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HIDROCEFALIAS
SINDROME DE COLAPSO VENTRICULAR

Trinidad Rodriguez Costa

a hidrocefalia define un incremento

del volumen total del L.C.R. dentro

de la cavidad craneal y por consi-
guiente un incremento volumétrico de
aquellos espacios cerebrales que habitual-
mente lo contienen.

El llamado hidrocéfalo verdadero, es aquel
gue se produce por un incremento en la
produccién del L.C.R., obstruccién a su
circulacion o alteracion en su absorcion.
Esta hidrocefalia puede ser hipertensiva o
normotensiva.

Alternativamente, puede haber un falso
hidrocéfalo o hidrocéfalo "ex vacuo", debi-
do a una disminucién de la masa cerebral
por atrofia. EI volumen intracraneal, no
ocupado por el cerebro (vacuum), es pasi-
vamente llenado por una expansién de los
compartimentos que contienen el L.C.R.

Existe una hidrocefalia, que se conoce
como hidrocefalia externa del lactante,
donde el L.C.R. se acumula en los espacios
cerebrales subaracnoideos, con ventriculos
laterales moderadamente dilatados, de ori-
gen desconocido y que produce, general-
mente desde el nacimiento, como Unico
sintoma clinico, una megacefalia. La evo-
lucién suele ser hacia la resolucién espon-
tanea.

Las etiologias més frecuentes, dentro de los
tres grupos patogénicos citados, se sinteti-
zan en el tabla I.
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El 90% de los nifios con hidrocefalia, la
presentan en el primer afio de la vida, sien-
do las causas mas frecuentes en esta edad,
las malformaciones congénitas, las hemo-
rragias intraventriculares del prematuro y
las meningitis neonatales.

Después de los 3 afios de edad, la causa mas
comun, son los procesos tumorales.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la hidrocefalia, como de
cualquier otro proceso, se basara en:

1- ANAMNESIS

En la que no debe faltar la recogida de
posibles hidrocefalias familiares que condi-
cionaran el estudio genético, los procesos
infecciosos padecidos por la madre durante
el embarazo, la edad gestacional en que se
descubri6 la hidrocefalia, si se hizo un diag-
ndstico por ecografia prenatal, y la edad de
aparicion de los sintomas, asi como la evo-
lucion del P.C.

La sintomatologia de la hidrocefalia en la
infancia, cualquiera que sea su origen, se
manifestara por un sindrome de hiperten-
sion intracraneal, cuyas manifestaciones
clinicas, variaran de acuerdo a la edad del
nifio y la evolucién més o menos aguda de
la hidrocefalia.

En los neonatos y lactantes, predominara
la megacefalia y la irritabilidad o depresion



neuroldgica, y en el nifio mayorcito la
cefalea, vomitos y somnolencia, pudiendo
en los casos de instauracion muy aguda,
llegar a situaciones comatosas por afecta-
cion del tronco cerebral, fruto de impacta-
ciones y herniaciones cerebrales entre los
diferentes compartimentos intracraneales.

Si la instauracion de la hidrocefalia, ha
sido muy lentamente progresiva (como
sucede en procesos areabsortivos, 0 en
algunas estenosis de acueducto) y no ha
sido diagnosticada precozmente, los retra-
sos en el desarrollo psicomotor, la torpeza
motora, la dificultad en el aprendizaje y los
problemas visuales, pueden dominar el
cuadro clinico.

En casos de hidrocefalias obstructivas por
procesos extraventriculares (quistes, tumo-
res), se podra y debera recoger los posibles
sintomas deficitarios neuroldgicos,como
alteraciones en la marcha, asimetria en la
motilidad de miembros, dificultades deglu-
torias y de emision del lenguaje, alteracio-
nes endocrinas etc.

En situaciones de descompensacién aguda,
se puede presentar sintomatologia focal,
correspondiente a los conos de presion
producidos, como hemos dicho antes, por
herniaciones cerebrales internas.

2- EXPLORACION CLINICA

En el neonato y lactante, no se dejara de
recoger el P.C., el abombamiento o no de
fontanela, sintomatologia ocular (desvia-
cion de los globos oculares hacia abajo,
paresia de VI par), visualizacion del F.O.
(en el que podran recogerse atrofias opti-
cas, imagenes de coriorretinitis y rara vez
edema de papila en estas edades), rigidez
de nuca, piramidalismo y posibilidad de
retraso madurativo psicomotor.

En los nifios mayorcitos, con instauracion
aguda de la hidrocefalia, las posiciones
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andmalas de la cabeza (por herniaciones de
amigdalas cerebelosas) la paralisis de VI
par y el edema de papila, pueden ser signos
premonitorios de una situacion grave, que
de progresar sin tratamiento abocaria al
coma y muerte del nifio.

Las dificultades en la marcha, por afecta-
cién de la via corticoespinal, la apatia y los
trastornos de conducta, acompafan fre-
cuentemente a los signos anteriores.

La auscultacion craneal, en nifios con
megacefalia, de cualquier edad, permitira
constatar o no la existencia de soplos que
pudieran orientar hacia el diagndstico de
una malformacion vascular.

3-EXPLORACIONES
COMPLEMENTARIAS

Técnicas de Neuroimagen seran obliga-
das. En principio, se realizard una T.A.C.
cerebral, como técnica de mayor rapidez
para valorar el grado de hidrocefalia y la
posibilidad de un drenaje urgente de
L.C.R., que deberéa anteponerse a cualquier
otro tipo de exploracién complementaria
para la filiacion de la etiologia si se consi-
dera necesaria.

Si la situacion no se considera tributaria de
un drenaje urgente de L.C.R., se iniciaran
las exploraciones complementarias perti-
nentes, para filiar la etiologia de la hidro-
cefalia, sobre la que ya habra orientado la
primera T.A.C. realizada.

No se debe olvidar nunca, que con el diag-
néstico clinico y por neuroimagen, no se
ha llegado en todos los casos al diagnosti-
co definitivo del origen de la hidrocefalia.

La hidrocefalia, en unos casos, tendra una
etiologia puramente cerebral, pero en otras
ocasiones, No sera mas que una manifesta-
cion de un proceso mas complejo, con
afectacion multiorgénica, a veces condi-



cionada genéticamente,(estenosis de acue-
ducto de Silvio ligadas al cromosoma X)
cuyo desconocimiento llevaria a actuacio-
nes poco correctas.

Estudios  Neurofisiolégicos (E.E.G.,
Potenciales Evocados), Genéticos, Meta-
bolicos pueden ser necesarios, asi como
mediciones de presion ventricular y intra-
craneal, o utilizacién de isétopos marca-
dos, para estudiar problemas de reabsor-
cion del L.C.R.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la hidrocefalia (tabla I1)
dependeré del origen de la misma, y tende-
ra siempre a eliminar la causa, si es posible,
(fundamentalmente en hidrocefalias obs-
tructivas), pero todos sabemos, que proble-
mas arreabsortivos, hemorragicos, malfor-
mativos etc.precisaran de tratamientos
derivativos de L.C.R., bien con punciones
evacuadoras como por ejemplo en el caso
de las hemorragias, o bien en esos mismos
procesos y en otros muchos casos, tener
que utilizar los shunts de derivacién del
LC.R.

El tratamiento médico, a veces es utilizado,
en un intento de disminuir la produccién
de L.C.R., con la Acetazolamida (25-100
mg/Kg/dia) y Furosemida (1 mg /Kg/ dia).

Cuando ha sido necesaria la colocacion de
una derivacion de L.C.R., no debemos
pensar que ya se han resuelto todos los pro-
blemas. Las complicaciones y secuelas a
largo plazo, sobretodo cuando se colocan
precozmente (neonatos), alertan cada vez
mas a los Neuropediatras y Neurociru-
janos.

Desde la introduccion en 1952, de la val-
vula de SPITZ-HOLTER para el trata-
miento de las hidrocefalias, maltiples
mecanismos de derivacion del L.C.R. han
sido disefiados para el tratamiento de las
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mismas, en un intento de mejorar primiti-
vos sistemas, de los que se derivaban mul-
tiples complicaciones.

No es éste el lugar de pormenorizar tan
dilatado capitulo, en cuanto a tipos o luga-
res de derivacion se refiere, pero si decir
que hoy todavia no se ha encontrado el sis-
tema ideal que funcione sin ningdn tipo de
problemas.

Las complicaciones que mas frecuente-
mente observamos, en nifios tratados con
un sistema de derivacion de L.C.R., son
ocasionadas por problemas mecéanicos,
infecciosos o las producidas por un drenaje
anomalo de L.C.R. bien por defecto o por
exceso.

Vamos a referirnos aqui y ahora, a las com-
plicaciones producidas por un drenaje ano-
malo de L.C.R.

Cuando las complicaciones son por un dre-
naje por defecto de L.C.R., si son muy
inmediatas a la instauracion del shunt, su
origen mas frecuente, suele ser una inade-
cuada presion de apertura valvular. Si se
presentan més tardiamente, suelen ser pro-
cesos obstructivos relacionados con infec-
ciones. En neuroimagen se evidenciara
ventriculomegalia.

Cuando el drenaje anémalo es por exceso,
las complicaciones precoces, pueden mani-
festarse por higromas subdurales, de facil
diagnéstico ante la persistencia de la sinto-
matologia hipertensiva, y la visualizacion
de los mismos por T.A.C. cerebral.

Las complicaciones tardias del exceso de
drenaje, constituyen el llamado slit ventri-
cle syndrome (s.v.s) o sindrome de colap-
so ventricular, que en la forma aguda
constituye una de las complicaciones de a
veces dificil diagndstico, que pueden poner
en peligro la integridad funcional del
paciente o incluso la vida si no se diagnos-
tican y tratan precozmente.



El Slit Ventricle Syndrome (S.V.S.) o sin-
drome de Colapso Ventricular se define
por la presencia esporadica y generalmente
aguda y autolimitada, de sintomas de
hipertension intracraneal en nifios porta-
dores de un shunt de derivacion de L.C.R.

Desde que el sindrome fue descrito en
1987 por Mc. Laurin y Olivi, se considera
obligada la asociacién a la sintomatologia
clinica, de unos ventriculos pequefios en
Neuroimagen (ventriculos como ranuras),
como consecuencia de una disminuida
"compliance” cerebral.

La Incidencia del sindrome no se conoce,
ya que las importantes diferencias que se
han comunicado en relacion con la clini-
ca, la edad de presentacion y las diferentes
interpretaciones patogénicas, hacen que se
interprete como S.V.S. situaciones en las
gue la sintomatologia clinica no se corres-
ponde con él.

La diferencia en su presentacion varia de
unos autores a otros entre 4,2% y 11,5%.

Es necesario sin embargo resefiar, que la
incidencia del sindrome, es decir la presen-
tacion de sintomas subjetivos, en su forma
aguda o cronica, no corre paralela a la pre-
sencia en neuroimagen de ventriculos
pequefios (en ranura) sin sintomatologia
clinica, que es mucho mayor, entre 40 y
60%.

Cuando las exploraciones por Neuroi-
magen evidencian la aparicién precoz de
ventriculos mas pequefios de lo normal,
por un hiperdrenaje crénico, iremos asis-
tiendo, en muchos casos, a una patologia
cronica, relevante, aunque poco descrita
en la literatura, consistente en microcefa-
lia, retraso escolar, y alteraciones E.E.G.,
con las que el nifio se acostumbrara a vivir,
y que periédicamente podran verse inte-
rrumpidas por las descompensaciones agu-
das que pueden obligarle a acudir a un
Servicio de Urgencias.
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Desde un punto de vista ETIOLOGICO
S.V.S. no suele relacionarse con el tipo de
hidrocefalia que condujo en cada caso a la
colocacion del shunt.

Si es cierto que en las comunicaciones de
algunos autores, las hidrocefalias congéni-
tas presentan mayor ndmero de casos de
S.V.S. que las adquiridas, no se debe en
nuestro criterio a ese factor etioldgico, sino
a la necesidad en ellos de tener que colocar
una derivacion de forma muy precoz.

PATOGENICAMENTE las teorias son
maultiples. Existe acuerdo, en que debe pro-
ducirse un mecanismo de hiperdrenaje
cronico de la suficiente duracion, para que
se hayan producido unos cambios estructu-
rales en un cerebro en desarrollo y en un
craneo que se modela en funcién del creci-
miento de aquel. Con este concepto, esta-
mos eliminando ya todos los sintomas de
hiperdrenaje agudo muy proximos a la
colocacion del shunt, que se deben a una
hipopresién aguda, y que estan muy rela-
cionados con cambios posicionales.

A la situacién de hiperdrenaje crénico,se
van sumando otros factores que van a ser
los responsables de la dificultad de dilatar-
se los ventriculos, cuando aumente en
ellos la presion del L.C.R. Esos factores son
la gliosis subependimal que ocurre en los
ventriculos, después de algunos afios de
haber colocado un shunt en la infancia
precoz, el cierre prematuro de suturas
secundario a un volumen craneal crénica-
mente disminuido, por la disminucion del
tamafio ventricular y como consecuencia
la limitada "compliance™ cerebral que le
produce una capacidad disminuida, para
adaptarse a los incrementos del volumen
sanguineo, haciendo a estos enfermos can-
didatos a padecer cefaleas vasculares

Si en esta situacién, se produce una obs-
truccion del cateter por cualquier causa,
no asistiremos a una dilatacion ventricular,



pero si a un paso transependimario del
L.C.R. al espacio intercelular cerebral,
favoreciendo su edema.

Si la obstruccion del cateter es a nivel
intraventricular, por las mismas paredes
ventriculares en el caso de microventricu-
los, pequefios aumentos del L.C.R. con
alguna dilatacion ventricular como res-
puesta, liberarian el cateter y harian rever-
sible el cuadro de forma esponténea, hasta
una nueva descompensacion.

Naturalmente todo esto es un juego de pre-
siones, y la tolerancia individual del nifio
shuntado no es siempre la misma. EI mar-
gen volumétrico con el que el nifio cuenta
en una determinada situacion, explicaria
la gravedad extrema o tolerabilidad de las
descompensaciones esporadicas del S.V.S.

SINTOMATOLOGIA

Podemos asistir a tres diferentes situacio-
nes:

1. Sintomatologia Crdnica: Aquellos
nifios que con neuroimagen de micro-
ventriculos, soportan de forma crénica
unas cefaleas esporadicas, que no inter-
fieren su vida normal, sin asociarse a
otros sintomas de hipertension intra-
craneal y donde la valoracién del com-
ponente vascular justificaria el trata-
miento con analgésicos y antimigrafio-
SOS.

2. Sintomatologia Subaguda: Cuando la
sintomatologia crénica aumenta en
intensidad o en frecuencia, interfirien-
do la vida normal del nifio.

3. Sintomatologia Aguda: Suele ser la
maés grave, en cuanto a la vida y fun-
cion se refiere. El nifio pasa de una
situacion de normalidad o disfuncion
tolerable a un cuadro de cefalea pro-
gresiva, con alteracion del estado de
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conciencia, que difiere claramente de
las situaciones crénicas o subagudas y
gue obligan a asistir al Servicio de
Urgencias.

DIAGNOSTICO, puede plantear proble-
mas, pues la situacién clinica del nifio
hace pensar, como Idgicamente es, en una
hipertension intracraneal por mal funcio-
namiento valvular, esperando encontrar
en la T.A.C. cerebral una dilatacion ven-
tricular.

Cuando estos ventriculos se evidencian
pequefios, y ademas no se comparan con
imégenes previas, el desconcierto, en
cuanto al diagnoéstico, si no se conoce el
S.V.S., puede conducir a retrasos en el tra-
tamiento quirurgico y/o del edema cerebral
y producir lesiones irrecuperables o incluso
la muerte del enfermo.

TRATAMIENTO (tabla IIl), variara en
funcion de la intensidad de la cefalea y su
repercusion en la vida del nifio. La utiliza-
cién de analgésicos y antimigrafiosos han
demostrado su eficacia en las formas croni-
cas. Desgraciadamente las secuelas depen-
dientes de las alteraciones del desarrollo
cerebral en los casos que desarrollan
microcefalia, no tienen tratamiento una
vez instauradas. La prevencion de las mis-
mas evitando el hiperdrenaje, es un reto
para el que se estd buscando solucién.

Las formas subagudas y agudas precisaran
de tratamiento quirdrgico, que variara
desde las técnicas para disminuir el hiper-
drenaje (aumento de la presion de apertu-
ra valvular, mecanismos antisifén etc.)
hasta intervenciones que ayuden a modifi-
car la "compliance"”, craneocerebral, como
la craniectomia bitemporal.

La informacion a los padres, en cuanto a
pronostico, se basara en la etiologia de la
hidrocefalia, en la necesidad 6 no de tener
que utilizar mecanismos derivativos de
L.C.R. y en caso positivo, el pronostico



serd absolutamente reservado en cuanto a
posibles complicaciones derivadas de los
mismos.
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TABLA I
HIDROCEFALIAS : ETIOPATOGENIA

- Coroidoplexitis
- Papiloma de plexos coroides

- Procesos infecciosos
- Malformaciones vasculares

- Tumores

- Hemorragias

- Trombosis venosa

1- Por incremento de la produccién de L.C.R.

2- Por obstrucciones en las vias de circulacion del L.C.R.
- Malformaciones congénitas del acueducto de Silvio (a veces genéticas)
- Malformaciones congénitas del 1V ventriculo (Dandy-Walker, Arnold-Chiari)

- Hemorragias ventriculares o subaracnoideas

3- Por alteracion en la reabsorcion del L.C.R. (granulaciones arachoideas)




TABLAII.
HIDROCEFALIAS. PROTOCOLO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO

Hidrocefalia: Clinica compatible

TAC.0l.RM
Dilatacion ventricular con espacios Dilatacion ventricular y de
subaracnoideos pequefios espacios subaracnoideos
Obstruccion por Sin tumor o quiste Hidrocefalia Externa
tumor o quiste
Tratamiento segin causa ~ Malformaciones. Problemas reabsorcion(*) Vigilar crecimiento

Decidir tratamiento

Dilatacion ventricular moderada Dilatacion ventricular acentuada
Poco progresiva 0 rapidamente progresiva

Considerar- tratamiento médico

Crecimiento craneal y Dilatacion ventricular > Derivacion ventriculo-peritoneal
ventricular estable progresiva

(*) Completar estudio etiologico con exploraciones complementarias seglin texto.

B TABLA II1.
SINDROME DE COLAPSO VENTRICULAR.
PROTOCOLO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO

Cefaleas en nifios con shunt de derivacion ventriculo-peritoneal

¢Interfieren su normal actividad? NO
Sl
*7 ;Tienen caracteristicas cIinica+s y en neuroimagen de S.V.S.?—+
NO ?
— Monitor P.1.C. - Revision del shunt
disminucion del
' ion i i / mecanismo sifon.
—> Cefaleas por baja presion intermitente —— ¢
> Intermitentes obstrucciones proximales —/W {Hay mejoria?
Alta presion con fracaso del shunt
(Hidrocefalo volumen normal) S
y ) Expansion craneal
—> Alta presion con shunt funcionante — > Descompresién venosa
Esteroides v
> Cefaleas no relacionadas con el shunt » Tratamiento con analgesicos

y antimigrafiosos.
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