La hidrocefalia consiste en la dilatacion de los ventriculos cere-
brales por una cantidad excesiva de liquido cefalorraquideo (LCR) en el in-
terior de la cavidad craneal debido a un desequilibrio entre la produccién
(papilomas de plexos coroideos fundamentalmente) y la absorcién-circu-
lacién (procesos expansivos, malformaciones congénitas, hemorragias o
infecciones) que genera un aumento de presién intracraneal (PIC).

El LCR circula a través del sistema ventricular y se absorbe en la
circulacion sistémica.

El volumen total de LCR en neonatos es de unos 50 ml, en com-
paracion con los 130- 150 ml del adulto. La cantidad de produccion en
adultos es de unos 20 ml/h, siendo menor en los RN y nifos pequefos
(varia con la edad entre 0,1 y 26,5 ml/hora) y asemejandose en un 65%
al total de un adolescente de 15 afios a los 2 anos de vida.

La incidencia de la hidrocefalia congénita e infantil se ha estimado
en torno a 0,48-0,81 por cada 1.000 nacidos vivos y muertosy la preva-
lencia de las derivaciones del LCR en los EEUU se estimd en mas de
125.000.

Dilatacidn de las cavidades de LCR por disminuciéon de la masa
cerebral.

Como consecuencia de un desequilibrio en la produccioén, circula-
cion o reabsorcion de LCR.



OBSTRUCTIVA O NO COMUNICANTE: mecanismo mas comun,
incluso ante disfuncion valvular. La produccién de LCR suele ser normal.
La obstruccidén se produce a nivel de las vias de drenaje (agujero de
Monro, acueducto de Silvio o cuarto ventriculo y sus orificios) lo que con-
lleva la dilatacidon del sistema ventricular proximal al blogueo.

ALTERACION DE LA ABSORCION: mecanismo menos comun,
donde se altera la absorcién venosa, por lo general debido a la inflama-
cion de las vellosidades subaracnoideas. Esto da lugar a hidrocefalia co-
municante, en el que el sistema ventricular entero se dilata.

EXCESO DE PRODUCCION: causa rara (papiloma funcional
plexo coroideo), conduce a la ampliacién del sistema ventricular com-
pleto.

El LCR se acumula en los espacios subaracnoideos, con ventricu-
los laterales moderadamente dilatados. Destaca un crecimiento rapido
del perimetro cefélico (PC) hasta el final del primer aflo como unico sin-
toma clinico, siendo la evolucidon natural hacia la resolucién espontanea.
Es importante descartar otras causas de macrocefalia de peor prondstico.
La velocidad en el PC es el aspecto mas importante del seguimiento de
estos pacientes.

1- Anamnesis, exploracion y pruebas complementarias (pruebas
de imagen).

2- Antecedentes familiares de hidrocefalia: orientan hacia un ori-
gen congénito malformativo de base genética.

3- Antecedentes personales: infecciones maternas durante la
gestacion, ecografias prenatales. La prematuridad al nacimiento (<1.500
g) tienen un elevado riesgo de hemorragia intraventricular (HIV), hidro-
cefalia progresiva y algunos pueden llegar incluso a precisar derivacion de
la hidrocefalia.

4- Signos de sospecha: en un lactante cuyo PC es muy elevado
al nacimiento, o las mediciones seriadas de dichos percentiles indican un
crecimiento excesivo. En nifilos con cefalea severa y clinica de hiperten-
sion endocraneal (HTIC), variando la clinica segun la edad del paciente
(Tabla 1) y la evolucidn mas o menos aguda de la hidrocefalia.



MANIFESTACIONES CLINICAS DE LAS HIDROCEFALIAS SEGUN EDAD DE INICIO

NINOS < 2A

Macrocefalia (aumento PC)

Desproporcion craneofacial abombamiento frontal, frente prominente.

Fontanela abombada-tensa

Diastasis de suturas/venas pericraneales dilatadas

Ojos en sol poniente (compresion en el cerebro medio, tubérculos cuadri-
géminos) /diplopia (afectacién III/VI par)

Irritabilidad somnolencia

Vomitos

Retraso psicomotor

NINOS > 2A

Cefalea

Vomitos

Letargia cambios en su personalidad y comportamiento indiferencia y la pér-
dida de interés

Estrabismo (endotropia por afectacién VI par)

Edema de papila en fondo de ojo.

Espasticidad de las extremidades inferiores

Tabla 1. Clinica de las hidrocefalias segun la edad.

Son debidas a la distensidon ventricular y la PIC aumentada, que
al generar presién sobre las diferentes estructuras cerebrales generan
una sintomatologia variada y no siempre especifica que varia segun:

1- LOCALIZACION: ventriculos—ataxia, espasticidad; III ventri-
culo—alteraciones endocrinas, disfuncién visual, acueducto—ojos en
puesta de sol.

Si la hidrocefalia obstructiva es secundaria a procesos tumora-
les, dominaran sintomas deficitarios neuroldgicos que orienten la locali-
zacion del tumor: ataxia (fosa posterior), asimetrias en la motilidad de
miembros, trastornos deglutorios o de lenguaje, anomalias endocrinolé-
gicas (tumores de linea media).

2- EDAD: (Tabla 1).

3- EVOLUCION aguda* (nduseas-vémitos, mas frecuente el nifio
mayor de 2-3 afos con suturas craneales cerradas) o lenta (retrasos en
el desarrollo psicomotor, torpeza motora, dificultades en el aprendizaje y
problemas visuales).



La cefalea: es causada por la distorsién de las meninges y los
vasos sanguineos. Si es por aumento de la PIC suele ser matutina con
nauseas y vomitos. El dolor varia en intensidad y la ubicacién puede ser
intermitente o persistente. El aumento de la PIC en la fosa posterior a
menudo asocia nauseas, vomitos y disminucion del apetito. La espastici-
dad de las extremidades inferiores se puede observar en cualquier mo-
mento.

Alteraciones del tronco cerebral (bradicardia, HTA, y cambios en
la frecuencia respiratoria).

Aumento del PC en las curvas de crecimiento. Sin embargo, la di-
latacidén de los ventriculos significativa puede ocurrir antes del aumento
del PC.

Soplos en la auscultacién craneal (niflo con macrocefalia): sos-
pechar la existencia de una malformacion vascular.

Signos de alarma que precisan actuacion urgente e inter-
consulta a neurocirugia

1- ESTRABISMO: paresia de VI par craneal (uni/bilateral), como
expresion de la HTIC

2- ANISOCORIA: por afectacién de III par craneal, indicando her-
niacion uncal.

3- TORTICOLIS: desviaciones de cabeza a un lado por herniacion
de amigdalas cerebelosas en tumores de fosa posterior.

Sistemas de derivacion del LCR: Colocacién de un catéter en el
gue se encuentra una valvula que se abre al alcanzarse una determinada
presion. Las derivaciones se denominan segun la ubicacién del origen de
la derivacion y la cavidad donde se coloca el extremo distal. El origen ha-
bitual es el ventriculo lateral pero puede ser también el espacio subdural,
un quiste aracnoideo o el espacio subaracnoideo lumbar. El extremo dis-
tal se coloca en la cavidad peritoneal frecuentemente “ventriculoperito-
neal” (DVP), pero puede ubicarse en auricula derecha, cavidad pleural o
bulbo de la vena yugular. Ante todo nifio portador de VDVP con deterioro
clinico, sobre todo si asocia sintomas neuroldgicos se debe descartar un
mal funcionamiento del sistema.
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Fig. 1. Valvula de derivacion VP.

* Revisar siempre el historial (enfermedad de base y complica-
ciones asociadas a su enfermedad, tratamientos, fecha ultima interven-
cion quirurgica, nUmero de recambios valvulares) y estudios radioldgicos
previos si fuera posible (fecha ultima neuroimagen).

* Proceso actual: tiempo de evolucién y sintomas.

* Sintomas de HTIC segun edad (Tabla 1). La presencia de fiebre
puede indicar una infeccién del sistema (mas probable si hay intervencion
reciente en los Ultimos 2 meses, sucesivas revisiones de la DVP, coloca-
cion < 1 afo, afectacion del estado general sin foco, mielomeningocele).
El germen mas frecuente es el Estafilococo epidermidis. Los sintomas mas
especificos de disfuncién valvular son la somnolencia, letargia, irritabili-
dad , o tumefaccién a nivel de la derivacion, mientras que otros como la
cefalea y los vdmitos son mucho mas inespecificos.

* Exploracion neurolégica completa (Glasgow, pupilas y oculo-
motricidad, asimetrias motoras, inestabilidad, etc.) que incluya fondo de
ojo (no necesario si nifio no colabora y sintomas de pocas horas de evo-
lucion). La presencia de papiledema (no evidenciado en controles pre-
vios) indicara la realizacién de neuroimagen urgente.



* Palpacién del trayecto de la DVP, sobre todo a nivel cervical, y
la comprobacion de la elasticidad del reservorio nos pueden orientar hacia
un problema mecanico-obstructivo (mas frecuente en el extremo proxi-
mal o ventricular; por presencia de parénquima cerebral, plexo coroideo,
taponamiento proteico o células tumorales). La desconexion tiene mas
riesgo en la zona de mayor movilidad, como es la zona lateral del cuello.
En ocasiones pueden surgir complicaciones abdominales por el catéter
distal (obstrucciones intestinales, perforacion de visceras) o si queda
corto la longitud al crecer se debe recambiar. Debe evitarse, por lo gene-
ral, la manipulacion del sistema valvular (bombeos o punciones del re-
servorio).

* Palpacion del reservorio en los sistemas que tengan:

Obstruccién proximal (deprimes y tarda mucho en rellenar o
persiste deprimido).

Obstruccidn distal (no se deprime o dificil de deprimir pero se
rellena con facilidad)

Aproximadamente el 40% de las derivaciones fallan <1 afio des-
pués de la colocacidén. A mas recambios valvulares mayor probabilidad de
complicaciones.

* Infecciones (meningitis, ventriculitis): 5-10%. La mayoria ocu-
rren <6 meses. Puede darse a distintos niveles del trayecto, con el riesgo
de diseminacién posterior.

* Obstruccion mecanica del sistema, peritonitis, ascitis de
LCR/quistes abdominales, hernias inguinales, migracién de la derivacién
al interior de la cavidad abdominal.

*Sindromes de hiperdrenaje de LCR: obstruccién del extremo
ventricular de la derivaciéon, hematoma subdural, cuarto ventriculo ais-
lado, sindrome de colapso ventricular (SCV) (Slit ventricle sindrome) in-
cidencia: 4,2-11,5%: sintomas de HTIC (episodios intermitentes de
cefalea, vémitos y grados variables de afectacion de la conciencia) en
ninos portadores de VDP que en la TAC se evidencian unos ventriculos
pequefios. Comparar con imagenes previas. El funcionamiento de la de-
rivacion suele ser aparentemente normal durante el periodo previo. Suele
ser mas frecuente en niflos con valvulas de presién baja y que han sido



intervenidos a corta edad, y en hidrocefalias posthemorragicas o postin-
fecciosa con mas frecuencia. Contactar con Neurocirugia (valorar Unica-
mente la posibilidad de afadir dexametasona 0,5mg/kg/d como alivio
previo a la intervencion)

* Epilepsia.

En nifos con fontanela abierta: ECO cerebral.
Si hay claros sintomas de HTIC:
Estabilizacion inicial.
TAC craneal urgente: comparar si tiene imagenes previas.

Consulta a Neurocirugia: valorar la puncién del reservorio**
previa a la revisidon del sistema en quiréfano; en caso de urgencia vital por
HTIC aguda o ante posibilidad de ventriculitis o0 meningoencefalitis. Con-
sultar a Neurocirugia si ha habido cirugias recientes (colocacion/revi-
sion/recambio valvular en los 2 Ultimos meses)

** puncion del reservorio (Fig. 2): localizarlo por palpacién, no
rasurar la zona ni aplicar lidocaina local, usar antiséptico e introducir la
aguja con suave aspiracion, sin forzar. Contraindicaciones: coagulopatia,
nifnos sépticos con foco infeccioso evidente (salvo sospecha de infeccion
del sistema elevada). Complicaciones: infeccion, HIV. Si el LCR no fluye
espontadaneamente o tras suave aspiracion se debe sospechar obstruccién
del catéter. Material necesario: guantes y gasas estériles, antiséptico,
tubos para muestra de LCR, aguja palomilla (butterfly) de 25G (es posi-
ble a través del catéter que llevan medir la PIC, levantando el catéter de
la palomilla en vertical y midiendo su altura).

Shunt resevoir
(doma)

. . o
ranive drgflrggg =3 Fig. 2. Técnica de puncion de
reservorio.




- Si encefalopatia aguda/Glasgow <15 valoraremos de entrada
traslado e ingreso en UCIP.

Si el nino no impresiona de gravedad con sintomas inespecificos
y buen estado general: (Glasgow 15 y en todo caso somnolencia y/o irri-
tabilidad con cefalea sin focalidad neuroldgica y vémitos aislados) per-
manecera en Unidad de Observacidon hasta realizacion de TAC y decision
de traslado por parte de Neurocirugia. Valorar ultima neuroimagen reali-
zada, etc

Valorar las siguientes pruebas tras contactar con neurocirugia:

- Trayecto valvular (TV): radiografias craneal (AP/LAT), tordcica-
cervical y abdominal): buscando acodamientos, desconexion. Es recomen-
dable realizarlas aunque se haga TAC cerebral o éste sea normal (12).

- ECO abdominal/Rx abdomen para descartar la presencia de
obstruccion distal por pseudoquiste de LCR peritoneal (clinica de perito-
nitis sin fiebre).

- Si fiebre afadida valorar la extraccién de LCR del reservorio,
(tras TAC cerebral) si es posible.

- Bombeos repetidos de la valvula, especificando el neurociru-
jano el niumero de compresiones y frecuencia de las mismas.

El diagndstico se confirma mediante técnicas de neuroimagen, que
ademas pueden detectar malformaciones del SNC o tumores asociados. En
algunos casos, el diagnodstico se realiza mediante ecografia prenatal.

Ecografia transfontanelar: de eleccion en RN y en nifios con fon-
tanela abierta. Tiene sus limitaciones cuando se trata de valorar estruc-
turas laterales separadas de la linea media.

TAC craneal: valora en conjunto el sistema ventricular, cisternas
de la base y espacios subaracnoideos. Evalla la posicion del Shunt.

RM de cerebro: visualiza mucho mejor algunas estructuras como
el acueducto de Silvio y el IV ventriculo, asi como toda la patologia tu-
moral y malformativa causante de hidrocefalia.

Localizacidon de la obstruccién del flujo de LCR segun la dilatacién
ventricular.

* Estenosis del acueducto: dilatacién de ventriculos laterales y
III ventriculo. IV ventriculo normal.



* Obstruccion extraventricular: dilataciéon simétrica de todos los
ventriculos.

Punciéon lumbar (PL): si existe una sospecha de infeccidn que
causa aracnoiditis adhesiva o ependimitis. Contraindicado si hay eviden-
cia de una lesion ocupante de espacio (tumor intracraneal o un absceso
cerebral), debido al riesgo de herniacion cerebral.

Conclusiones:

Hay que mantener un alto indice de sospecha en la evaluacion
de los nifios con una valvula DVP ya que la presentacion de disfuncion es
muy diversa. Un diagndstico erréneo puede llevar a secuelas neuroldgi-
cas permanentes o incluso la muerte.

El primer objetivo es la estabilizacién cardiopulmonar inicial. Una
vez que el nino esta estable, realizar la TAC craneal sin contraste.

Medi rimer nivel

* Control de constantes vitales. Mantener oxigenacion, ventila-
cion (pC02), volemia, temperatura y glucemia adecuadas para prevenir
cambios hemodinamicos que afecten a la homeostasis cerebral. (Vasodi-
latacidén cerebral = hipercapnia-acidosis/vasoconstriccion cerebral = hi-
pocapnia-alcalosis)

* Elevacion de cabecera 15-30°

* Evitar agitacion y dolor (sedoanalgesia, relajantes musculares)
*Deteccion y tratamiento precoz de las convulsiones

* Si hay clinica de HTIC:

** Suero salino hiperténico (SSH) (Bolus 2-6 mL/Kg a pasar en
15-20 min); SSH 3% (85ml SSF + 15 ml CINa 20%) o 7,5% (70ml SSF
+ 30 ml CINa 20%).

** Manitol al 20% diurético osmoético (Bolus 0,25-0,5 g/Kg/dosis
IV) en 20 minutos. Max. (10 mg/dosis). Reponer la diuresis con SSF en
las siguientes 2 horas. Osm < 320 mOsm/L. Contraindicaciones relati-
vas: Hipovolemia, rotura de BHE. Osm<360 mOsm/L y Na <155 mEqg/L.

** Hiperventilacion moderada (pCO2 30-35 mmHg): puntual-
mente si signos de herniacion cerebral. Contraindicaciones: Lesiones is-
guémicas.



** En caso de disponer de catéter intraventricular: evacuacion
de LCR 2-10 mL de LCR (no mas de 20 mL en adolescentes).

** Intervencién quirdrgica urgente por neurocirugia: tratamiento
mas eficaz y frecuente (valvula DVP derecho frecuentemente, ventricu-
lostomia, extirpacion si existe masa): si progresa el deterioro neurolo-
gico, para detener la progresion de la hidrocefalia y minimizar dafios
neuroldgicos. Ventriculostomia endoscépica: comunicar el sistema ven-
tricular (III ventriculo) con el espacio subaracnoideo (cisternas peritron-
culares) De eleccidn en nifios <1 afio, grandes RNPT, con hidrocefalia
secundaria a HIV o meningitis (obstructivas). y proteinas elevadas en
LCR.

** Corticoides: controvertidos. Util en edema cerebral vasogé-
nico que envuelve a los procesos expansivos tumorales y en el edema
perilesional. Dexametasona 0,25 mg/Kg/dosis/6 horas ev (maximo 4
mg/6h).

Medidas de segundo nivel (HTIC refractaria)

Ingreso en UCIP, hiperventilacion intensa (paCO»<30 mmHg),
coma barbiturico, craniectomia descompresiva, EEG continuo.

Otros tratamientos

* Hidrocefalia lentamente progresiva: acetazolamida: 25-100
mg/kg/d (nifios de 2 semanas a 10 meses si presentan hidrocéfalo co-
municante progresivo) o furosemida: 1mg/kg/d. Ambos descienden la
produccion de LCR

* Punciones lumbares seriadas: se han usado como medida tem-
poral en RNPT con hidrocefalia posthemorragica, aunque poco efectivas
y Con riesgos.

El resultado de la hidrocefalia depende de la etiologia, anomalias
y complicaciones asociadas, como la infeccion. Segun algunas series de
ninos seguidos con hidrocefalia y valvula de derivacién VP acuden a la
escuela normalmente el 59%, y aquellos con hidrocefalia causada tras
infeccion o HIV son mas propensos a necesitar la escuela especial que
aqguellos con hidrocefalia congénita.
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