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En este articulo se presenta la modalidad clinico evolutiva del proceso hidrocefilico
en la infancia. denominada hidrocefalia de lenta progresién encontrada en 4 pacientes,
su confirmacitn angiografica y los resultados posoperatorios preliminares. Se discuten
los aspectos fisiopatoldgicos, clinicos y neurorradioldgicos. que individuzlizan a este
sindrome y su distincion de la hidrocefalia compensada, enfatizandose la importancia
de la evaluacién anglografica en su comprobacién. Los resultados posoperatorios obte-
nides, sl bien aun tempranos para un andlisis plenamente objetivo, demostraron que
es posible obtener una considerable mejoria clinica a pesar de la cronicidad de la
compresion encefdlica. Los beneficios alcanzados estin condicionados a otros factores
lesivos y a un criterio de seleccitn preciso. Se considerd que la afectacion neuropsi-
quica experimenta una reversidon algo mayor que la motricidad. Los desdrdenes epilép.
ticos no parecen ser mejorados a pesar de la descompresion ventricular, e incluso
pueden empeorar temporalmente. La panangioqrafia cerebral por arteriografia braquial
derecha retrégrada es la investigacion de eleccién en lactantes y prescolares para
el diagndstico positivo de esta condicién. Se analiza el uso e indicaciones de firmacos
que reducen la produccion de LCR y se recomiendan medidas al respecto,
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INTRODUCCION

Los grandes y continuos avances cientifico-técnicos, su aplicacién en la
Medicina, y en nuestro caso, en las Ciencias Neurolégicas, nos hacen rec-
tificar a diario conceptos y actitudes muchas veces considerados hasta
ese momento como ‘‘clasicas”. Es por ello que creemos necesario exten-
dernos en cierta medida en la exposicion de los aspectos fisiopatoldgicos,
clinicos y neurorradiolégicos mas relevantes del sindrome de hidrocefalia
de lenta progresion (HLP) y de las importantes implicaciones practicas
que de éstos se derivan en el manejo de los pacientes afectos de hidro-
cefalia infantil.

Resulta también indispensable, para llegar a una consideracién con-
ceptual del sindrome de HLP, revisar someramante el enfoque actual de
la denominada hidrocefalia compensada.

Hidrocefalia compensada

Es aquella en la que hay una evidencia de estabilizacién de las condi-
ciones clinicas del paciente y del tamaio de los espacios intracraneales
que contienen LCR:; o con mas precisién, cuando estos espacios, en una
determinada etapa del desarrollo del proceso hidrocefalico, detienen su
progresiva y anormal dilatacién, regresan paulatinamente a magnitudes fi-
siol6gicas y siguen entonces un rango normal de aumento, relacionado de
forma arménica con el crecimiento encefélico. Esto sucede espontanea-
mente o después de realizar un proceder derivativo del LCR. Se considera
mas correcto el denominar a esta condicion como hidrocefalia compensada
en vez de hidrocefalia detenida, ya que en un determinado momento de la
vida del individuo, es factible que se presenten nuevamente signos de
evolutividad.'*

De lo anterior se desprende que, presumiblemente, una evaluacién lon-
gitudinal minuciosa del status clinico y del tamano de los espacios intra-
craneales que contienen LCR, pueden permitir la diferenciacién entre una
hidrocefalia realmente "detenida” y una en la que el proceso patolégico
hipertensivo adopte una lenta progresién.®

Los métodos que han seguido muchos autores hasta fechas cercanas
para concluir que una hidrocefalia infantil estaba compensada, eran:

a) Cuidadosas y repetidas mediciones del perimetro cefalico (PC).

b) Ocasionalmente, mediciones del tamafo ventricular por estudios neu-
mograficos, ecoencefalograficos o ambos inclusive.

c¢) Examenes clinicos evolutivos.

Si se demostraba que no existia progresién anémala del crecimiento
cefalico, de los diametros ventriculares ni de los sintomas y signos clini-
cos, se decia que la hidrocefalia estaba “detenida”.

RCP.
372 MAYO-JUNIO, 1984



Sin embargo, dos grandes objeciones se pueden hacer al criterio an-
terior:

— El reconocimiento de una HLP por la medicién del PC o el tamano ven-
tricular, puede ser dificil si el nifio no se controla frecuentemente y
con extremo cuidado.

— La evaluacién clinica, en relacion con las mediciones del PC y el dia-
metro ventricular, pueden brindar resultados convincentes a expensas
de una consistente progresion del dafio neuroldgico.

Schick y Matson habian expresado ya, desde hace varias décadas, que
la detencién completa de una hidrocefalia era menos frecuente que lo
que se habia sugerido por otros autores, y en la mayor parte de los casos
en que se hacia este diagnéstico, existia habitualmente un desarrollo ate-
nuado, pero activo de la condicién.*®

Se ha establecido, al realizarse una revaloracion critica de todo lo an-
teriormente expuesto, que lo esencialmente relevante para un correcto
diagndstico, prondstico y sobre todo, para la indicacién quirdrgica en un
nifio con un proceso hidrocefalico, no es realmente el tamafio de los es-
pacios intracraneales que contiznen LCR, sino la presion de éstos**° o
més apropiadamente, la dindmica del LCR.!"®

La hidrocefalia con presidon intraventricular alta en un nifio que tiene
s6lo un minimo aumento del tamaifo ventricular, como se observa en los
periodos iniciales de descompensacién en un paciente “derivacidn-depen-
diente", representa para el cirujano una situaciéon mucho mas urgente que
la de la hidrocefalia a baja presién con severo aumento del tamano ven-
tricular o una hidrocefalia a alta presién, también con ensanchamiento
severo del sistema ventricular. La cirugia no ayuda a un nifio con grandes
espacios intraventriculares, si la circulacién y presién del LCR son norma-
les, al igual que cuando se detecta en éste una progresion en la dilatacion
ventricular; de hecho, dicha progresién es la consecuencia de un fenome-
no regresivo primario de la masa encefalica y no un proceso activo. Por
otra parte, la derivacién del LCR si es util, cuando se registran anormali-
dades en su circulacién y presién, incluso aunque no sea obvia una dila-
tacion paulatina de los espacios que ocupa.®

Hidrocefalia de lenta progresién

Clinicamente se puede sospechar este sindrome, cuando se encuentra
en un nifo los siguientes elementos en su totalidad o mayoria.”

— PC que aumenta anormalmente durante un determinado periodo de
tiempo y que en algin momento del desarrollo del paciente, se atenua
y prosigue con un rango de crecimiento aparentemente normal.

— Ensanchamiento de los espacios intracraneales del LCR, asociado con
dano neuroldgico o mental, o ambos.

— No signos obvios de regresién de este cuadro clinico.
— No signos obvios de hipertensién intracraneal.
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Diagndstico angiogréfico

El estudio del arbol cerebrovascular, mediante el anélisis cuidadoso y
combinado de las fases arterial v venosa del angiograma, permite demos-
trar objetivamente en estos casos la presencia o no de tensién intra-
ventricular, es decir, obtener el diagnéstico positivo de actividad de un
proceso hidrocefalico supuestamente ‘‘detenido”, basado en el cual se
procede entonces, en los lugares donde se cuente con los recursos a com-
pletar la investigacion de los trastornos de la dinamica del LCR (Test de
infusion del LCR, monitoraje de la presi6n intracraneal, cisternografia iso-
topica, etc.).!5

El dato primario méas importante que ofrece la angiografia cerebral en
los pacientes con HLP, es la elongacién y rectificacién de los principales
vasos que rodean el sistema ventricular, lo cual indica un incremento de
la tensidn intraventricular.?

Los signos angiogréaficos mas significativos se obtienen en el arterio-
grama, donde se observa: desplazamiento anterior y abombamiento del
segmento vertical de la arteria cerebral anterior; elongacién y abomba-
miento de la arteria pericallosa, con un curso ascendente de su segmento
terminal; verticalizacién en la posicién del tronco principal de la arteria
cerebral media; aplanamiento y desenrollamiento del complejo silviano,
principalmente de las ramas frontal, parietal y angular, con frecuente es-
trechamiento de sus calibres. Asi también se observa elongacion y recti-
ficacion de la porcion supraclinoidea de la arteria carétida interna.’?

El flebograma también mostrard desplazamientos venosos en relacién
con la dilatacién ventricular.

Estas imédgenes angiograficas variaran en configuracién de acuerdo con
el tipo patogénico y variedad morfolégica de hidrocefalia que se trate, ya
que el cuadro de HLP es un sindrome o modalidad de comportamiento cli-
nico-evolutivo del proceso hidrocefalico, que puede presentarse en casos
de malformacion de Arnold-Chiari (tipos | al Ill), estenosis del acueducto
de Silvio, hidrocefalia comunicante, quiste aracnoideo de fosa posterior y
con menos frecuencia, en las restantes variedades.’

Se insiste en que el estudio” contrastado del sistema ventricular, no
ayuda en la tarea de precisar actividad del proceso hidrocefalico, vy sélo es
util en correlaciones de diagnéstico morfoldgico, para determinar la varie-
dad de hidrocefalia presente?

MATERIAL ¥ METODO

Se estudiaron cinco pacientes que habian sido considerados inicial-
mente como afectados de hidrocefalia “detenida”, pero en los cuales exis-
tian parcial o totalmente los requerimientos conceptuales de HLP.

A su ingreso o ambulatoriamente, fueron sometidos a un estudio neu-
ropsicoldgico con las limitaciones inherentes a sus trastornos neurolégi-
cos, en cuanto a la cooperacion para su. ejecucién.
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En cuatro de los casos se realizé el estudio del arbol cercbrovascular
por panangiografia cerebral mediante la técnica de la arteriografia braquial
retrégrada (ABR)) derecha, descrita por Gould y colaboradores® y en el
caso restante, por angiografia carotidea bilateral y vertebral izquierda.

En todos los enfermos se efectué ademds, el estudio neumogrifico de
las cavidades intracraneales del LCR (neumoencefalograma, neumoven-
triculograma o ambos inclusive).

Para la determinacion de la existencia de tension intraventricular y su
magnitud, se utilizaron los critarios angiograficos descritos por Raimondi,’
detallados anteriormente.

Se discriminaron las diferentes variedades de hidrocefalia, segin los
signos vasogréficos descritos en la literatura, las que fueron corrobora-
das por los estudios neumograficos.

RESULTADOS

En cuatro de los cinco pacientes se confirmé el diagnéstico de HLP
(casos 1, 2, 3 v 4)): el enfermo restante (caso 5), presentaba una atrofia
cerebral e hidrocefalia compensada. Adicionalmente, uno de los nifios con
HLP demostrada, tenia asociado un componente atréfico parenquimatoso
(caso 3). Cuatro enfermos presentaron crisis convulsivas, uno de ellos lue-
go de la descompresion quirdrgica.

Todos los pacientes fueron derivados, observidndose mejoria significa-
tiva en uno de ellos (caso 1), parcial en dos (casos 2 y 4), sin variacion
clinica en uno (caso 3) y empeoramiento en el restante (caso 5) (cuadro
I-b).

Presentacidn de casos

Caso 71: Y.L.O., historia clinica 60 146, 17 meses, paciente del sexo femenino, de la
raza blanca, con antecedentes perinatales de parto prematuro (32 semanas), con ciang-
sis y llanto demorado al nacer, rdpidamente revertidos. El PC inicial fue de 32 cm;
a los 3 meses 42' cm: 2 los 5 meses 45 em vy a los 6 meses 46 cm. Fue atendida
por primera vez en el INN, en julio de 1978, a los 7 meses de edad, constatindose
en el examen fisico:

— Desproporcion craneofacial por macrocrénea simétrica con PC de 495 cm.
— Ligero aumento de la circulacién venosa epicraneal.
— Ligero retardo del desarrolle psicomotor.

— Fontanela bregmética amplia y ocupada y suturas no diastasadas a la palpacion.
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Se inicio tratamiento con acetazolamida. A los 9 meses el desarrolle psicomotor
se acercd a la normalidad, la fontanela bregmética se hizo normotensa, aunque amplia
y el PC era de 50% cm. Al afio su desarrollo psicomotor era limitrofe con la norma-
lidad, pero persistia la fontanela bregmatica patente, amplia, pero normotensa, el PC
era de 51%% em, decidiéndose su ingreso con la sospecha de HLP. Ingresd en mayo
de 1979, a los 17 meses de edad, siendo el examen fizgico semejante al de su Gltimo
control ambulatorio. El estudio neuropsicoldgico se considerd dentro de limites norma-
les. Se realizé panangicgrafia cerebral por ABR, confirmandose la existencia de hiper-
tension intraventricular, que correspondia morfolégicamente a una hidrocefalia comuni-
cante; esto altimo fue corroborade por un NVG realizado en el mismo ingreso. La nina
fue sometida & una derivacién ventriculoperitoneal. En el dltimo control a los 3 ainos
de edad, la paciente estd asintomdtica y sin déficit neurolégico alguno (figuras 1 y 2).

Caso 2: J.F.R. historia clinica 49610, 5 anos de edad. Paciente del sexo femenino,
mestiza, con antecedentes maternos de embarazo a término, antecedentes perinatales
de parto por cesdrea anterior; nacié con magrocrdnea, con PC de 39 cm. Fue atendida
en el INN desde la semana de nacida (1974), plantedndose el diagnostico de hidroce-
falia congénita y prescribiéndose tratamiento con acetazolamida., con lo que se atenud
progresivamente el crecimiento desproporcionado del PC, principalmente desde el aio
de edad, en que se considerd dentro de rangos de incremento aceptables; sin embargo,
desde esta fecha era ostensible un moderado retardo psicomotor. A los 4 anos (1978),
presentd en 3 ocasiones trastornos paroxisticos de la conciencia que se interpretaron
como un fendmeno epiléptico. A comienzos de 1979 se decidid su ingreso por la sos-
pecha de HLP, encontrandose en el examen fisico:

Figura 1

Panangiografia cerebral: arterias cerebrales anterior y
media distendidas y desplezadas por dilatacidn ven-
tricular hipertensiva marcada.

R.C.P.
376 MAYOD-JUNIO, 1084



Figura 2

Neumoventriculograma, tomogratia lateral:
distension de la cisterna magna. IV ventricu-
lo y elevacién de este dltimo; el acueducto
estd permeable y dilatado.

— Nistagmo pendular, atrofia dptica parcial bilateral, estrabismo convergente por pare-
sia del VI par.

— Hemiparesia izquierda —1 espéstica, a predominio proximal y crural.

— Desproporcién craneofacial por macrocrénea asimétrica (hemicrdneo derecho mayor
que el izquierdo), con PC de 34,5 cm.

__Fontanelas cerradas sin diastasls de suturas palpables.

— Retrsso psicomotor severo, con lenguaje pobre, ecolélico.

La evaluacién neuropsicolégica fue ardua por no cooperacién, pero se consideré subje-
tivamente que existia una importante afectacidn de las funclones psiquicas superiores.
Se practicd NEG, encontrindose una marcads hidrocefalia por estenosis del acueduclo
de Silvio. con predominio de la distensién ventricular en las reglones posteriores (tri-
gono Yy CUuernos occipitales) y a la vez asimétrica, siendo mayor en el ventriculo lateral
derecho. La nifa soporté mal la investigacion, presentando crisis clénicas hemifaciales
izquierdas frecuentes, durante variops dias y meningismo, por lo que se decidid no
realizar la panangiografia, siendo sometida a una derivacion ventriculoperitoneal. En
los meses subsiguientes a la intervencidn, se observé un empeoramiento de sus tras-
tornos neurolGgicos, por lo que se reingresd con la sospecha de disfuncién derivativa;
se reslizé en esta ocasién el estudio angiografico por ABR derecha, comprobéndose
la presencia de hipertensidn intraventricular y pobreza de ramas arteriales secundarias
y terciarias, lo que sugeria la existencia de un componente atrdfico parenquimatoso
(figuras 3 y 4).

Mo obstante, se reintervino, procediéndose a la implantacién de una derivacion ven-
triculoatrial. En su ultime control no se encontré mejoria neurolégica posoperatoria,
a pesar de que el sistema derivativo funcionaba adecuadamente.

R.C.P.
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Figura 3
Neuvmoencefalograma:

Figura 4

Panangiografia cerebral: arterias cerebrales anterior y
media distendidas y desplazadas por dilatacion ven.
tricular hipertensiva moderada; concomitantemente
existe pobreza y tortuosidad de ramas arteriales se-
cundarlas y terciarias (atrofia cerebral),

dilatacion ven-

tricular moderada v ensanchamiento de
los surcos de la convexidad.

A.C.P.
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Caso 3: H.L.A., historia clinica 19018, 14 afios de edad, paciente del sexo femenino,
de la raza blanca, con antecedentes perinatales de parto distécico, nacié por cesdrea
con un PC adecuado. A los dos meses de edad, los padres notaron un aumento exa-
gerado de la cabeza durante varias semanas, luego de las cuales, este crecimiento
s¢ atenud espontineamente y progresd proporcionalmente al resto de su desarrollo
corporal, sunque persistié la macrocrdnea previa. Fue atendida en el INN al afo de
edad (1964); en el examen fisico de esa época presentaba una desproporcién craneo.
facial por macrocrénea simétrica con PC de 52 cm, una fontanela bregmética minima,
normotensa y un desarrollo psicomotor ligeramente retardado; se considerd que su
hidrocefalia estaba “detenida" y se prescribié tratamiento con acetazolamida., En los
afios subsiguientes, la enferma se quejé frecuentemente de cefaleas predominante-
mente frontales, que se presentaban de forma agrupada por periodos variables (sema-
nas y en ocasiones meses): esta sintomatologia cedié al anadirse al tratamiento el
glicerol por via oral. En 1966, comenzd a experimentar crisis convulsivas generalizadas,
que fueron controladas con fenobarbital. En 1971 se detect dificultad en la escritura
y en el aprendizaje escolar. En 1973 se encontré en los Rx de crdneo de control, la
existencia de diastasis de suturas, pero se considerd que la paciente no tenia clinica-
mente manifestaciones de hipertensién endocraneana. En junio de 1979, a los 14 afos
de edad, se revalord su caso, encontrindose en el examen fisico una peraparesia -2
espastica, monoparesia -1 braquial izquierda y desproporcién craneofacial por macro-
cranea simeétrica por PC de 66 cm y suturas cerradas a la palpacién. Se realizd un
estudio neuropsicolégico que mostrd un déficit mental ligero v se practicé un ecoence-
falograma que sefalé dilatacién wventricular. Se ingresé en agosto de 1979 con la im-
presion diagndstica de HLP, realizdndose angiografia carotidea bilateral y wvertebral iz
quierda que confirmaron la presencia de una hidrocefalia extrema por estenosis del
acueducto de Silvio y adicionalmente se registré el hallazgo fortuito de una anomalia
vascular embrionaria: la persistencia de la rateria trigeminal bilateralmente (figura 5).

Un NEG realizado pocos dias después corrobord el nivel de obstruccién. Se sometis
a la enferma a una derivacién ventriculoperitoneal, observindose pocas semanas des.
pués una mejoria notable de la marcha y de sus funciones psiquicas superiores, pero
al cabo de 34 meses, se constaté una regresion de la mejoria obtenida y cefales
persistente, plantedndose una disfuncion del sistema derivativo, lo cual fue comprobado
en la reintervencién, realizdndose entonces una derivacién ventriculoatrial. La paciente
evoluciond satisfactoriamente y se obtuvo nuevamente una mejoria parcial de su afecta.
cién neurolégica, tanto coemu neuropsiquica (aunque predominantemente esta dltimal.
En los ultimos controles ha presentado cefalea frecuente, sin que se hayan encontrado
signos de malfuncionamiento derivativo.

Caso 4: G.O.R., historia clinica 54 653, 2 afos de edad, paciente del sexo masculino,
de la raza blanca, hijo de madre primigesta adolescente (15 afios de edad), ¥y con
antecedentes perinatales de parto prematuro; nacié con un PC adecuado. A los 8 meses
se detecté por puericultura un aumento anormal del PC vy ligero retardo psicomotor,
remitiéndose a nuestra institucion; sin embargo no concurric hasta los dos afos de
edad. ingresd en marzo de 1978, encontrindosze en el examen fisico:

— Desproporcién craneofacial por macrocranea simétrica con PC de 54 em.
— Fontanelas ausentes y no existia diastasis de suturas a la palpacidn.
— Estrabismo convergente por paresia del VI par bilateralmente.

— Paraparesia flicida -1.

— Ligero aumento de la red venosa epicraneal.

— Ligero retardo psicomotor.

C.P.

AYGJUNID, um 379

=0
o'ﬂ



380

Figura 5

Angiografia carotidea derecha:

distension y desplazamiento

de fas arterias cerebrales anterior y media por dilatacidn
ventricular hipertensiva severa. Persistencia de arteria trige-

mrinal bilateralmente.

Figura &

Panangiografis cerebral: distenslén y
desplazamiento de las arterias cerebra-
les anterior v media por dilatacidn ven-
tricular hipertensiva severa

R.C.P. i
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Figura 7

Neumoventriculograma: dilatacién ventricular severa y
estenosis significativa del acueducto de Silvio.

Se realizé en la sala un estudio neuropsicolégico que seialé al paciente como “fron-
terizo”. Se practicd panangiografia cerebral por ABR derecha, diagnosticindose una
hidrocefalia marcada por estenosis del acueducto de Silvio, lo que fue confirmado por
un NVG (figuras 6 y 7).

El paciente fue sometido a una derivacidn ventriculoperitoneal, evolucionando satis-
factoriamente durante algunas semanas. Presentd entonces crisis convulsivas generali-
zades de dificil control, siendo reingresado en varias ocasiones en pocos meses por
status convulsivo. Posteriormente, se logré el control de su epilepsia v fue enviado a
rehabilitacién. En su Gltimo control, el nifio deambulaba con calipes, estaba lihre de
crisis lconvu'lsivas y se considerd que su estado neuropsiquico estaba dentro de limites
normales.

Caso &: JM.P., historia clinica S8 014, 18 meses, paciente del sexo masculino. de la
raza blanca, con antecedentes perinatales de parto distdcico, con cesdrea por proci-
dencia del corddn; tuvo llanto inmediato al nacer y no presentd ciunosis, el PC fue de
37 cm. A partir de este momento. se presentd un rdpido incremento craneal, llegando
a tener a los 4 dias, un PC de 44 cm. Fue atendido en el INM a los 50 dias de nacido
(noviembre de 1977), encontrandose en el examen fisico:

— Desproporcién craneofacial por macrocranea simétrica con PC de 44 cm.
— Fontanelas normotensas sin diastasis de suturas a la palpacidon,

— Red venosa epicraneal sin alieraciones.

— Ligero retardo psicomotor.

Se decidid su seguimiento ambulatorio por considerarse que el proceso hipertensivo
se habia estabilizado: pero a los 18 meses se dispuso ingresarlo al no mostrar mejoria
de su retardo psicomotor y aparecer desdrdenes convulsives. En la sala se constatd:

— La macrocranea descrita, ahora con PC de 51 cm.

— Tendencia a la configuracién craneal escafocefilica.

— Moderado retardo psicomotor.

— Fontanelas ausentes y suturas no disstasadas a la palpacién,

R.C.P. i
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Se realizd estudio neuropsicoldgico, pero éste no fue totalmente itil por no coopera-
cion del nifio: se considerd subjetivamente que existia una afectacién moderada de las
funciones psiquicas superiores. Se practicaron panangiografias cerebrales por ABR dere-
cha y NEG. que fueron interpretadas inicialmente como compatibles con hidrocefalia
comunicante, por lo que el enfermo fue sometido a un proceder derivativo del LCR.
Evolutivamente empeoraron sus trastornos neurolGgicos, presentando crisis convulsivas
o repeticion. Un analisis retrospective del estudio angiografico demostréd que existia
una notehle pobreza de las ramas arteriales secundarias y terciarias, separacion mode-
rada de los vasos piales de la tabla interna del craneo y se considerd que las modifica-
ciones de los troncos arteriales principales, eran secundarias a dilatacidn ventricular
no hipertensiva, se concluyd que se trataba de una atrofia cerebral severa en un paciente
cuyo proceso hidrocefalico se encontraba compensado. El nifio ha evolucionado a un
sindrome de Lennox Gastaut (figura 8).

Figura 8

Panangiografia cerebral: moderada distensién de los
vasos arteriales principales con aumento de la tortuo-
sidad distal por dilatacién ventricular pasiva (leccoa-
trofia). Separacién de los vasos distales de fa tabla in-
terna [atrofia cortical).

DISCUSION

El monitoraje continuo de la presién intracraneal ha permitido estable-
cer que aungue en los ninos con HLP se registran cifras basales normales,
se presentan sin embargo, aumentos subitos y significativos de dicha pre-
sion, especificamente en la fase RMO (de rapidos movimientos de los
ojos) dal suefo.>!®

Se ha encontrado que existe un incremento del flujo sanguineo cere-
bral en esta fase del sueiio, lo que se ha relacionado con un aumento del
metabolismo cerebral, ya que se observa disminucién de la presion par-
cial de oxigeno, aumento de la de diéxido de carbono y disminucion del
pH sanguineo; consecutivos a dilatacion de los vasos arteriales intracra-
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neales, como medio de elevar el aporte sanguineo al encéfalo. Se desco-
nocen los factores que producen la vasodilatacion.

El incremento del flujo sanguineo cerebral da lugar a un aumento del
volumen del contenido intracraneal, lo que se regula ficilmente en indi-
viduos normales mediante una mayor reabsorcién del LCR, pero no sucede
asi en aquellos que tienen alterados estos mecanismos compensatorios,
al existir trastornos en la evacuacién del LCR por obstrucciones a su libre
circulacion, presentdandose por ello, una elevacién excesiva y paroxistica
de la presion intracraneal. Se atribuye a este mecanismo, conjuntamente
con las pulsaciones de los plexos coroides (efecto de “martillo de agua’),
la progresion de la dilatacion ventricular en los pacientes adultos con hi-
drocefalia normotensa y en nifos con HLP.!%!!

Se han planteado algunas razones para la disminucién de la evolutivi-
dad de la hidrocefalia, tales como: atrofia de los plexos coroides con dis-
minucién de la produccion de LCR y el aumento del pesaje transependi-
mario vicariante del LCR a los espacios periependimarios donde presumi-
blemente es reabsorbido.*!'?

Por otra parte, en el orden clinico, no es posible evaluar ni el tamafio
ventricular ni el manto cerebral integralmente, midiendo simplemente la
circunferencia externa de la cabeza. Si bien esta medicion, unida a una va-
loracién de la disminucién progresiva del grosor del cuero cabelludo, dis-
tension gradual de las venas de éste, presencia de fontanelas abombadas
y suturas abiertas, indicara un incremento continuo de la presién intra-
craneal. Esto no es un axioma de expansion progresiva y mantenida del
tamafio del sistema ventricular, ya que la hidranencefalia hidrocefalica,
los tumores paraselares, el hematoma subdural crénico y los tumores pa-
renquimatosos, por citar algunos, también pueden causar un aumento de
tamano del craneo.?

Una fontanela bregmatica deprimida e incluso ausente, con un cuero
cabelludo normal y sin separaci6n palpable de las suturas, puede estar
presente en un nifio con HLP, en la que el sistema ventricular se encuen-
tra dilatado significativamente.®® Estas caracteristicas semiologicas estu-
vieron presentes en diversas combinaciones en todos nuestros casos y el
PC de éstos, fue de poco valor en la evaluacién clinica por encima del
afio de adad.

Una correlacion de la presion intraventricular con el ensanchamiento
ventricular relativo, es la llave del conocimiento de la magnitud del pro-
blema, de la urgencia, el pronéstico inmediato y las posibles complicacio-
nes posoperatorias.’®

No debe concluirse que el decrecimiento en volumen del parénquima
encefilico necesariamente indica una disminucién permanente e irreversi-
ble de las distintas esferas de la actividad cerebral; no obstante, se acep-
ta que el incremento continuo en el tamaiio del sistema ventricular duran-
te un periodo prolongado de tismpo (mucho mas de 6 meses), invariable-
mente dara lugar a un déficit neurolégico considerable.'’® De acuerdo con
esto, es de considerable importancia el grado de compromiso de la sus-
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tancia cerebral, resultante de los efectos comprensivos de la distensidn
ventricular, lo cual se consigue con una elevada confiabilidad con el es-
tudio angiografico?

Un cuadro estatico simple del grosor del manto cerebral en el nifio hi-
drocefalico, no es por si solo de valor prondstico alguno, sino solameante
empirico.®'% La literatura mundial establecia que, por ejemplo, un grosor
de corteza de 1 cm, era el minimo con el cual un nino podia tener y obtener
todavia una regresion completa de las funciones cerebrales afectadas,
como resultado de una operacién derivativa del LCR. Sin embargo, Rai-
mondi y colaboradores® no han comprobado la vaiidez de tales apreciacio-
nes. En muchas ocasiones observaron nifios que tenian una corteza no
cuantificable por neumografia, con menos de 2 mm de grosor de ésta, me-
dida durante la operaciéon y que sin embargo, se desarroilaron como indi-
viduos perfectamente normales (9 afnos de seguimiento) posteriormente
a la derivacion; pero existia un detalle: la panangiografia cerebral en es-
tos pacientes demostré un lleno completo de las ramas terminales de las
arterias cerebrales anterior, media y posterior. Ello corrobora el plantea-
miento de Lawrence y Coates en el sentido de que no existe correlacion
totalmente significativa entre el adelgazamiento cortical en el momento de
la cirugia y el desarrollo intelectual subsiguiente.'®

Los principales factores que permiten tener un punto de vista pronds-
tico adecuado son:

a) El periodo de tiempo durante el cual los ventriculos han estado disten-
didos y las caracteristicas dinamicas del ensanchamiento de estas ca-
vidades; puesto que una dilatacién ventricular gradual, causa menor
dano permanente, comparativamente, que una distension rapida;® (esto
ultimo parecer haber sido la causa que provocé la atrofia cerebral en
nuestro caso 5).

b) La observacién angiografica de todas las ramas terminales de las ar-
terias cerebrales anterior, media y posterior y la riqueza de ramas se-
cundarias y terciarias, ya que esto indica un adecuado suministro de
sangre al cerebro comprimido.®'!%

c) Ausencia de evidencias neurorradiologicas de porencceialia, lisencefalia,
disgenesia del cuerpo calloso o aplasia.®'?

E! estudio angiogrifico de nuestros pacientes, en los cuales se sos-
pechaba clinicamente la presencia de HLP, permitié identificar y delimitar
con notable objetividad aqueilos procesos realmente compensados (caso
5), de los que evolucionaban solapada y progresivamente [casos 1, 2, 3 v
4); determinandose la conducta adecuada en cada caso, si bien ésta fue
inicialmente desacertada en dos de los enfermos (casos 2 y 5), debido a
nuestra inexperiencia en la interpretacion y correlacion de los hallazgos
clinicorradiolégicos.

Los resuitados quirdrgicos, aunque preliminares y no concluyentes, nos
permiten realizar algunas interpretaciones de manera especulativa, al re-
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lacionarlos con los datos obtenidos durante el proceso investigativo (cua-
dros l-a y I-b).

Se observa que los beneficios obtenidos van siendo progresivamente
mas modestos, a medida que el grado de sufrimiento cerebral es mayor.
Asi vemos que aquellos declinan consecutivamente desde el caso 1 (opti-
mos resultados), a los casos 4, 3 y 2 hasta el 5, donde incluso hay empeo-
ramiento. Aunque retrospectivamente y con la experiencia acumulada, era
evidente que los pacientes 2 y 5, no eran tributarios de tratamiento qui-
rirgico.

Debe seialarse la incidencia de epilepsia en el 80% de los enfermos,
lo que puede estar en relacién con el prolongado periodo de compresién
y por ende de anoxia isquémica a que estuvo sometido el parénquima en-
cefalico, si bien el sufrimiento cerebral en el periodo perinatal también
pudo ser relevante. Se ha observado que la descompresién ventricular qui-
rargica al mejorar el metabolismo cerebral, puede exacerbar la irritabili-
dad neuronal y empeorar la disritmia; esto parece haber sido lo que mo-
tivd la aparicion de epilepsia en el caso 4:

CUADRO I-a
HIDROCEFALIA DE LENTA PROGRESION. DATOS PRINCIPALES DE LOS PACIENTES
ESTUDIADOS
Paciente Edad Tiempo FC
de evolucidn Desarrollo Evaluacidon
de la hidrocefalia psicomotor  neuropsicolégica
1 17 m 1012 m 51,5 em Limitrofe Limitrofe
Subjetivamente:
Retardo afectacién importante
2 5a 5a 545 cm severo de las F. P. 5,
3 14 a 14 a 66,0 cm — Déficit mental ligero
Retardo
4 25 a 2022 m 54,0 cm ligero Fronterizo
Subjetivamente:
Retardo afectacion moderada
5 18 m 7 51.0 em moderado de las F. P, 5.

Fuente: Historlas Clinicas del INN
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CUADRO I-b
HIDROCEFALIA DE LENTA PROGRESION. DATOS PRINCIPALES DE LOS PACIENTES

ESTUDIADODS
Paciente Epilepsia Déficit motor Hallazgos Resultados®
angiograficos
Hidrocefalia comu- ++
1 = —_ nicante
Estenosis del acue- 0
Hemiparesia ducto de Silvio.
2 Si izquierda —2 espdstica Atrofia cerebral
Paraparesia —2 espés- Estenosis del acue- +
3 Si tica. Paresia —1 MSI ducto de Silvio
4 Si Paraparesia —1 fldcci- Estenosis del acue- +
(posoperatoria) da ducto de Silvio

Hidrocefalia com- —
Hipotomia —1 generali- pensada. Atrofia
5 Si zada cerebral

* mejoria significativa .. 4
mejoria parcial ....... +
no mejoria .........-. 1]
empeoramiento ....... —

Fuente: Historias clinicas del INN

Es especificamente en la definicion de estas modalidades clinico-evo-
lutivas de hidrocefalia (lenta progresién vs compensada), donde se de-
muestra con mayor énfasis, el valor diagndstico y prondstico del angio-
grama, pues es la unica investigacion neurorradioldgica que puede sefia-
lar objetivamente si existe aumento de la tension intraventricular, lo que
indica la conducta a sequir; el resto de los estudios neurorradiolégicos sdlo
demuestran dilatacién ventricular, es decir, no senalan el grado de ten-
sion existente en las cavidades ventriculares;® esta limitacion incluye la
tomografia computarizada'®'® e incluso, técnicas de estudio de la dina-
mica intracraneal tan refinadas y directas como el monitoraje continuo de
presién y los test de infusién manométrica y volumétrica del LCR, pueden
brindar falsos negativos, por lo que son usados como comprobacion de
los hallazgos angiograficos y para ampliar la informacion v comprension de
las alteraciones fisiopatologica presentes.'” Es decir, tenemos a nuestra
disposicién la principal prueba diagndstica definitoria.
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Se ha informado que inclusive, pacientes hidrocefilicos derivados, en
los cuales, aun cuando el mecanismo valvular aparentemente funcione
por la apreciacion clinica (bombeo digital “adecuado”), pueden desarro-
llar una disfuncion gradual del sistema que pase inadvertida y seguir
entonces un curso evolutivo similar al del sindrome anteriormente ex-
puesto; de ahi la importancia de la evaluacién angiografica posoperatoria
en los pacientes donde no hay remision clinica de acuerdo con lo espe-
rado tras el proceder quirtrgico (como en el caso 2) o en los que surjan
nuevas manifestaciones neuroldgicas, incluso sin que aparentemente exis-
tan evidencias de hipertension endocraneana®'?

Finalmente, lo esencial en el sindrome de hidrocefalia de lenta pro-
gresion, es que el diagndstico y tratamiento quirdrgico de quienes lo
padecen; aun luego de varios afios de mantenerse activo el proceso hidro-
cefélico, ha demostrado que el dafo cerebral puede ser revertido en
grado considerable (se ha sefialado que se obtiene una mejoria mas acen-
tuada de las funciones psiquicas superiores que de la esfera motora),
sea cual fuere la variedad de hidrocefalia presente;>* estando por su-
puesto, condicionada esta regresion a otros factores lesivos concomitan-
tes, tales como: severidad del sufrimiento perinatal si existié, malforma-
ciones cerebrales asociadas, momento en que se "detuvo” supuestamente
la progresion de la hidrocefalia y grado de evolutividad de ésta, edad de
comienzo, procederes derivativos no utiles con revisiones repetidas, etc.’

En sintesis, se puede afirmar que con el desarrollo y perfeccionamiento
2 los métodos y medios de investigacion de la hidrocefalia infantil, se
ha reafirmado el criterio expresado por Shick y Matson de que la "deten-
cion” de la misma realmente es bastante infrecuente, aunque sin lugar
a dudas ocurre; pero no se debe arribar a esta impresidn a expensas
de un potencial detzrioro neurolégico del nifo. Adicionalmente, es nece-
sario senalar la importancia del planteamiento de Hagberg en relacion
con la cautela con que se debe definir la "normalidad” neuropsiquica
en nifos con hidrocefalia compensada y la necesidad de efectuar en
ellos un cuidadoso andlisis clinico (incluido el neurorradiolégico y neuro-
psicoldgico) antes de emitir un criterio definitivo.*®

Debe enfatizarse que el Gnico tratamiento efectivo de todo paciente
hidrocefalico “activo” es el quirdrgico; nor tanto, el uso de farmacos que
reducen la produccion del LCR, como la acetazolamida, tienen sélo indi-
caciones precisas y transitorias; vale decir, durante el periodo previo a
la conclusién de las investioaciones y la ejecucion de la operacion. Si
el angiograma demuestra compensacion del proceso hipertensivo, no es
necesario tampoco la continuidad del tratamiento medicamentoso.

CONCLUSIONES

1. La presencia de déficits neurolégicos (que pueden incluir o no la
afectacion de las funciones psiquicas superiores) en nifos que su-
puestamente tienen una detencion de su proceso hidrocefalico, deben
hacer sospechar la presencia de una HLP, mientras no se demuestre
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lo contrario, y no atribuirse primariamente estas manifestaciones cli-
nicas a lesiones encefalicas secuelares.

2 La ausencia de trastornos deficitarios neuroldgicos pueden indicar
clinicamente una compensacion del proceso hidrocefalico, pero nunca
debe llegarse a esta conclusion mediante una actitud expectante,
ya que si la hidrocefalia estd activa, dara lugar a un sufrimiento del
SNC maéas prolongado.

3. La medicién del perimetro cefalico no es por si sola indicativa de
la evolutividad de la hidrocefalia y por encima de 1 afo de edad, es
de poco valor.

4. Para afirmar categéricamente que una hidrocefalia esta realmente
compensada, es necesaria la demostracion angiografica de ausencia
de hipertension intraventricular.

5. En lactantes y prescolares, la panangiografia cerebral por arteriogra-
fia braquial retrégrada derecha es el proceder neurorradiolégico de
eleccién.

6. La edad de comienzo, el tiempo de compresién parenquimatosa, la
severidad de los déficits neurolégicos v las caracteristicas angiogra-
ficas, permiten establecer un criterio pronostico de la mejoria a obte-
ner.

7. En pacientes seleccionados adecuadamsnte, se obtienen resultados
quirdrgicos alentadores, a pesar de la cronicidad del sufrimiento ce-
rebral.

8. Se considera que la mejoria clinica posoperatoria parece ser mas
acentuada en relacién con la afectacidn neuropsiquica que con la
motricidad.

9. La aparicion de nuevos signos neuroldgicos o el empeoramiento de
los residuales en nifos hidrocefédlicos derivados, aunque no existan
manifestaciones de hipertensién endocranzana ni de inadecuado fun-
cionamiento del mecanismo valvular, debzn hacer sospechar una
disfuncién del sistema derivativo.

10. El uso de farmacos que reducen la produccién del LCR en nifnos hi-
drocefalicos debe restringirse al periodo preoperatorio, pues inclu-
sive pueden dificultar el diagnéstico clinico de HLP.

SUMMARY

Medrano Garcia, R et al, Slowly progressive hydrocephalus syndrome. Presentation of
the first four cases angiographically proved. Rev Cub Ped 56. 3, 1984,

In this article, clinico-evolutive character of hydrocefalic process in infancy, called slowly
progressive hydrocephalus, found in four patients, its angiographic verification and pre-
liminary posoperative results, are exposed. Physiopathologic, clinical and neuroradiolo-
gic aspects, which individualize this syndrome and its differentiation from compensating
hydrocephalus are discussed, making emphasis on importance of angiographical evalua
tion for its verification. Postoperative results, although being early for a wholly objective
analysis, demonstrated that it Is possible to obtain a considerable clinical improvement
despite chronicity of encephalic compression. Profits reached are conditioned to other
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injurious factors and to strict selective criterion. It was considered that neuropsychic
affectation suffers a greater reversion than motricity. Epileptic disorders do not look
like being improved despite wventricular decompression, indeed they may temporarily
grew worse. Cerebral panangiography by right retrobrachial arteriography is the elective
investigation in feeding and preschool children for a positive diagnosis of this entity.
Use and prescriptions of drugs for reducing CSF production are analyzed and regarding
recommendations are made.

RESUME

Medrano Garcia, R. et al. Le syndrome d’hydrocéphalie de progression lente. A propos
des quatre premiers cas confirmés sngiographiquement. Rev Cub Ped 56: 3, 1924,

Dans ce travail on présente la modalité clinico-évolutive du processus hydrocéphalique
chez I'enfant, dite hydrocéphale de progression lente, recontrée chez quatre patients,
ainsi que sa confirmation angiographique et les résultats post-opératoires préliminaires.
On discute les aspects physio-pathologiques, cliniques et neuroradiologiques qui indivi-
dualisent ce syndrome, et sa distinction de I'Wydrocéphalie compensée: il est souligng
limportance de I'évaluation angiographique dans sa constatation. Les résultats post-
opératoires obtenus, quoiqu’il soit encore trop tot pour une analyse vraiment objective,
ont démontré qu'il est possible d'obtenir une amélioration clinique remarquable, malgreé
la chronicité de la compression encéphalique. D'autres facteurs nuisibles et un crite-
re de choix précis conditionnent les bénéfices remportds. On a considéré que I'atteinte
neuropsychigue subit une réversion un peu plus marquée que la moiricité. Les troubles
épileptiques ne semblent pas subir d'amélioration malgré la décompression ventriculaire,
et méme ils peuvent s'aggraver temporellement. La panangiographie cérébrale par arté-
riographie brachiale droite rétrograde est la recherche de choix chez les nourrissons et
chez les enfants en &ge pre-scolaire pour le diagnostic positif de cette condition. On
analyse l'emploi et les indications des médicaments qui réduisent la production de LCR:
des mesures sont recommandées,
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