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Algunos conceptos de
hidrocefalia

infantil

INTRODUCCION

El liquido cefalorraquideo (LCR) es
producido en los ventriculos cerebrales y
fluye por ellos al espacio subaracnoideo
hasta su reabsorcion en las vellosidades
aracnoidales del seno sagital superior.

Cualquier lesion que separe las fuen-
tes del LCR de los sitios de reabsorcion
aumenta el volumen total de LCR. Este
aumento determina un aumento de pre-
sion del liquido dentro de los ventricu-
los, que comprime y deforma a la masa
encefalica vecina y distiende gradualmen-
te el sistema ventricular.

La dilatacion progresiva de los ventricu-
los, causada por aumento de presion del
LCR, es reconocida clinicamente como
hidrocefalia.

Aunque conceptualmente existen hi-
drocefalias por aumento de produccion de
LCR —casos muy excepcionales de tumo-
res de los plexos coroideos—, su extrema
rareza permite prescindir de ellos en la dis-
cusion que sigue.

Asi, la hidrocefalia es una condicion pa-
tologica de etiologias variadas, cuyo fac-
tor comun es la obstruccion de la via de
flujo normal del LCR, sea dentro de los
ventriculos o en las cisternas subaracnoi-
deas, o incluso en las propias vellosidades
aracnoidales. Esto incluye el concepto de
dilatacion ventricular a través del aumen-
to en la presion del LCR, que puede ser de
grado variable (1).

Ademas, en el feto o nino menor, cuyas
suturas craneanas estan abiertas, la hidro-
cefalia provoca crecimiento exagerado del
craneo, lo que ha sido tradicionalmente la
base del diagnostico.

Conviene considerar, por contraste, que
una lesion primaria del parénquima cere-
bral, que lo destruya y retraiga, puede cau-
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sar aumento de tamano ventricular, pero
nunca aumento en la presion del LCR. En
tal caso, no hay hidrocefalia, sino una re-
duccion primaria de la masa encefalica en
que el crecimiento ventricular es un hecho
secundario, que permite ilustrar la impor-
tancia de los conceptos en el diagnostico.

La aparicion de variados métodos no in-
vasivos para conocer la forma y tamano de
ventriculos cerebrales (ecografia, tomogra-
fia axial computada (TAC) y pronto reso-
nancia nuclear magnética) da abundante
informacion precoz, y a veces cambiante,
que puede confundir si los conceptos no
son muy claros.

La causa de la hidrocefalia es, en cada
caso, una noxa sobre el sistema nervioso
central (SNC), que genera por si misma un
dano de grado variable. Pero la hidrocefa-
lia, segin aparece y evolutivamente pro-
gresa, anade per se otro dano sobre el SNC,
que depende de varios factores cuyo cono-
cimiento orienta el diagnéstico y la opor-
tunidad terapéutica, cualquiera sea su cau-
sa. En estos factores se ha tratado también
de fundamentar el pronéstico funcional
de cada caso de hidrocefalia, lo que expli-
ca la discusion de los puntos que siguen.

Aumento de tamano de la cabeza

La medicion del perimetro craneano es
una de las variables antropométricas mas
importantes en pediatria. Considerando su
variabilidad individual y comparandola a
peso y talla, ella permite la determinacion
facil del aumento exagerado de tamano
craneano. Debe tenerse presente que el au-
mento de tamano de la cabeza por encima
de los limites maximos normales —macro-
cefalia— corresponde en un tercio de los
casos a aumento del tamano encefalico sin
dilatacion ventricular, ni hipertension in-
tracraneana. Lorber (2) comunicé en 1981
el estudio de 557 nifios atendidos por au-
mento de tamano craneano por encima de
los limites normales. En 173 el estudio
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mostré presion intracraneana normal y la

TAC cerebral los clasificO preferentemen-
te como megalencefalia primaria con au-
mento del tamano cerebral y ventriculos
de tamafo normal o pequenos sin patolo-
gia demostrada; ademas, ellos presentaron
un desarrollo- psicomotor de caracteres
normales, manteniendo mediciones de pe-
rimetro craneano por encima de lo normal
y su frecuencia en esta serie fue de 319/o.
En el 692/o0 con aumento de tamano de la
cabeza e hipertension intracraneana (HIC),
se encontraron hidrocefalias, pero también
quistes meningeos, tumores, hematomas
subdurales y otras causas.

Aumento de volumen ventricular

Aunque la mayoria de los ninos con
ventriculos cerebrales de tamano aumen-
tado resultan portadores de hidrocefalia,
también puede haber ventriculos grandes
por atrofia cerebral, porencefalia, post-in-
farto cerebral u otras causas, sin hiperten-
sion intracraneana, en las cuales una deri-
vacién del liquido cefalorraquideo agrega-
ria morbilidad sin aportar mejoria. Esto
pone en duda el diagnostico de hidrocefa-
lia basado en ventriculos grandes en una
medicién Gnica, especialmente si existe asi-
metria ventricular con aumento de tama-
fio de s6lo uno de ellos. En 1965, Eme-
ry (8) comunicé que una derivacion del
liquido cefalorraquideo puede disminuir
el volumen ventricular cronicamente dila-
tado, engrosando la sustancia blanca, pero
que la histopatologia muestra una sustan-
cia blanca esponjosa con componente as-
trocitico aumentado, y en 1972, Weller
(4) demostrdé que esta forma anatomo-pa-
tolégica se asociaba a retardo mental.

En 1968, Lorber (5) trato de determi-
nar la influencia de la dilatacion ventricu-
lar y el consiguiente adelgazamiento del
manto cerebral con el rendimiento de la
terapia con valvula a largo plazo. En su
trabajo mostré sorprendentes resultados.
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Asi, por ejemplo, un nino con adelgaza-
miento del manto cerebral a un espesor
de 2 mm., entre el ventriculo y las menin-
ges, podia tener un buen desarrollo y un
cuociente intelectual (C.I.) de 102 a los
11 anos de edad, si era operado precoz-
mente. En hidrocefalias congénitas el me-
jor resultado se obtenia en los ninos ope-
rados en las primeras semanas de vida, sin
importar cuan grandes fueran los ventricu-
los, ni cuan delgado el manto cerebral que
los envolvia. Eso lo llevo a concluir que el
aumento de tamano ventricular, ain el
mas grave, no es diagnostico, ni determina
el pronostico de la hidrocefalia tratada.

En 1971, Holtzer y Col (6) concluyeron
que, aunque ventriculos mas dilatados co-
rresponden a hidrocefalias de mayor evo-
luciéon en el tiempo y, en general, llevan
a C.I. mas bajos, la inteligencia normal es
compatible con ventriculos de cualquier
tamafo. En el mismo sentido apuntan los
trabajos de Raimondi (7) de 1974, y el de
Rubin y Hochwald (8,9) de 1972, que estu-
diando el efecto de la hidrocefalia grave en
el tamano y el nimero de células cerebrales,
demostraron que lo primariamente afec-
tado es la sustancia blanca, sin pérdida ce-
lular significativa.

Secuencia del dano cerebral causado
por la hidrocefalia

Varios modelos de hidrocefalia experi-
mental permitieron establecer una secuen-
cia en los cambios histopatologicos cere-
brales provocados por una hidrocefalia.
Fishman y Greer (10) en 1963, y Weller
y Shulman (4) en 1969 y 1972, encontra-
ron que la hidrocefalia no afecta a la cor-
teza cerebral, sino a la sustancia blanca
sub-ependimaria que rodea los ventriculos
cerebrales. En las primeras horas de insta-
lada una hidrocefalia aparece ruptura del
epéndima y edema intersticial de la sustan-
cia blanca periventricular. Dias mas tarde



aparece dano en los axones, que se elon-
gan, luego se fragmentan y, en el curso de
semanas, aparecen astrocitosis cicatrizal y
microglia fagocitaria. Ellas disminuyen la
cantidad de axones elongados y fragmen-
tados en sustancia blanca, hay gliosis
cicatrizal y desaparece el edema.

Pronto se aplico esta secuencia a la hi-
drocefalia infantil. Weller y Shulman (4)
en 1972 reportaron biopsias de sustancia
blanca en ninos hidrocefalicos al momen-
to de instalarles valvulas. Luego observa-
ron el curso clinico y los rendimientos in-
telectuales de esos ninos, comparandolos
con los resultados de la microscopia elec-
tronica inicial de la sustancia blanca. Ilus-
traron su comunicacion con ejemplos en
casos de grave hidrocefalia neonatal con
manto cerebral reducido a 4 mm. de espe-
sor, atendiendo a la variacion de tiempo
durante el cual estuvieron sometidos a la
hipertension del LCR y la dilatacién ven-
tricular. En un caso en que la hidrocefalia
habia durado so6lo una semana, histopato-
logicamente se encontré edema de sustan-
cia blanca, presentando ese nino desarro-
llo normal sin déficit neurologico a los dos
anos y medio de vida. En otro caso, con
mas de un mes de evoluciéon de la macro-
cefalia, la biopsia de sustancia blanca no
mostro edema, pero si astrocitosis de la
sustancia blanca; hubo retraso de desarro-
llo y a los 3 atios de edad cronolégica, la
edad intelectual del nifio era de un ano.

Casi simultaneamente, Selker y Col
(11) afirmaron que la duracion de la hi-
pertension infracraneana tenia mayor va-
lor pronéstico que el grosor del manto
cerebral y que la obstruccion de la val-
wvula ya instalada tenia consecuencias ad-
wversas si no se reparaba pronto.

Epstein, Rubin y Hochwald (12) de-
mostraron con tomografia axial compu-
tarizada (T.A.C.) cerebral la rapida dis-
minucion del tamano ventricular en las
horas siguientes a la instalacion de una
walvula. Esta permitia la reexpansion del

cerebro deformado por una hidrocefalia
neonatal y la recuperacion de la citoarqui-
tectura del manto cerebral si se operaba
antes de tres semanas de instalada la hi-
drocefalia clinica.

En conclusion, la dilataciéon ventricu-
lar por hipertension del LCR lesiona
esencialmente la sustancia blanca, elongan-
do y fragmentando axones mientras se ede-
matiza. Corregida la condicién patologica
en plazos breves que no superen las ocho
semanas, se logra restitucion anatomica
con recuperacion funcional.

Por el contrario, mantenida la condi-
cion por plazos mayores, aparece astro-
citosis de la sustancia blanca, y la correc-
cion quirargica reduciendo el tamano de
los ventriculos, deja un grado variable de
déficit funcional.

tPuede una hidrocefalia compensarse
sin haber sido operada?

Por largo tiempo se han conocido ca-
sos de hidrocefalia en que, luego de he-
cho el diagndstico, cesa el crecimiento
craneano y el cuadro clinico mejora sin
haber sido operado. Eso fue llamado hi-
drocefalia ‘“‘detenida’ y solo debe consi-
derarse asi si la presion del LCR dismi-
nuye, prosiguiendo el desarrollo intelec-
tual en forma paralela a la edad crono-
logica. Este concepto fue discutido por
un tiempo, pero la ecografia cerebral,
frecuente en el periodo neonatal, al de-
mostrar las fluctuaciones del tamano ven-
tricular en el desarrollo, apoy6 la idea cla-
sica de amplitud y suficiencia de las vias
del liquido cefalorraquideo por cisternas
subaracnoideas, que son dilatadas por el
paso del LCR en las primeras semanas
de vida.

Existe una forma de hidrocefalia nor-
motensiva infantil, que no debe confun-
dirse con la anterior, donde la presién del
LCR se eleva intermitentemente, dando
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una gradiente de presion entre los ven-
triculos y el parénquima cerebral. Asi cau-
sa el crecimiento gradual de los ventricu-
los cerebrales, junto a paulatina pérdida
de sustancia blanca cerebral, que lleva a
deterioro neurologico. Esta secuencia pue-
de detenerse (al reconocerla por T.A.C.
cerebral seriada o por medicion prolonga-
da de la presion intracraneana) instalando
una valvula de derivacion que elimine los
episodios de hipertension (13, 14).

La importancia en diferenciar la hidro-
cefalia detenida de la normotensiva ha si-
do destacada por varios autores. O’Brien
(15) sefiala que una hidrocefalia secunda-
ria a obstruccion subaracnoidea por san-
gramiento puede detenerse espontanea-
mente. Un lactante que se presenta con
moderado crecimiento ventricular, fonta-
nela anterior deprimida y crecimiento cra-
neano lento, debe ser examinado a diario
y luego semanalmente, en busca de signos
de hipertensién intracraneana. Si la fonta-
nela anterior permanece deprimida y el
perimetro craneano sigue una curva de
crecimiento normal, la T.A.C. cerebral se
repite mensualmente, alejando gradual-
mente los controles para llegar a certificar
la condiciébn de mejoria clinica del nino
junto a reduccion gradual del tamano
ventricular en ausencia de hipertension
intracraneana permanente o esporadica.

No puede diagnosticarse detencion de la
hidrocefalia, si hay retraso del desarrollo
neurologico o aumento en la velocidad de
crecimiento craneano o ventricular.

La hidrocefalia detenida, debidamente
confirmada, explica la prudencia con que
debe considerarse una dilatacion ventri-
cular incipiente y hace aconsejable seguir
tales casos por periodos breves, que no su-
peren cuatro a seis semanas, durante los
cuales el eventual dafio histopatologico se-
ra reversible.

Indicaciones quirurgicas de la
hidrocefalia

Naturalmente es mucho mejor inter-
venir directamente sobre la lesion causal
de la hidrocefalia, cuando tal posibilidad
existe. Sin embargo, la frecuencia de lesio-
nes directamente resecables es baja.

En la gran mayoria de los casos de hi-
drocefalia, especialmente infantil, el trata-
miento consiste en la instalaciéon de una
valvula de derivaciéon externa, de ventricu-
lo a peritoneo, excepcionalmente a cora-
z6n u a otra cavidad corporal. Las valvulas
fallan por obstruccion o malfuncion y sue-
len infectarse. Esto significa revisiones qui-
rargicas a veces multiples y morbilidad y
mortalidad alejada.

El momento en que el diagnostico es se-

TABLA 1.

RESULTADOS DE HIDROCEFALIA MANIFIESTA AL NACER OPERADAS
CON INSTALACION DE VALVULA

SEGUIMIENTO SOBREVIVEN | C.I. NORMAL
Promedio | N© Casos 9/o
MEALY 3-15 anos 7 anos 34 15 4490/o 5 (339/0)
1973
MC CULLOUGH 1-16 anos 6 anos 37 32 869/o 17 (539/0)
1982
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guro y se decide intervenir quirargicamen-

te, varia con las circunstancias. A conti-

nuacion se enumeran algunas:

1. En el recién nacido con hidrocefalia ma-
nifiesta se instala una valvula lo antes
posible. Se considera hidrocefalia mani-
fiesta a la hidrocefalia con craneo de ta-
mano mayor al percentil 98 al momen-
to de nacer. Esto es, perimetro de 36
cm. en nihas y 37 cm. en ninos (16, 17).
Mealy y col. (16) y Mc Cullough y col.
(17) estudiaron la sobrevida y el rendi-
miento intelectual de ninos con hidro-
cefalias manifiestas y graves al momen-
to de nacer. Ambas series incluyeron
casuisticas similares en edad, periodo
de seguimiento y cantidad total de
casos (Tabla 1).

Notese que la sobrevida y la incidencia
de C.I. .normal en ninos operados fue
mejor en la serie de Mc Cullough en
1982. En ese trabajo, como también
en nuestra experiencia (18), el cambio
podria ser secundario a/Ja mejor calidad
mecanica de las valvulas empleadas,
cambios en la técnica quirargica (menor
incidencia de obstruccion o infeccion
valvular) y una mejor experiencia para
diagnosticar la falla de la valvula. Esto
ultimo permite revisar programadamen-
te la valvula y mantener controlada la
enfermedad. También la infeccion val-
vular se trata con mejores antibioticos y
el control pediatrico periodico permite
detectar oportunamente las fallas de sis-
tema valvular.

En caso de diagnostico ecografico pre-
natal no hay por ahora evidencias de
mejoria en el prondstico con los inten-
tos de tratamiento intrauterino. En cam-
bio, se ha podido determinar el grado,
antigiiedad y proyeccion de la hidroce-
falia para decidir el fin del embarazo,
cuando la viabilidad del niho lo permis-
ta, e instalar una valvula ventriculo-
peritoneal definitiva.

2. Hidrocefalias de aparicion- post-natal.

Inicialmente se estudia su posible etio-
logia. Se evalia tamano ventricular y
velocidad de progresion por ecografia
o T.A.C. cerebral, asi como el grado de
hipertension intracraneana y la condi-
cion clinica del nino. Asi se determina
una de las tres condiciones siguientes:
a) detencion de la hidrocefalia, en cuyo
caso los ventriculos disminuiran de
tamano y habra mejoria clinica. Esta
forma es menos frecuente y se obser-
va especialmente en los casos secun-
darios a una hemorragia subaracnoi-
dea. La prudencia permite esperar 3
a 6 semanas, segin los datos obteni-
dos de la hidrocefalia experimental y
de la biopsia de sustancia blanca re-
portadas en la literatura;
b)en los casos mas benignos con pre-
sion levemente aumentada en la fon-
tanela y aumento de tamano lento y
gradual de los ventriculos, se puede
esperar que el tamano craneano so-
brepase el percentil 98, segin las ta-
blas antropométricas. En una espera
dentro del plazo de 3 a 6 semanas,
no se agregara mayor dano cerebral;
c) si hay hipertension intracraneana gra-
ve, o si la velocidad de dilatacion
ventricular es rapida, se suspende la
observacion y se instala la valvula.

. En la hidrocefalia secundaria a hemo-

rragia intraventricular o subependimaria
del prematuro con sindrome de distress
respiratorio, el pronostico es malo. La
grave lesion cerebral hemorragica, pre-
via a la hidrocefalia per se, lo ensombre-
ce. El LCR ventricular es intensamente
hemorragico y con elevado contenido
de proteinas, por la destruccion de ma-
sa encefalica (sobre 2 gr. ©/0). Esto obs-
truye toda valvula. Se pueden efectuar
punciones ventriculares seriadas cuando
la presion de la fontanela se eleve, y es-
perar que pase la proteinorraquia para
instalar valvula.

4. Si en un caso de hidrocefalia se sospe-
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6.
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cha o existe infeccion meningea, no
conviene operar hasta aclararlo y tratar
la infeccion primero.

También cabe considerar la indicacion
quirargica en ninos ya operados. En
ellos, la operacién de instalar una val-
vula para derivar el LCR no es siempre
la solucion definitiva. Su seguimiento
muestra que excepcionalmente ellos
pueden llegar a no necesitar la valvula.
Esto, segiin Lorber y Pucholt (19) ocu-
rre en no mas del 170/o de 300 ninos
seguidos por 11 anos. La gran mayoria
depende del correcto funcionamiento
del sistema de derivacion, y si presentan
obstruccién o infeccion valvulares se
diagnostican y tratan pronto (18).

El mayor cuidado en los controles pe-
ridbdicos debe ponerse en detectar las
formas de “malfuncién’ valvular, clini-
camente similares a la ‘“hidrocefalia
normotensiva’’. Consisten en detencion
o retraso de desarrollo psicomotor, jun-
to a dilatacion ventricular gradual en
ausencia de signos clinicos claros de hi-
pertension intracraneana. En esos casos,
la hipertension intracraneana es mode-
rada e intermitente y la indicacion de
revisar quirargicamente la valvula es pe-
rentoria. A menudo esto se resuelve ins-
talando una nueva valvula que trabaje a
una presion menor; otras veces se en-
cuentra obstrucecién parcial en las cone-
xiones del sistema, cuya correccion ali-
via la malfuncion valvular.

Hay circunstancias en las que el pronos-

tico se ensombrece por acompanarse la
hidrocefalia de otras graves malforma-
ciones, cuyo pronoéstico independiente
es también muy reservado (tetralogia
de Fallot, fistulas traqueo-esofagicas,
paraplejias, etc.). En otros casos la gra-
vedad de una hidrocefalia extrema y su
antigiiedad intrauterina supera con mu-
cho los plazos de dano cerebral reversi-
ble, obstaculizando un resultado acep-
table. En tales casos, se suele dudar de
indicar el tratamiento quirargico, pero
la sobrevida del nino en condiciones
precarias y con aumento grave del ta-
mafio craneano debe hacer reconsiderar
una intervencién quirurgica con inten-
ciébn no curativa, sino paliativa cosméti-
ca, antes que permitir monstruosas de-
formaciones.

Todas las series de la literatura destacan
una tendencia gradual a la obtencion de
mejores resultados, segin se perfeccio-
nan los dispositivos correctores y se am-
plia la experiencia. Esto, alcanza a la
mejor sobrevida y rendimiento intelec-
tual a largo plazo. En 1969, Laurence y
Coates (20) estudiaron a 70 jovenes y
ninos operados anos antes por hidroce-
falia, encontrando en un 449/o C.I. ba-
jo 70. En 1981, en 78 casos estudiados
por Dennis y col. (21), este porcentaje
habia bajado a un 49/o. Estos datos,
también observados en nuestro medio,
afirman el tratamiento decidido de los
ninos hidrocefalicos y permite ser opti-
mista en el manejo futuro de esta enfer-
medad.



REFERENCIAS

-]

10.
: [ IS
12,

13.
14,

15.

16.

18.

19.
20.

o o » w w

. Ingraham FD., Matson DD.: Neurosurgery of infancy and childhood. Charles C. Thomas Publ.,

Springfield, 111, 1954,

Lorber J. Priestley BL.: Children with large heads. Develop. Med. Child. Neurol. 23: 494-504,
1981.

Emery JL.: Intracranial effect of long-standing decompression of the brain in children with
hydrocephalus and meningomyelocele. Develop. Med. Child. Neurol. 7: 302-309, 1965,

Weller RO., Shulman K.: Brain damage in infantile hydrocephalus. J. Neurosurg. 36: 255-265,
1972.

Lorber J.: The results of early treatment of extreme hydrocephalus. Develop. Med. Child. Neurol.
(Supp. 16): 21-29, 1968.

Holtzer GJ., De Lange SA., Orbaan 1J., Gelsema R.: Mental condition and ventricular size in arres-
ted hydrocephalus: an analysis of 29 shunt-independent children. Develop. Med. Child. Neurol.
13 (Supp. 25): 30-43, 1971.

Raimondi AJ., Soare P.: Intellectual development in shunted hydrocephalic children. Am. J. Dis.
Child. 127: 664-671, 1974,

. Rubin RC., Hochwald G., Liwnicz B., Tiell M., Mizutani H., Shulman K.: The effect of severe

hydrocephalus on size and number of brain. cells. Develop. Med. Child. Neurol. 14 (Supp. 27):
117-120, 1972.

. Rubin RC., Hochwald GM.,Tiel M, et al: Hydrocephalus III. Reconstruction of the cerebral corti-

cal mantle following ventricular shunting. Surg. Neurol. 5: 179-183, 1976.

Fishman RA., Greer M.: Experimental obstructive hydrocephalus. Archives of Neurology 8: 156,
1963.

Selker RG., Steward M., Cairns N., Chalub E.: Mental development in hydrocephalics. Develop.
Med. Child. Neurol. 13 (Supp. 25): 135, 1971.

Epstein F., Rubin RC., Hochwald GM.: Restoration of the cortical mantle in severe hydrocepha-
lus. Develop Med. Child. Neurol. 16 (Supp. 32): 49-53, 1974.

Schick RW,, Matson DD.: What is arrested hydrocephalus? J. Pediatr. 58: 791, 1961.

Milhorat TH.: Hydrocephalus and the cerebrospinal fluid. Williams & Wilkins, Baltimore, 1972.
O’'Brien MS.: Hydrocephalus in children. En “Neurological Surgery”, ed. JR. Youmans, 2nd. ed.
vol. 3: 1381-1422, 1982.

Mealy J., Jr., Gilmor RL., Bubb MP.: The prognosis of hydrocephalus overt at birth.J. Neurosurg.
39: 348-354, 1973.

. Mc Cullough DC., Balzer-Martin LA.: Current prognosis in overt neonatal hydrocephalus. J.

Neurosurg. 57: 378-383, 1982.

Del Villar S., Miranda MC.: El tratamiento de la hidrocefalia infantil. Experiencia en 80 casos.
Rev. Chil. Neuropsiquiatria 21: 323-327, 1983.

Lorber J., Pucholt V.: When is a shunt no longer necessary? Z, Kinderchir. 34-4: 327-329, 1981.
Laurence KM., Coates S.: The natural history of hydrocephalus. Detailed analysis of 182 unope-
rated cases. Arch. Dis. Child. 37: 345-362, 1962,

. Dennis M., Fitz CR., Netley CT., Sugar J. et al. The intelligence of hydrocephalic children. Arch.

Neurol. 38: 607-615, 1981.

29






