capacidad de deformidad
de los ventriculos como la poca tolerancia que algunos de
estos pacientes muestran a cambios de volumen ventricular
pequerios, también se han descrito cambios en la capacidad
de absorcion capilar que limita la respuesta compensatoria a
cambios de volumen y presion extracelular en el parénquima
cerebral, pérdida del vector pulsdtil, entre otras (14,18).
En conjunto, esto se traduce en un paciente que tiene un
sindrome de cefalea intermitente de dificil manejo, asociada a
ventriculos pequefos.

Este grupo de pacientes debe recibir especial atencion al
presentarse en los servicios de urgencias, pues por la rigidez
inherente del sistema ventricular y pobres mecanismos
compensatorios, tienen un alto riesgo de complicaciones por
diagnastico tardio de disfuncion del sistema de derivacion, ya
que pueden desarrollar hipertension endocraneal importante
sin una dilatacién ventricular importante, precisamente por
estos cambios que explican en parte la fisiopatologia del
sindrome de ventriculos rigidos (14,18). El manejo inicial
generalmente involucra disminuir la cantidad de LCR drenado
por el sistema, sea con aumento de |a presion de apertura de la
valvula (en una programable) o cambio de la vélvula existente
por una con mayor presion de apertura o0 programable; no
obstante, existe un diagndstico diferencial importante por
hacer con los sindromes de cefalea asociados a derivacion,
tema que se escapa de el objetivo de esta revision, pues en
algunos casos selectos se puede utilizar en forma conjunta
medicacion antimigraiiosa. No obstante, siempre se debe
tener en mente la posibilidad de una disfuncion subclinica
del sistema, y en dicho caso, se debera evaluar la necesidad
de llevar el paciente a cirugia de revision (18), pues estos
pacientes pueden presentar todo el cuadro de hipertension
endocraneana aguda y catastréfica sin presentar una
dilatacion ventricular importante (14,18).
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Conclusiones

La hidrocefalia es una de las principales entidades
neuroquirdrgicas en poblacion pediatrica por lo que todo el
personal asistencial, independientemente de si es de atencion
primaria 0 especializada, se verd encarado a la atencion de
estos pacientes y sus complicaciones urgentes. El objetivo
de esta revision fue exponer algunas de las mas criticas
para quien se encarga de la atencion emergente y urgente
de estos pacientes, particularmente el caso de la disfuncion
de los sistemas derivativos y algunas puntualidades sobre
los sindromes de sobre drenaje. Si bien el tratamiento de
estas entidades, al igual que el de la hidrocefalia en si, es
eminentemente quirlrgico, el diagnostico temprano es
fundamental para que el manejo sea oportuno y se logre
evitar complicaciones secundarias de estas condiciones.
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