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Resumen

Se realiza una revision sobre los aspectos terapéuticos de las
hidrocefalias infantiles. A efectos de exposicién, se sistemati-
za en los siguientes apartados: tratamiento quirdrgico, vendaje
elastico, tratamiento farmacoldgico y conducta expectante,
basada en una serie de criterios de autocompensacion, y se
concluye con algunas reflexiones sobre su pronéstico.
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Abstract
Title: Therapeutic aspects of the childhood hydrocephalus

We carry out a review about the therapeutic aspects of the
childhood hydrocephalus. To be able to visualize, the description
has been divided into the following groups: surgical treatment,
compressive head wrapping, pharmacological treatment, and
spontaneous improvement based on self-compensated criteria;
and we conclude with some reflections about its prognostic.
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Introduccion

Las hidrocefalias representan un capitulo relativamente fre-
cuente en la patologia neuroldgica pediatrica, sobre todo du-
rante el periodo neonatal y la lactancia. Si ademas se tiene
presente que éste es un periodo de la vida muy critico para el
cerebro en desarrollo, es facil suponer la necesidad de un diag-
néstico precoz para poder decidir sin demora una actitud tera-
péutica idénea cuando esté indicada, con el fin de evitar se-
cuelas neuroldgicas graves y permanentes’.

Actualmente su diagndstico, tanto etiolégico como patogé-
nico y funcional, es fécil y seguro, basado, en primer lugar, en
los datos anamnésicos y clinicos, y confirmado mediante las
exploraciones complementarias oportunas (tabla 1)>®. En algu-
nas ocasiones una exploracion tan simple y clasica como la
transiluminacion craneal, practicable en cualquier consultorio
pediatrico, puede informar sobre el grado de dilatacién ventri-
cular, o sobre la presencia de colecciones liquidas bien delimi-
tadas (quistes aracnoideos, quistes porencefalicos, dilatacion
quistica del cuarto ventriculo, sindrome de Dandy-Walker, etc.).
En el nifio recién nacido y en el lactante, la ecografia transfon-
tanelar suele permitir su diagndstico y seguimiento.

Es fundamental establecer el diagnéstico diferencial con
otras entidades que cursan con macrocefalia, en especial con la
efusion subdural benigna o hidrocefalia externa benigna, que
incide durante la lactancia, cursa con macrocefalia asociada a
dilatacion de los espacios subaracnoideos frontoparietotempo-
rales y un tamafio ventricular normal, y tiende a desaparecer
espontaneamente con la edad®®.

Exploraciones complementarias
para el diagnéstico de hidrocefalia

e Craneoperimetria evolutiva

e Transiluminacién craneal

e Fondo de ojo

e Deteccion de infecciones antenatales

e Electroencefalograma

 Radiologfa simple de créneo

¢ Neurorradiologia: ecografia transfontanelar, tomografia

computarizada cerebral, RM cerebral, angio-RM, angiografia
cerebral

* Registro de la presion del LCR

 Dinamica y reabsorcion del LCR (RIHSA)

e Concentracion de oxipurinas en el LCR (HPLC)
e Flujo sanguineo cerebral (Doppler)

TABLA 1

Tratamiento

Tratamiento quirurgico
En el manejo quirdrgico del nifio hidrocéfalo se han empleado
multiples técnicas: desde la coagulacion de los plexos coroi-
deos, pasando por la ventriculostomia translaminar, el Torkild-
sen vy la plexectomia, hasta los sistemas de derivacién del Ii-
quido cefalorraquideo (LCR)2®.

El tratamiento preconizado hace mas de 50 afios, todavia
vigente y probablemente el mas efectivo en la mayorfa de los
nifios con una hidrocefalia descompensada, es el sistema de
derivacion valvular®®78. Sin embargo, no esta exento de com-
plicaciones, algunas de ellas graves (tabla 2)>°1". Actualmen-
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Complicaciones secundarias a los sistemas
valvulares de derivacion

Complicaciones precoces:

— Mortalidad operatoria

— Fistula de liquido cefalorraquideo
— Insuficiencia de drenaje

— Infeccién

— Hematoma subdural

e Complicaciones tardias:

— Crecimiento del nifio

— Tromboembolias*

— Infecciones

— Nefritis a shunt*

— Epilepsia

— Microcefalia, craneoestenosis
— Bloqueo catéter ventricular

— Perforacion cardiaca®

— Sindrome de los ventriculos colapsados
— Obstruccion del catéter distal

e Complicaciones abdominales:

— Desprendimiento del catéter distal
— Ascitis

— Perforacion de un asa

— Distensién abdominal

— Obstruccién intestinal

— Quiste peritoneal

— Exposicion del catéter al exterior
— Hidrocele/hernias

— Neumoencéfalo

*Complicaciones exclusivas de las derivaciones ventriculoatriales.

te, salvo excepciones, a los nifios con una hidrocefalia descom-
pensada se les debe implantar una valvula de derivacién
ventriculoperitoneal, teniendo presente que cuando ésta fun-
ciona por gradiente de presion, es necesario adaptar su presion
de apertura a la presion del LCR intraventricular'2. Cuando la
causa radica en una masa que ocupa espacio, Como un tumor,
en ocasiones se soluciona la hidrocefalia extirpando el proceso
causal, mientras que en otras es necesario, ademas, implantar
una vélvula de derivacién3*. En algunos nifios con sindrome de
Dandy-Walker, la apertura quirtrgica del techo del cuarto ven-
triculo a la cisterna magna puede ser resolutiva. En ocasiones
es necesaria la implantacién de un doble sistema valvular, o
bien dos catéteres endocraneales conectados en Y a una sola
valvula; por ejemplo, cuando la causa es un quiste inextirpable
que no comunica con el sistema ventricular®*.

En las hidrocefalias secundarias a hemorragias ventriculares
del recién nacido se ha acreditado como pauta terapéutica ini-
cial las punciones lumbares de repeticién diarias, que remue-
ven sangre y proteinas del LCR y disminuyen la hipertensién
endocraneal. Esta técnica, no exenta de cierta controversia y
de eficacia discutida, esté indicada cuando la dilatacién ventri-
cular, controlada mediante ecografias seriadas, tiene una evo-
lucién lenta. Sin embargo, cuando la dilatacién ventricular
evoluciona de forma répida, es necesario recurrir, en primer
lugar, al drenaje ventricular externo (ventriculostomia) y, si re-

sulta ineficaz, a la implantacion de una derivacionZ5813, Qtras
alternativas muy controvertidas son la asociacion a las puncio-
nes lumbares de repeticién de farmacos que actlan sobre la
produccién y/o reabsorcion del LCR, asf como el uso de agentes
fibrinoliticos intraventriculares, el activador tisular del plasmi-
négeno, combinado con el drenaje y la irrigacion ventricular™®,

En los dltimos afios se ha introducido la neurocirugia endos-
copica, que habitualmente suele ser eficaz para la resolucion
de las hidrocefalias obstructivas y de las multiloculadas/multi-
septadas en los nifios en edad escolar y adolescentes, mien-
tras que durante la lactancia y la edad preescolar sus benefi-
cios suelen ser menores341417.

Vendaje elastico

Hace unos 30 afios se preconizo el uso de un vendaje elastico
en el tratamiento de las hidrocefalias infantiles. Este vendaje
debia ser aplicado durante periodos de 6 horas con descansos
de media hora, durante un tiempo maximo de 6 meses. Los
autores comprobaron que ninguno de los pacientes tratados
mediante este sistema presenté un aumento del perimetro cra-
neal'®. Nuestra experiencia con este método fue desalentado-
ra, y creemos que posiblemente sélo surge efecto en nifios hi-
drocéfalos con tendencia hacia la autocompensacion'. Esta
medida terapéutica actualmente esté fuera de uso.

Tratamiento farmacoldgico

Existen farmacos que disminuyen la produccion de LCR, como
la acetazolamida vy la isosorbida, que también aumenta su re-
absorcion, si bien esta Gltima estd contraindicada en recién
nacidos debido a sus efectos secundarios. Se admite su efec-
tividad en el control de los nifios hidrocéfalos que estan en el
limite, en los que se anticipa una compensacién espontanea,
ya que los nifios con un manto cerebral menor de 15 mm rara-
mente respondieron. Su uso mas frecuente es el control tem-
poral de la hidrocefalia cuando existe una infeccion del siste-
ma nervioso central o una hiperproteinorraquia, circunstancias
que contraindican temporalmente la implantacion de una vavu-
la™*8. El esquema terapéutico mas usado es la asociacion de
acetazolamida (25-100 mg/kg/dfa) y furosemida (1 mg/kg/dia),
no exento de efectos secundarios y de secuelas renales (nefro-
calcinosis) y neuroldgicas graves en el tratamiento de la dila-
tacion ventricular posthemorrégica del prematuro’®.

Conducta expectante.

Criterios de autocompensacion

No todos los nifios hidrocéfalos son candidatos de entrada a
una valvula de derivacion, ya que en algunos con hidrocefalia
comunicante se produce una compensacion espontanea del
proceso. En estos nifios, seguidos evolutivamente, se observa
que el crecimiento del perimetro craneal se enlentece de forma
progresiva hasta alcanzar un percentil normal, o se sitda por
encima y en paralelo al percentil méximo, la dilatacién ventri-
cular no progresa y el desarrollo psicomotor es normal. En el
pasado, Hagberg y Naglo? justificaban una actitud conserva-
dora durante los primeros meses de vida —siempre que el de-
sarrollo psicomotor no causara regresion— si no aparecian al-
teraciones neuroldgicas, si el perimetro craneal tendia hacia la
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normalidad y si la dilatacién ventricular no aumentaba. Zacha-
ry?!, en las hidrocefalias secundarias a una espina bifida, se
guiaba por los resultados obtenidos al medir la presion del LCR
y el grosor del manto cerebral; si el grosor del manto cerebral
era mayor de 35 mm v la presion del LCR menor de 300 mm?,
se abstenia de intervenir. Lo importante es saber en el momen-
to del diagndstico qué nifios se pueden beneficiar de esta pau-
ta terapéutica. En este sentido, se han elaborado criterios ba-
sados en la dindmica del LCR, criterios cliniconeurradioldgicos,
bioquimicos y hemodinamicos de autocompensacion:

e (riterios dindmicos del LCR. Se fundamentan en la combina-
cion de la presion y reabsorcion del LCR, valorada mediante la
cisternografia isotdpica, realizada con RIHSA; si un nifio con
una hidrocefalia comunicante tiene la presion y la reabsorcion
del LCR normales, presumiblemente esté evolucionando hacia
la autocompensacion; mientras que si uno 0 ambos parame-
tros estén alterados, la hidrocefalia estd descompensadaZ2.

e (riterios cliniconeurorradioldgicos. Estan constituidos por la

combinacion del incremento medio semanal del perimetro

craneal y del indice de Evans (méximo didmetro biventriocu-
lar/maximo didmetro biparietal), de tal modo que los nifios
lactantes con hidrocefalia comunicante que presentan un

incremento medio semanal del perimetro craneal <0,4 cm y

un indice de Evans <0,4, presumiblemente evolucionaran

hacia la autocompensacion®.

Criterios bioquimicos. Se fundamentan en la concentracion

de xantina y de hipoxantina en el LCR, que habitualmente

aumentan ante situaciones de hipoxia y/o isquemia neuro-
nal. La hipoxia tisular es una causa reconacida de deplecion
de los nucleétidos de adenina, que se acompafa de la apa-
ricioén en el espacio extracelular y en los fluidos corporales
de catabolitos intermediarios, usados como marcadores me-
tabolicos de la deplecién tisular de ATP?*%. Este déficit
energético en las hidrocefalias podria estar asociado a diver-
sos factores mutuamente interrelacionados, como el aumen-
to de la presién intracraneal, las alteraciones en la dinamica
del LCR, la disminucion del flujo sanguineo cerebral, el ede-

ma periventricular, etc.827. Las oxipurinas (hipoxantina y

xantina) constituyen los productos finales de la degradacion

del ATP previos a la formacion del acido drico. Por otra parte,

la hipoxantina es el punto de inicio de la via de resintesis, o

de recuperacién de los nucledtidos de purina, en la que in-

terviene la enzima hipoxantina-guanina-fosforribosiltransfe-
rasa (HGPRT)?*%. Habitualmente, en las hidrocefalias des-
compensadas aumentan en el LCR las oxipurinas?®%’. Cuando
la concentracion de ambos metabolitos purinicos en el LCR
es normal (hipoxantina=5,94 + 0,74; xantina= 5,20 + 0,87), la
hidrocefalia comunicante esta autocompensada, mientras
que si su concentracion esta elevada, es imprescindible la
implantacion de un sistema de derivacién para controlar el
proceso (tabla 3). Incluso la evolucion de los citados metabo-
litos al cabo de 15 dfas de implantar la valvula sirve para
conocer el estado evolutivo de la hidrocefalia (tabla 4)28.2°,

También su determinacion ante la sospecha de una disfun-

cién valvular es de ayuda para su confirmacién diagnéstica,

puesto que en esta situacién clinica aumenta en el LCR la
concentracion de hipoxantina y xantina®.

Concentraciones de xantina, hipoxantina y
oxipurinas totales (nmol/L) en el LCR en pacientes
hidrocéfalos y controles

Grupo (n) Xantina Hipoxantina Oxipurinas
totales
Controles (8) 520+087 594+074 11,29+1,11

Autocompensados  (13) 5,17+1,53 571+1,72 10,79 + 3,02
Descompensados  (15) 9,90+2,44 991+190 19,82+4,14

Las diferencias entre los descompensados y los otros dos grupos son esta-
disticamente significativas (p <0,001). Modificada de Castro-Gago et al..

Concentraciones de oxipurinas (nmol/L) en el LCR
de pacientes hidrocéfalos descompensados,
antes y después de la implantacion valvular

Xantina  Hipoxantina Oxipurinas totales
Prevalvula 9,90 + 2,44 9,91+1,90 19.82+4,14
Posvalvula 4,22+1,76 4,67 +1,36 8,80+ 2,69

Las diferencias son estadisticamente significativas (p <0,001).
Modificada de Castro-Gago et al.Z.

e (riterios hemodinamicos. Tienen su fundamento en los para-
metros que se obtienen al valorar el flujo sanguineo cerebral
en la arteria cerebral media mediante eco-Doppler transcra-
neal (velocidad maxima, velocidad media, indice de pulsati-
lidad, indice de resistencia)®'. Si estos pardmetros son nor-
males, indican la posibilidad de una autocompensacién, en
caso contrario sugieren la necesidad de una valvula de deri-
vacion®. Este criterio también es dtil para conocer la evolu-
cion de la hidrocefalia y establecer el diagnéstico de un de-
fecto en la funcién valvular®.

Entre los cuatro criterios existe una estrecha correlacion, y pa-
ra todos la significacion estadistica es semejante?32823.32 mo-
tivo por el que con toda probabilidad el criterio mas préactico
sea el (ltimo, puesto que se fundamenta en una técnica no
invasiva, bien tolerada, asequible, facil de realizar, practicable
en cualquier momento a la cabecera del paciente, y con el re-
sultado obtenido en tiempo real.

Pronodstico

En general, un nifo hidrocéfalo diagnosticado y tratado de for-
ma correcta, salvo excepciones, suele tener un aceptable pro-
ndstico evolutivo, siempre y cuando sea sometido a controles
periédicos, valorando en cada ocasion la situacion cliniconeu-
rol6gica y el estado de funcionalidad del sistema de deriva-
cién®. Habitualmente, la evolucion es mejor en los que logran
una autocompensacion del proceso que en los que precisan una
valvula para lograr su control. Algunos autores opinan que la
capacidad intelectual se afecta muy poco, incluso en nifios hi-
drocéfalos de gran volumen®-%_ Sin embargo, otros autores, al
margen de la influencia que pueda ejercer su etiologfa, obser-
varon que existe una correlacion entre el grosor del manto ce-
rebral o el volumen de la masa cerebral en el momento del
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diagnéstico y su futuro psicomotor: cuando el grosor del manto
cerebral es menor de 2 cm o el volumen de masa cerebral es
inferior al 60%, su desarrollo psicomotor suele evolucionar por
debajo de la normalidad®”0.
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