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Prólogo

La hidrocefalia constituye una de las enfermedades más frecuentes dentro de  la Neurocirugía pediátrica. Su diagnóstico y tratamiento  suele ser una práctica cotidiana en el que hacer de un Neurocirujano, pero cuando no se tiene el entrenamiento necesario, ni se dispone de sistemas derivativos según el tipo de hidrocefalia o en el mejor de los casos no se cuente con la cirugía endoscópica, se puede convertir en una patología de difícil control, acompañarse de alta morbi-mortalidad y llegar a constituir un verdadero problema de salud. Basado en estos argumentos es que nos motivamos a preparar este material didáctico. El mismo se desarrolla de forma sencilla y reúne los conocimientos y experiencias  de nuestro servicio, así como  el resultado de revisiones e  investigaciones llevadas a cabo por los autores. De tal forma, el objetivo es que sirva como  guía para residentes, especialistas en neurocirugía y médicos vinculados a la atención pediátrica. El libro está estructurado en 12 temas, en  ellos se combinan los aspectos teóricos y prácticos necesarios para  un mejor abordaje a la enfermedad, así como nos referimos al tratamiento de algunas  complicaciones  post quirúrgicas de difícil control y al manejo anestésico de la patología. 

                                                                                    Los autores.
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                         Capitulo 1

                             Concepto y fisiopatología de la  Hidrocefalia

El término hidrocefalia deriva de las palabras griegas "hidro" que significa agua y "céfalo"  cabeza. Como indica su nombre, es una condición  donde la principal característica es la acumulación excesiva de líquido en el cerebro (1). Lo anterior produce un trastorno hidrodinámico y ocasiona un aumento del compartimiento líquido dentro del sistema nervioso central justificado por alteraciones en su producción, circulación y absorción. 
En algunas condiciones hay pérdida de sustancia cerebral a consecuencia de eventos traumáticos, lesiones vasculares y otros en las que se reemplaza el compartimiento parenquimatoso por líquido cefalorraquídeo, sin que ocurra un trastorno hidrodinámico; por lo tanto estas alteraciones como la llamada  ex vacuo  no son consideradas hidrocefalias. 

Epidemiología

La prevalencia está estimada en 1-1,5%. La incidencia de la hidrocefalia como patología simple congénita es ~ 0,9-1,8 por cada 1000 nacimientos (los índices publicados varían entre 0,2 y 3,5 cada 1000 nacimientos) (2).Cuando se asocia a una disrrafia espinal puede oscilar entre 1,3 a 2,9 / 1000 nacidos, la forma congénita ligada al cromosoma X, representa menos del 2 % de todas las hidrocefalias (3).
Bases anatómicas y fisiológicas 

· Producción. 

El Líquido Cefalorraquídeo (LCR): Ocupa el 20% del volumen de la cavidad 
craneana. Es producido principalmente por los plexos coroideos de los ventrículos cerebrales, especialmente los laterales, aunque se ha demostrado producción a expensas del epéndimo y parénquima cerebral,  a un débito estable cercano a los 20 ml /h tanto en el niño como en  adultos; No existen datos  del volumen de producción en el  periodo neonatal. Esta producción no está influenciada por las variaciones fisiológicas de la Presión Intracraneal (PIC) y solo disminuye con niveles muy elevados de esta  o gracias a los mecanismos de compensación que busca el cerebro. Esta secreción es un fenómeno activo que requiere energía pudiendo ser alterado por depresores del metabolismo (4).
· La circulación del LCR

Cada ventrículo lateral se comunica con el tercer ventrículo único y mediano, por el agujero de Monro. El tercer ventrículo se comunica  por un estrecho corredor (el acueducto de Silvio) con el cuarto ventrículo, situado entre la protuberancia y el bulbo hacia adelante, y el cerebelo hacia atrás. El cuarto ventrículo se abre por un orificio inferior (agujero de Magendie) y dos orificios laterales (agujeros de Luschka), en los espacios que rodean el encéfalo (espacio subaracnoideo y cisternas de la base). El LCR fluye hacia el  espacio subaracnoideo del cerebro  y el raquis por mecanismos complejos hasta los sitios de absorción. Se trata de un flujo pulsátil dependiendo del flujo vascular en forma de oleadas con movimientos anterógrados y retrógrados (5,6). El volumen promedio de LCR  en recién nacidos es de 50 ml y en niños mayores   de 90 ml. 

· Reabsorción.

El LCR es reabsorbido por las vellosidades aracnoideas y granulaciones de Pachionni las cuales son apéndices de aracnoides localizados en las convexidades cerebrales que  se proyectan en los senos durales, desde donde retorna el líquido hacia la circulación venosa por un fenómeno pasivo que depende de los gradientes de presión entre el espacio subaracnoideo y el seno. La  absorción es lineal por encima de una presión inicial, igual a la presión venosa sinusal (5 cm. de agua con el paciente en  decúbito). Otras vías, como la reabsorción ependimaria hacia el espacio extracelular y  los manguitos radiculares de los nervios espinales, solo funcionan en condiciones patológicas (7).

Al nacimiento las vellosidades aracnoideas no están aun aptas; y su maduración se sigue en conjunto con la capacidad de absorción durante los primeros meses de  vida. La  PIC definida como presión hidrostática del LCR, es  resultante de la secreción activa del LCR y de las resistencias opuestas a la circulación y la absorción. La  PIC es el punto de equilibrio entre la secreción y la absorción (8). 

En el periodo neonatal la PIC es de 2 a 4  cm de agua, estabilizándose a los valores del adulto en la medida en que se osifica el cráneo y se cierran las suturas y fontanelas.

 Fisiopatología  de la hidrocefalia.

De los conceptos anteriores entendemos que, en teoría, la hidrocefalia puede aparecer por tres mecanismos: hiperproducción de LCR,  aumento de la resistencia a la circulación de LCR, o  aumento de la resistencia a la absorción por aumento de la presión venosa.

La consecuencia de cualquiera de los tres mecanismos es un aumento en la presión del LCR para mantener el equilibrio entre la secreción y la absorción. Por lo tanto, la dilatación ventricular no es el resultado de la desigualdad entre secreción y absorción, sino, que esta es secundaria al aumento de presión hidrostática de LCR. Los mecanismos que preceden la dilatación del sistema son multifactoriales e intervienen en diferentes momentos de su formación. Es probable que el mecanismo inicial sea la compresión del sector vascular y una modificación de la distribución del LCR y los líquidos extracelulares. A largo plazo,  la destrucción tisular es la que contribuye a la dilatación de los ventrículos (9-11). 

· Hiperproducción de LCR.

La velocidad de producción del LCR en condiciones normales es aproximadamente de 0.35 ml por minuto lo que equivale a 480  CC por día .Los papilomas del plexo coroideo pueden originar hidrocefalia por dos mecanismos básicos , la hiperproducción y el efecto de masa capaz de bloquear el paso al  LCR;  aunque existen trabajos abalados por estudios cisternográficos  que demuestran  el bloqueo secundario del espacio subaracnoideo  existente en algunos papilomas , relacionado con sangramientos previos al inicio de la dilatación ventricular e hiperproteinorraquia . Esto  explica por qué después de  extirpar algunos papilomas no se revierte la hidrocefalia. Otros autores plantean  que en condiciones normales las granulaciones subaracnoidea son capaces de absorber todo el LCR que se produce, desarrollándose una hidrocefalia, si los mecanismos de absorción son deficientes (12). Por lo tanto, a la hora de tratar  a un paciente diagnosticado de  hidrocefalia  secundaria a un papiloma del plexo coroide, es necesario tener en cuenta todos estos aspectos que podrían influir en su evolución y pronóstico. 
· Aumento de la resistencia a la circulación de LCR.

Desde los estudios publicados por Dorothy Russel en 1949, donde  demostró que cualquier patología que se interponga al libre paso del LCR podría originar una hidrocefalia,  pudo  aclarar ciertas dudas y abrir nuevas pautas terapéuticas (13). 

Las hidrocefalias se clasifican según la localización del obstáculo, en no comunicantes, cuando el obstáculo es ventricular, y comunicantes cuando el obstáculo está más allá de los ventrículos, como en los problemas de taponamiento en los sitios de absorción que determinan una hidrocefalia tanto interna como externa. La obstrucción puede ser debida a varias patologías. 

- Malformaciones en las vías de pasaje del LCR (estenosis de los Monro, del acueducto, orificios de salida del cuarto ventrículo  o malformación de Chiari, etc.)

- Lesión expansiva que origina una comprensión intrínseca o extrínseca de las vías de circulación de LCR (tumor, quiste, hematoma, malformaciones, etc.)

- Proceso inflamatorio hemorrágico o infeccioso que lleva a una fibrosis, gliosis, adherencias  sobre la vía de circulación de LCR.  

La gravedad del aumento de la resistencia a la circulación de LCR y la rapidez en la aparición de la perturbación hidrodinámica influyen en el cuadro clínico, existiendo hipertensiones subagudas con diferentes grados de sufrimiento cerebral crónico (14).
· Aumento de la resistencia a la absorción por incremento de la 
Presión venosa.

El aumento de la presión venosa sinusal tiene como consecuencias: 

1- Un aumento en la presión de las venas corticales que originan un aumento del volumen vascular intracraneal.

2- Aumento de la  PIC hasta niveles suficientes para mantener la circulación del  LCR.

3- El aumento de la presión venosa sinusal puede ser de origen orgánico (trombosis venosa sinusal, yugular o cava superior, invasión del seno por tumor, acondroplasia, etc.) o de origen funcional (malformación arteriovenosa de alto flujo) (15).
                       Fases de la hidrocefalia

· Inicio

En condiciones normales existe un equilibrio entre la presión del LCR, el parénquima cerebral y el espacio subaracnoideo. Cuando aparece el obstáculo que aumenta la resistencia a la circulación, y el LCR se  continua produciéndose, se incrementa la presión dentro de los ventrículos y se establece un gradiente de presión hacia el parénquima y el espacio subaracnoideo.
· Fase aguda

El gradiente de presión establecido, origina una fuerza radial que dilata los ventrículos. El parénquima cerebral, comparado con un material visco-elástico sufre energías tangenciales que determinan un daño mecánico.

Causas de hidrocefalia aguda.

- Hemorragias intraventriculares.
-Descompensación de tumores intraventricular o muy cercano a los ventrículos.
- Heridas penetrantes por armas de fuego.

- Hemorragia subaracnoidea.

- Obstrucción aguda de un sistema derivativo.

-Trauma craneoencefálico  con obstrucción de las cisternas de la base.

 El tamaño ventricular alcanza  su máxima expresión de 3  a 6 horas, después de  iniciada la causa  de origen. Esto no es  un proceso  uniforme. La dilatación inicia  en los ventrículos laterales, se extiende al  III y después al IV ventrículo (16,17).
Existen factores anatómicos que ayudan a esta disposición. Los ventrículos laterales, específicamente los cuernos frontales y occipitales son los primeros en dilatarse ya que la sustancia blanca adyacente le ofrece poca resistencia .Esto no  ocurre con el  III ventrículo,  el cual se dilata posteriormente  gracias a la oposición de los núcleos grises de la base, los cuales obligan a los ventrículos laterales y al propio III a crecer en sentido antero posterior y le da menos opción a crecer transversalmente. Los recesos supra-ópticos, pineales y suprapineales  pueden formar divertículos, ayudando con esto a contrarrestar  la  hipertensión endocraneana (18).
 El III ventrículo tiende a crecer posterior gracias a la poca resistencia del cerebelo. El IV ventrículo crece dorsalmente  ya que el tallo cerebral le hace resistencia anterior. Otra teoría expuesta  por Hakin plantea, basándose en la ley de Pascal, que la fuerza producida sobre un área determinada es igual, a la presión  del líquido que la ejerce por el tamaño de la superficie sobre la que actúa (19), lo que nos haría suponer que el crecimiento, en primer lugar, de los ventrículos laterales ante una misma presión, está determinado por su mayor tamaño. 

Comúnmente cuando en una hidrocefalia, el III ventrículo o el IV se dilatan más que los laterales existe un atrapamiento de los primeros. 

Los fenómenos que ocurren en la hidrocefalia aguda se originan debido  a una formación continua de LCR y a la claudicación de mecanismos anatómicos  fisiológicos , como la presencia de cisuras , cisternas  los cuales dan un margen de 3 a 6 horas .Después de este tiempo el crecimiento ventricular es más lento , el epitelio ependimario se aplana y se estrecha favoreciendo el paso de LCR al espacio periventricular , extendiéndose  este edema al centro oval en un periodo que va de  19 a 24 horas . El edema periventricular se debe al éxtasis del flujo intersticial del cerebro, reflujo del líquido contenido dentro de los ventrículos, aumento de la presión ventricular y aumento de la permeabilidad de los capilares cerebrales (20,21). 

El espacio subaracnoideo  colapsa y se vacía, poniendo la corteza en contacto con la duramadre y la bóveda ósea, infinitamente menos compliante que el parénquima, (a excepción del recién nacido y del lactante, por sus suturas aun abiertas) recibiendo la  totalidad de la fuerza radial expansiva. La dilatación se detiene, equilibrando las presiones a niveles cada vez más altos, se forma un cono de presión  céfalo–caudal hasta que sobre viene la muerte del paciente (22).
· Fase crónica

Independientemente de la causa  que da origen a la hidrocefalia , la aparición de modificaciones patológicas depende en cierta medida de la edad , mecanismos de adaptación  cerebral , tiempo de instalación y duración de la hidrocefalia .En los niños el tamaño ventricular puede alcanzar  valores incalculables , debido a la poca maduración , mielinización del cerebro y la capacidad de distensión del cráneo , lo cual permite dilatación considerable antes de que inicien las manifestaciones de  hipertensión endocraneana (23).El tamaño del manto cortical puede reducirse a menos de 1 cm. 
La mayoría de las hidrocefalias  en los niños no evolucionan hacia la hipertensión intracraneana terminal, sino que tienden a volverse crónicas, manteniendo  una presión aparentemente normal y la dilatación estacionarse. Esta evolución puede explicarse por diferentes mecanismos compensadores.

   Mecanismos compensadores:

- Crecimiento de la bóveda craneal.

- Contracción del volumen  vascular cerebral.

- Crecimiento del sistema ventricular.

- Atrofia del manto cortical.

- Fibrosis de los plexos coroideos y reducción del volumen de   formación  de LCR.

- Edema periventricular.

- Dilatación del canal central de la médula, lo que favorece  el flujo transependimario y la reabsorción del LCR.

- Fenestraciones del Septum Pellucidum.

- Formación de divertículos ventriculares.

Estos mecanismos hacen que el gradiente y la hidrocefalia se detengan, la presión se torna normal, con una dilatación ventricular fija de grado variable y sobre todo, asintomática (24).

 Distorsión de la anatomía ventricular secundaria a la hidrocefalia.
En la hidrocefalia severa se producen herniaciones del sistema ventricular como mecanismo de compensación, formando verdaderos divertículos atriales.

Estos se producen al herniarse las paredes del trígono ventricular por medio de la fisura coroidea al interior de la cisterna cuadrigeminal y supra cerebelosa.

El receso suprapineal del III ventrículo, también se puede herniar .El receso dilatado se expande dentro del espacio incisural  posterior, desplazando la glándula pineal  inferiormente y elevando la vena de galeno. Los grandes divertículos pueden extenderse inferiormente y comprimir la lámina cuadrigémina, aplastando el tectum en dirección rostro caudal o cerrar el acueducto.

Los recesos de la porción anterior del III ventrículo igualmente se distorsionan, tanto el quiasmático como el infundibular, al crecer se extienden inferiormente a las cisternas supraselares (fig.1.1).
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Fig.1.1. RMN de cráneo que muetra dilatación ventrícular y

formación de divertículos ventriculares

.
La distensión ventricular origina disyunción de las células ependimarias, explicando la reabsorción  a través de la misma. Disminuye  la producción de LCR; de otro lado, existe un aumento progresivo de las capacidades de absorción, extendida a  los espacios peri vasculares y de los nervios  espinales (25). En algunos casos la situación se agrava, con presiones normales o ligeramente altas, pero con ondas patológicas de hipertensión. El gradiente de presión trans ependimaria mantiene o agrava la dilatación ventricular, al mismo tiempo que en el parénquima cerebral se alteran las propiedades mecánicas por cambios en su composición y estructura.
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                                    Capitulo 2

                                        Manifestaciones clínicas, diagnóstico y  tratamiento

             Manifestaciones clínicas.

Las formas de presentación varían de acuerdo a la edad y el momento en que se realiza el diagnóstico. Las manifestaciones clínicas dependen de la complianza de la bóveda craneana. Si el cráneo es indeformable, la dilatación es contrarrestada por la disminución concomitante del volumen vascular, traduciéndose por un cuadro de hipertensión endocraneana. Al contrario si el cráneo es distensible, las fuerzas sobre las suturas llevan a un aumento de su volumen y a un aumento del compartimento del LCR.

             En el lactante y recién nacido

La macrocefalia es el signo más evidente y frecuente, está presente en todas las hidrocefalias crónicas de  los menores de 2 años y se define como un crecimiento del cráneo mayor de 2 desviaciones estándar, lo cual sirve en el diagnóstico diferencial con la macrocefalia constitucional donde el crecimiento craneal permanece en la misma faja de desviación. A la hidrocefalia se asocia signos de hipertensión intracraneana: abombamiento de la fontanela anterior, separación de las suturas craneanas y  la piel del cráneo se vuelve   fina y brillante (fig.2.1) 

La parálisis de los músculos rectos superiores con el signo del sol poniente, signo de Parinaud o un estrabismo interno  es  la traducción de un daño en el  tectum mesocefálico (1). Las convulsiones pueden estar presentes en un 10% .El edema papilar no es tan frecuente como lo es  la atrofia y la disminución de la agudeza visual .La disminución del tono de los miembros inferiores, la irritabilidad o el rechazo a los  alimentos  con  insuficiente ganancia de peso pueden ser  la carta de presentación en este periodo (2).
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Fig.2.1.Piel del cráneo liza y brillante, Parèsia del recto interno izquierdo.
En niños pequeños

En este periodo las manifestaciones clínicas se hacen más floridas, por lo que son más fáciles diagnosticarlas.

- El cráneo crece más rápidamente que el rostro, Irritabilidad, mal control de la cabeza, náuseas y vómitos.

- Fontanela tensa y protuberante.

- Hipertrofia y congestión de las venas del cuero cabelludo: a causa del flujo retrógrado que, como consecuencia de un aumento de la PIC, proviene de los senos cerebrales.

- Signo de Macewen: ruido de olla cascada al percutir el cráneo (efecto sobre los ventrículos dilatados).

- Parálisis de VI par craneal (motor ocular externo): se ha postulado que su largo curso intracraneal lo hace muy sensible a los aumentos de presión intracraneana.

- Signo de Parinaud causado por la presión ejercida del tercero posterior sobre la región del tectum.

- Reflejos hiperactivos.

- Respiración irregular con períodos de apnea.

- Diastasis de las suturas del cráneo (visibles en radiografía simple).
En el niño mayor 

El síndrome de hipertensión endocraneana aguda es más frecuente en  niños y adolescentes por la rigidez del cráneo. Progresa rápidamente y se traduce por cefalea, vómito, alteración de la conciencia y de los nervios oculomotores.

En  casos graves aparecen signos de sufrimiento del tallo cerebral, como crisis tónicas por herniación de las amígdalas cerebelosas, además de bradicardia y alteración del ritmo respiratorio. Esto lo convierte en  urgencia neuroquirúrgica (3-6).
Los casos crónicos

En el lactante, la macrocefalia se asocia a retraso mental en grado variable. En el niño, después de cerradas las suturas, aparecen cefaleas progresivas en frecuencia, a veces se acompañan de dolor abdominal matinal, náuseas y vómitos en proyectil. Se presentan  además alteraciones del comportamiento, disminución en el rendimiento escolar y a veces alteraciones en la memoria.

En estados tardíos, aparecen alteraciones de la conciencia, como obnubilación y estupor. En esta fase se puede originar la destrucción masiva del tejido cerebral y la atrofia óptica por daño del nervio (7).
Rara vez, se detecta en un niño macrocefálico, espasticidad por daño del eje piramidal; esta origina alteraciones de la marcha y movimientos anormales. Las alteraciones endocrinas por compresión del eje hipotálamo-hipofisario en el tercer ventrículo son poco frecuentes y se traducen por un retardo del crecimiento, obesidad variable y alteraciones en los genitales externos (8,9).
Diagnóstico

El diagnóstico se realiza tomando en cuenta los signos, síntomas y estudios de neuroimagen.

Es fundamental controlar el perímetro cefálico de todo niño que está en etapa de crecimiento, y en especial  en  los niños con sospecha de hidrocefalia y sobre todo  en quienes está comprobada). Como regla general, el perímetro cefálico de un lactante normal debe ser igual a la distancia existente entre el vértice de la cabeza y los glúteos  (10).
Situaciones que hacen sospechar la presencia de Hidrocefalia.

- Crecimiento continúo de la cabeza a razón de 1,25 cm por semana durante dos semanas consecutivas o más de dos centímetros en una semana.

- Perímetro cefálico que se acerca a dos  desviaciones estándar  sobre las   medidas normales.

- Perímetro cefálico desproporcionado respecto a  la altura o el peso  corporal, incluso si está dentro de los límites normales para la edad.

Técnica: se debe medir el perímetro rodeando la frente y el occipucio (sin las orejas) tres veces consecutivas y utilizar el valor más alto. Luego, se traslada este valor a un gráfico de valores medios normales en función de la edad. Cada paciente debe tener un gráfico propio en el cual se marque el crecimiento del perímetro cefálico (11).
Estudios  Imaginológicos.

· Ultrasonido transcraneal (USG).

En décadas pasadas el  USG  transcraneal  constituía el estudio de elección para el diagnóstico de la hidrocefalia en los recién nacidos y niños con fontanela abierta. Esto estaba justificado por la posibilidad de realizarlo en las mismas salas de terapia intensiva, se  necesitaba menos movimientos de recursos humanos y materiales. Este tipo de estudio exige  la presencia de una ventana sónica y  entrenamiento del personal médico que lo realiza. Tiene  el  inconveniente  de no poderse analizar con exactitud  el espacio subaracnoideo de la convexidad cerebral, superficie cortical  del cerebro, espacio subaracnoideo de la fosa posterior y superficie lateral de los hemisferios cerebelosos (37,38). Con el desarrollo de los equipos y técnicas de neuroimagenes utilizamos la USG para el seguimiento de la ventriculomegalia, a través del índice de Evans y la mensuración del diámetro de los ventrículos cerebrales. Más recientemente se utiliza en diferentes centros neuroquirúrgico como guía en cirugías endoscópica y esterotáxica. 

· Tomografía de Cráneo.

Constituye un estudio acompañado de mucha sensibilidad para el diagnóstico positivo y diferencial de la hidrocefalia  y que se ha vuelto  imprescindible  en la práctica neuroquirúrgica. A continuación se citan los signos más frecuentes encontrados.

- Dilatación ventricular (índice de Evans > de 0.35).
- Edema periventricular (edema intersticial).
- Borramiento de surcos y giros, con mala diferenciación entre corteza y sustancia blanca.
- Signo de  Mickey Mouse.
- Ensanchamiento del radio de los cuernos frontales.
- Atrofia cortical (hidrocefalia crónica).
- Divertículos  ventriculares.
- Al realizar medición en los cuernos frontales a nivel del agujero de Monro, este será mayor de 12 mm (fig.2.2a).

- Ancho del III ventrículo  mayor de 5mm (fig.2.2b).

El índice más usado en la atención médica de la hidrocefalia es el de  Evans,    se realiza con la técnica de Ultrasonografía (USG), Tomografía Axial Computarizada (TAC) y Resonancia Magnética Nuclear  (RMN). En todos los casos se mide el   mayor espacio en centímetros de los ventrículos a nivel de los cuernos frontales y se divide por el  mayor espacio en centímetros en la tabla interna en ese mismo corte (que se encuentra a nivel parietal) .Si el resultado es mayor de 0.35 se puede plantear que existe una dilatación ventricular (fig.2.2c) (12).
[image: image6.png]



Fig.2.2. Mediciones de los ventrículos laterales(a) y del III (b). Índice de Evans (c).
· Resonancia Magnética nuclear.

Este tipo de estudio nos permite no solo corroborar lo observado en la TAC Y USG de región craneal, sino también realizar diagnóstico diferencial con otras patologías. Presenta mayor resolución para detectar el edema peri ventricular y establecer las relaciones anatómicas entre los ventrículos cerebrales, estructuras vasculares y neurales adyacentes. Tiene el inconveniente de la necesidad de sedación en los niños pequeños (13,14).

Diagnóstico diferencial

Para realizar el diagnóstico de hidrocefalia siempre se  exige la presencia de ventriculomegalia en ausencia de atrofia cortical, situación que ocasionalmente  se torna difícil, sobre todo en hidrocefalias crónicas no tratadas, donde uno de los mecanismos de compensación  a la hipertensión endocraneana  puede ser también la atrofia cortical. Entonces el médico tiene que acudir a otras pruebas diagnósticas para realizar su diferencial.

La ventriculomegalia compensadora, ocasionalmente constituye un reto en el diagnóstico diferencial de la hidrocefalia (15). A continuación ofrecemos algunos elementos que pueden servir para tal propósito.

Ventriculomegalia compensadora. 

· Los cuernos temporales son más pequeños que los frontales y occipitales (tamaño de los ventrículos no proporcional).

· No existe el edema intersticial peri ventricular.

· Surcos y giros presentes.

· El radio de los cuernos frontales es más pequeño.

· El crecimiento del perímetro cefálico es más lento.

· Presencia normal del espacio subaracnoideo.

Como dato de importancia se puede agregar el antecedente de eventos hipóxico –isquémicos perinatales más frecuente en la ventriculomegalia compensadora y un crecimiento del cráneo más lento, o en ocasiones por debajo de lo normal para su edad (fig.2.3). 
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Fig.2.3.Ventriculomegalia compensadora , observese la falta del edema periventricular y el borramiento de surcos y giros.

Los estados que pueden ser similares a la hidrocefalia, pero que no se deben a una absorción inadecuada del LCR son:

Hidranencefalia.

Anomalías congénitas en las que los ventrículos están agrandados, como es el caso de la  agenesia del cuerpo calloso: (ocasionalmente, puede estar asociada a la hidrocefalia, pero más a menudo sólo se trata de una expansión del tercer ventrículo y una separación de los ventrículos laterales, acompañado de dilatación de los cuernos occipitales (colpocefalia)

Displasia septo óptica:

Anomalías ventriculares de la línea media como: Cavum y quiste septum pelucidum, Cavum septum y quiste vergae, Cavum septum y quiste interpositum. 

Tratamiento.

Numerosas han sido las formas de tratamiento que desde la antigüedad se han utilizado para mitigar los síntomas y signos de los niños que han padecido esta enfermedad. El desconocimiento de su fisiopatología llevó a los médicos de entonces al uso de sanguijuelas sobre el cuero cabelludo, vendajes compresivos de la cabeza, secciones venosas, uso de deshidratantes; todos estos  tratamientos abandonados por los malos resultados (16,17).  

Con el pasar de los años el tratamiento médico demostró ser ineficaz, dándole paso al tratamiento quirúrgico, dentro de estas formas las derivaciones del LCR  aún constituyen la primera línea de tratamiento para muchos países del mundo.

· Derivación externa del LCR.

Consiste en colocar un catéter ventricular (generalmente en el cuerno frontal derecho u occipital) conectado a un sistema externo, con control por columna hidrostática del LCR al ser drenado. Es una solución de espera, usada en los casos de hidrocefalia temporal en hemorragia subaracnoidea espontánea aguda y en el tratamiento de una sobre infección de sistemas de derivación. Posteriormente algunos de estos pacientes necesitarán una derivación definitiva del LCR. Puede servir también para la conexión de un sistema de monitoreo y vigilancia de la  PIC, en pacientes en los cuales  para indicar la colocación de una derivación definitiva  se necesitan  argumentos más sólidos que el simple cuadro clínico (18,19).
· Las derivaciones internas

Permite establecer una comunicación entre los ventrículos y una cavidad interna, por medio de un catéter con o sin interposición de una válvula subcutánea, reguladora de presión. La selección de la cavidad (peritoneo, aurícula derecha, pleura, vejiga, vesícula biliar) depende de las características de cada paciente (20).

Sistemas de derivación 

· Derivación ventriculoperitoneal. 

Es la derivación más utilizada actualmente. La preferida tanto en adultos como en niños debido a la facilidad para elongar el catéter según su crecimiento y tratar sus complicaciones (21). 

· Derivación ventrículo atrial.

Del ventrículo al atrio cardíaco derecho es el sitio de segunda elección en el niño, ya que requiere múltiples intervenciones para elongar el catéter atrial. Tiene como inconveniente las complicaciones de origen vascular. 
· Derivación ventrículo pleural.
 No es una primera opción, pero es una alternativa viable si no está disponible el peritoneo. Existen riesgos de provocar un hidrotórax sintomático, lo que requiere la recolocación del extremo distal (22). 

· Lumbo peritoneal (LP). 

Sólo para tratar hidrocefalias comunicantes: pseudotumor cerebral primario o fístula de LCR. Es de utilidad en las situaciones en las que los ventrículos son pequeños. Se refiere en varias publicaciones que favorecen la migración transforaminal de las amígdalas cerebelosas (23-25). 

· Derivación ventrículo receso supra hepático.  

Es una  posibilidad conocida, relativamente fácil aunque aun no expandida y realizada como una opción común, puede sustituir a la derivación ventrículo–atrial como segunda pauta de tratamiento en los pacientes con imposibilidad de uso de la  vía  ventrículo-peritoneal (26-28). 
· Vesícula biliar, uréter o vejiga. 
 Realizada sólo en casos imprescindibles.

· Ventriculocisternostomía del III bajo control endoscópico.

Es el tratamiento de primera elección en la estenosis del acueducto de Silvio y consiste en comunicar bajo control visual endoscópico el III ventrículo con el espacio subaracnoideo de la base, a nivel de las cisternas interpedunculares. Se ha renovado el interés en la ventriculostomía del III, gracias al uso más divulgado de la cirugía endoscópica, al avance tecnológico que la hace posible ser utilizada en todas las formas de hidrocefalia (29-30).
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 Capítulo 3
Clasificación de  la  Hidrocefalia

Las clasificaciones son instrumentos que permiten la organización del trabajo médico. Se originan a partir de las etiologías, génesis de las enfermedades, medios diagnósticos o  un motivo importante que se escoja relacionado con la práctica médica (1,2). Forman parte del flujograma de atención, diagnóstico y terapéutico. Parten de un concepto, de una  interrelación con una caracterización adecuada del fenómeno que estudia. 

Según momento de   Instauración:

· Prenatales  

· Postnatales (malformativas, infecciosas, hemorrágicas,   idiopáticas).  

 Según evolución:

· Aguda (hasta una semana) 

· Subagudas (hasta un mes)

· Crónica (más de un mes)

Según su simetría en: 

· Simétricas y asimétricas.

Según la ubicación anatómica del agente causal y su relación ventricular.
· Intraventricular.

· Extra ventricular.

Según el número de cavidades ventriculares comprometidas en:

· Monoventricular.

· Biventricular.

· Triventricular.

· Tetraventricular.

Según la dinámica del líquido cefalorraquídeo en:

· De alta presión.

· De presión media.

· De baja presión.

Sin embargo la clasificación más abarcadora  y utilizada para los autores es la que correlacionando la topografía  con la etiología de la hidrocefalia (4-6).
Clasificación Etiológica – topográfica.
· Hidrocefalias internas y externas.
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  FORMAS MIXTAS DE HIDROCEFALIAS 
              Obstrucción  proximal y/o región cráneo espinal
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La hidrocefalia externa se produce cuando existe la ruptura espontánea del parénquima cerebral o de un divertículo de pulsión secundaria al efecto de una hidrocefalia interna (7,8).
Los estudios radiológicos permiten  comprender la fisiopatología de la hidrocefalia, a la vez que facilitan  hacer el diagnostico diferencial con otras patologías y participar en  la planificación  del acto  quirúrgico (9-11). 
A continuación  se presentan imágenes de TAC Y RMN, que posibilitarán comprender mejor  la clasificación de la hidrocefalia.

[image: image15.emf]
Fig.3.1.Hidrocefalia monoventricular (tumoral) ependimoma.
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Fig.3.2..Hidrocefalia biventricular (quiste aracnoideo selar).
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Fig.3.3. Hidrocefalia triventricular (estenosis acueductal).
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Fig.3.4. Hidrocefalia metaventricular (infecciosa).
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Fig.3.5. Hidrocefalia no comunicante (post hemorragica).

[image: image53.emf]
Fig.3.6 Hidrocefalia no comunicante de  origen tumoral

(quiste coloide que obstuye ambos Monro.)
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Fig.3.7 Hidrocefalia no comunicante tumoral

(meduloblastoma de fosa posterior).
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Fig.3.8 Hidrocefalia no comunicante de causa

malformativa (Dandy-Walker).
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                          Capítulo  4
Técnica de  la   Ventriculostomía

 La  ventriculostomía  constituye una de las técnicas  más antiguas y sencillas desarrolladas en la  Neurocirugía ; pero puede tornarse  difícil  si el cirujano no tiene en cuenta una serie de requisitos  técnicos y básicos a la hora de su realización , con lo cual se evita  la aparición de complicaciones  durante y después  del procedimiento (1) .

Aspectos generales:

Las  indicaciones de la ventriculostomía  en las edades pediátricas se han ido reduciendo después aparecer la Tomografía Axial Computarizada (TAC) y la Resonancia Magnética Nuclear (RMN). En años  anteriores se canalizaban  los ventrículos  con intenciones diagnósticas, se realizaba la ventriculografía y la Ventrículo-neumografía en niños donde se sospechaba una hidrocefalia u otra patología intracraneal con efecto de masa (2-5). Actualmente  su indicación más frecuente  es en casos de hidrocefalia  aguda o crónica; se deriva el LCR desde los  ventrículos  al exterior, peritoneo, o en su defecto a otra cavidad con capacidad de reabsorción. También se realizan punciones ventriculares, como tratamiento transitorio  en recién nacidos portadores de hidrocefalia congénita o secundaria a hemorragia de la matriz germinativa y en los cuales por su peso, edad o estado general no sean tributarios de un  shunt (6,7). 

Se utiliza además como método diagnóstico terapéutico al poder medir la  PIC y realizar drenaje de LCR, en caso de hipertensión endocraneana (8). También  se realiza ventriculostomía en las infecciones del  SNC, acompañadas de hidrocefalia  donde permite drenar el  LCR  y suministrar  antimicrobianos al sistema ventricular (9-11). En la cirugía de tumores de la fosa posterior  se puede recurrir a ella como paso intermedio para el drenaje de LCR y control de la PIC (12,13). Más recientemente se ha extendido su indicación  a  la endoscópica, donde se utilizan los ventrículos cerebrales para la navegación (14-17).

Anatómicamente  el sistema ventricular puede ser canulado en cualquier sitio de la cavidad craniana, solo que tradicionalmente  se ha preferido como lugar fundamental los cuernos frontales y occipitales, está esto en relación con el entrenamiento, situación a enfrentar  y preferencia del neurocirujano (18-20). 

Un factor muy importante a tener en cuenta es identificar el hemisferio dominante, con ello se evitan daños de áreas elocuentes cerebrales. La localización de las suturas coronales, lambdoideas, nasion, inion, la sutura sagital, trago, y la órbita son detalles anatómicos a seguir a la hora de canular los ventrículos cerebrales (21,22). 

Como medidas pre operatorias  se aconseja el rasurado del cuero cabelludo, seguido de lavado con agua y sustancias jabonosas, se aplican sustancias antisépticas y se cubre con vendaje para trasladarse al quirófano. La utilización de medicamentos antimicrobianos en la profilaxis de la infección  está en dependencia del tiempo quirúrgico, características del paciente y criterio del neurocirujano (23-25).

Se prefiere la realización de un trépano estándar antes  del twist drill , debido a que el primero permite mejor visión , control de la hemostasia , manipulación del catéter , la duramadre se coagula en su centro y posteriormente se fenestra.  La hemostasia debe realizarse de manera eficaz y por planos, hecho que permite  visibilidad y salva de complicaciones posteriores. La punción del parénquima cerebral y ventrículos se realiza de forma cautelosa y siempre orientando la dirección del catéter en tres planos fundamentales: coronal, sagital y axial  (26,27).
Otro aspecto a tener en cuenta es la  profundidad en que se avanza el catéter, para lo cual el cirujano se puede auxiliar de los Rx  simple de cráneo o la TAC. Una vez realizada la punción ventricular se aconseja toma de muestra para estudio cito químico del LCR, ya que hasta este momento la posibilidad de contaminación es del 2% (28), seguidamente se aspira  aproximadamente 2cc de LCR , proceder que facilita la eliminación de detritos arrastrados a la punta del catéter con la punción , la velocidad del goteo puede estar condicionado por la presión y tamaño ventricular  así como localización espacial del catéter, uso de medicación anestésica y  Pco2 ,  de no obtenerse goteo se recomienda revisión de la técnica, de los   puntos de referencias y volver a intentar el canulado. Una vez  que se obtenga  goteo normal,  se tuneliza la gálea y se exterioriza el catéter, a una distancia mínima de cinco cm de su entrada al cráneo,  lo que disminuye la incidencia de contaminación, colonización e infección. El  catéter se aconseja no dejarlo por más de siete días al exterior (29-30).

Ventriculostomía frontal.

 Para realizar la punción ventricular del cuerno frontal se prefiere la posición supina, la cabeza se mantiene  en posición  neutral y el cuello se flexiona de 15 a 30 grados .Posteriormente se toman medidas de asepsia y antisepsia. Como punto de referencia se ubica la sutura coronal , el trago, la glabela  y la línea  medio pupilar  .Para realizar la incisión y  la trepanación se  siguen diferentes medidas , dentro de  estas la más antigua es el punto de Kocher  ,el cual se ubica 3  cm  detrás de la línea de inserción del pelo y 2.5 cm. de la sutura sagital. Otros neurocirujanos prefieren realizar el trépano tomando como referencia un punto que se localiza a 10 cm de la glabela, sobre la sutura sagital y 2.5 cm por fuera de ésta (Fig. 4.1 B). También  se ha popularizado realizar el trépano  a 3 cm por delante de la sutura coronal y 2.5 cm por fuera de la línea media (Fig. 4.1 A), con lo que se evita el daño de venas puentes y seno venoso .Una vez realizado el trépano y la apertura dural, se introduce la punta del catéter ,este  se orienta en el plano coronal a  2 cm por delante del trago y en sentido sagital con la línea medio pupilar o porción medial de la órbita .La profundidad  debe no ser mayor de  5  cm, con lo cual  la punta del catéter quedará muy cercano al agujero de Monro ipsilateral (31,32). 
Las  complicaciones más frecuentes observadas con el procedimiento  son: infecciones, hemorragias intracerebrales o intraventriculares,   neumoencèfalo, obstrucción del catéter; todas evitables si se tienen en cuenta los aspectos básicos para la realización de la técnica quirúrgica. (33). 
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Fig. 4.1. Puntos de referencias para realizar la punción

Frontal (A y B).

Ventriculostomía occipital.

 La posición del paciente será a tres cuartos  prono. Se coloca una almohada debajo del hombro, del  lado de  la zona de la canulaciòn ventricular   y se rota el cuello al lado contrario, lo que facilita la punción ventricular. El orificio de trépano  se hace  tomando como referencia el inion, marcando  7,5 a 8 cm ascendente sobre la línea media  y después 4 cm por fuera de ésta (Fig. 4.2). En los niños muy jóvenes donde no se palpe el inion se localiza la sutura lambdoidea. Se marcaran  2  cm sobre ésta ,buscando la línea media y 3  cm  por fuera  (34) .Una vez realizado el orificio de trépano y la apertura dural  , se introduce el catéter con la punta orientada en sentido sagital al nasion. Se le dará una  profundidad  de 8 a 10  cm , quedando el catéter dorso lateral al trígono y avanzando sobre el cuerpo de los ventrículos laterales. Para el avance del catéter, una vez canalizado el ventrículo se recomienda realizarlo sin el estilete y dejarlo lo más cercano al cuerno frontal, con lo que se evita el contacto y obstrucción por plexo coroideo. 

Las complicaciones con la canulaciòn  del ventrículo occipital son las mismas que en el frontal, sólo se le agrega daño de la cápsula interna y tálamo, en caso de mala orientación a la hora de dirigir la punta del catéter (35,36). 
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Fig.4.2. punto de referencia  para realizar la punción occipital (C).

Ventriculostomía a nivel del trígono ventricular.
Este tipo de canulación ventricular constituye una técnica poco explotada por la mayoría de los cirujanos, pero es una opción cuando no se puedan utilizar las convencionales. La posición del paciente será en decúbito supino con la cabeza lateralizada al lado contrario a la zona de la punción ventricular, utilizando almohadas bajo ese mismo hombro (37). El orificio de trépano, así como la incisión se realiza tomando como referencia un punto que se localiza a 2.5 cm por encima y 2.5 cm por detrás  de la punta de la oreja (punto de Keen), (Fig.4.3), apertura dural, se dirige la punta del catéter  a formar  ángulo recto con la corteza cerebral, y a una profundidad de 5 cm. A este nivel el daño vascular y del plexo coroideo es más frecuente que en las ventriculostomía frontal y occipital (38,39).
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Fig.4.3. Punto de referencia para realizar la punción a

Nivel del trígono ventricular (D).
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 Capitulo 5
                                                                                                                                                                             
Derivación ventrículo peritoneal

 La derivación ventrículo peritoneal constituye la  técnica quirúrgica más  difundida en el tratamiento de la  Hidrocefalia, pudiendo ser utilizada en todas las edades. 

Los primeros pasos  en su realización se dan en el año 1940 por Cone, quien empleaba  catéteres de polietileno los cuales  ofrecían  ventajas sobre las formas de tratamiento hasta entonces empleadas. Estos tenían el inconveniente de ser rígidos, lo cual favorecía  la obstrucción distal por interposición del omento, aracnoiditis, infecciones y perforaciones de intestino, por lo cual el tiempo de vida útil de la derivación ventrículo peritoneal era corta y la morbimortalidad muy elevada. En 1960  Holter hace un aporte significativo al sustituir los catéteres de polietileno por  los de silicona  con lo que se obtuvieron mejores resultados. Se prolongo la vida útil de la derivación y se redujo la morbimortalidad (1). 

Aunque la realización de la técnica se puede convertir  en un hecho cotidiano, el no cumplimiento de algunos pasos y requisitos  puede elevar la morbilidad, así como la necesidad de revisiones sistemáticas (2). 

Indicaciones de la derivación ventriculoperitoneal.

 -Hidrocefalias primarias y secundarias.

El objetivo de  la cirugía va encaminado a derivar la circulación del LCR desde los ventrículos cerebrales a la cavidad abdominal (peritoneo).Todos los sistemas están constituidos por un catéter ventricular, la válvula, con o sin reservorio y el catéter peritoneal el cual sirve de unión a la válvula  con el peritoneo (fig.5.1). 
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Fig.5.1. Componentes del Sistema Derivativo
Flecha pequeña- válvula 
Flecha mediana-catéter cráneo abdominal.

Flecha  mayor- catéter ventricular.

Es importante  minimizar el tiempo quirúrgico, con lo cual se reduce el riesgo de infección. Para ello lo más eficiente es tener un cirujano que intervenga a nivel craneal y otro en el abdomen (3).

Descripción de la técnica:

Anestesia: General endotraqueal.

Posición: El paciente se coloca en decúbito supino, cabeza lateralizada hacia el lado contrario  del lugar donde se inserte el catéter, se colocan almohadillas bajo la región cervical, tórax y abdomen, lo cual permitirá una posición horizontal facilitando la tunelización del tejido celular subcutáneo. Se realiza a continuación  asepsia antisepsia, después de lo cual se colocan los paños de campos (fig.5.2) 
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Fig. 5.2. Posición del paciente en la mesa de operaciones.
Diéresis:
Incisión epicraneal.

 Se toma como punto de referencia la protuberancia occipital externa (inion), a partir de la cual se mide  7 cm por encima de ésta y  de 3  cm fuera de la línea media .Así se evitará el seno longitudinal superior. Esta incisión se recomienda realizar en  forma de bastón de hockey invertido, de manera tal que facilite la colocación y protección de la válvula. Una vez realizada la incisión  se hará hemostasia y se colocarán  los separadores mecánicos. Con electro corte  se incidirá  el pericráneo de forma tal que pueda servir como un delantar para cubrir y fijar la válvula. A continuación se realizará un trépano, el cual debe ser de  5 mm o más, apertura dural y con instrumento romo se realiza una bolsa subcutánea donde se alojará el cuerpo de la válvula. Momentáneamente se cubre  la zona quirúrgica con una gasa o compresa estéril para  ir a la región abdominal  donde se continúa  con la cirugía (4-6).
Incisión abdominal

En la cavidad abdominal se toma como referencia  y se prefiere por muchos cirujanos trazar una línea que va desde la cresta iliaca, desde su espina antero superior hasta la  región umbilical. Esta línea se divide  en tres tercios y se escoge  la unión del tercio externo con el tercio medio (punto de MC Burney), donde se realiza  una incisión de 3 cm  aproximadamente. Se hace  hemostasia y la  apertura de la aponeurosis del oblicuo mayor, se divulsiona  sus fibras y se continúa con el oblicuo menor, fascia transversal y grasa pre peritoneal  hasta  llegar al peritoneo.   Una vez completada esta parte de la cirugía se cubre  la zona con gasas o compresas  para proceder   a la tunelización y colocación del sistema (7).

 Para este fin  se utiliza  un  tunelizador metálico y maleable, el cual se adapta a los contornos anatómicos. Una vez introducido  su extremo proximal en la bolsa subcutánea se dirige en sentido céfalo caudal, atrapado entre  los dedos pulgar e índice, facilitando su  desplazamiento y evitando  que profundice su punta, la cual  puede originar algún accidente. Puede que sea necesaria la realización  de una incisión intermedia como  alternativa,  si el tunelizador no es  lo  suficientemente largo o la posición del paciente  hace imposible un solo paso. Una  vez  practicada  la tunelización se conecta  el extremo distal del catéter a la guía plástica del tunelizador y se hala gentilmente,  lo cual deja colocado  subcutáneamente al catéter. Seguidamente  se posiciona la válvula en su bolsa subcutánea (8,9).
Desarrollo: El próximo paso lo constituye la punción ventricular, para lo cual  servirá de ayuda  un conductor metálico que viene incluido en el sistema. El  punto de referencia para dirigir el catéter es variable y depende de la preferencia del cirujano y de las condiciones anatómicas del paciente vistas en los estudios por imágenes de alta resolución (10-12). La dirección tomada será en un espacio triangular  localizado entre la pupila ipsilateral a la contra lateral y un punto situado 1cm por encima del nasion. La punción se hará gentil y lentamente para evitar daño vascular y neural (fig. 5.3).

[image: image29.emf]
Fig.5.3. ventriculostomía occipital. Tomado de Neurosurgical

Operative Atlas. Rengachary, 1991.
Una vez  se obtenga la salida de LCR se puede retirar el estilete y continuar sin él  hasta una longitud  de 8 a 10 cm (13,14). La inyección de antibióticos para la profilaxis de la ventriculitis siempre es una buena opción, pues no tiene contraindicaciones y sí beneficios probados. La droga de elección  es la Vancomicina a dosis de 10 mg que se instilan a través del sistema al ventrículo. 

Se recorta el catéter ventricular  y se une  a la  válvula utilizando sutura no absorbible, se verifica el goteo por el extremo abdominal y se cubre la válvula con el flap formado por el pericráneo,  (15).
 Una vez terminada esta fase de la cirugía se procede  a preparar la porción   del catéter que se va introducir en el peritoneo. Para ello se aconseja primero  recortar el catéter a una longitud de 15 a 25 cm; se debe verificar  nuevamente el goteo y luego de cortado se introduce el catéter en el peritoneo, ya sea  a través de una punción  utilizando un trocar que se dirige a  45° con el plano horizontal en dirección al ombligo, o la mini laparotomía; dirigiendo  la punta del catéter hacia el fondo del saco  de Douglas, de modo que   el peritoneo es cerrado en forma de bolsa de señora (16,17).
Síntesis: Se realiza cierre por planos en las dos regiones,  se escogen  suturas a criterio del cirujano y  después se cubren  con apósito estéril ambas regiones (18-20).

Una vez terminada la cirugía se hace  Rx control tanto de región craneal como abdominal, lo cual  permite  detectar complicaciones transoperatorias, tener referencia de la posición actual del sistema y poder determinar  posteriores movimientos o migración de sus componentes. (fig.5.4).
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Fig.5.4. Rx control el cual permite identificar trayecto y posición del catéter.
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                                 Capitulo 6
                            Derivación Ventrículo Atrial

 La Derivación Ventrículo Atrial  (DVA), es el procedimiento quirúrgico mediante el cual se deriva el LCR desde los ventrículos cerebrales hasta el atrio cardiaco. Se introduce como técnica  en  1950 y constituye la primera forma de tratamiento quirúrgico para la hidrocefalia que pudo predecir los resultados con el uso de las válvulas reguladoras de flujo (1-2). 

Aunque no constituye en la actualidad una técnica quirúrgica de primera línea para el tratamiento de la hidrocefalia,  lo fue durante muchos años junto a la Derivación Ventrículo Peritoneal (DVP), hasta que ésta última demostró ser más fácil por su realización y el tratamiento de sus complicaciones (3).

Indicaciones.

Con la popularización de la DVP y el desarrollo de la cirugía de mínimo acceso (endoscopía) las indicaciones para realizar una DVA cada día disminuyen más. Se realiza sólo en circunstancias donde han  fallado las anteriores formas de tratamiento o existen  contraindicaciones para realizarlas (4).
Contraindicaciones para realizar DVA.

· Bacteriemias.

· Infección del LCR.

· Hipertensión pulmonar.

· Insuficiencia cardiaca congestiva.

· Arritmias cardiacas.

· Anomalías de los vasos venosos centrales.

Preparación del paciente.

La preparación del paciente comienza con estudios hemoquímicos y del LCR, esto garantiza estabilidad hemodinámica, sistémica y asepsia del LCR. Se aconseja el análisis  ecográfico y angiográfico de los vasos venosos del cuello, buscando malformaciones de los mismos y grado de permeabilidad. Se estudia la función pulmonar y cardiaca, lo que garantizará un funcionamiento adecuado después de realizada la cirugía (5,6). Se debe revisar disponibilidad  y cantidad suficiente de glóbulos para el día de la cirugía, así como estado del fluoroscopio  o en su defecto el equipo portátil de Rx. 

  Anestesia: General endotraqueal.

Durante la inducción anestésica se puede administrar  quimioprofilaxis, teniendo en cuenta las características y riesgos de la cirugía.

Posición: Decúbito supino, con el cuello ligeramente extendido y la cabeza lateralizada hacia el lado izquierdo o al   lado contrario donde se realizará la incisión.

Se colocan calzos debajo de los hombros, esto  ayuda al mantenimiento de la posición del cuello y facilita el acceso anatómico de las estructuras del cuello.  Seguidamente se realizan medidas de asepsia y se colocan los paños de campo (7).

Diéresis: Se efectúa incisión longitudinal  en el borde medial del esternocleidomastoideo (ECM) derecho, de 2 a 3 cm debajo del ángulo de la mandíbula, se realiza hemostasia y se divulsiona el Platisma de la piel. Seguidamente se procede a abrir las fibras del Platisma, siempre a favor de las mismas, se continúa por el borde medial del ECM  hasta exponer la fascia  cervical media, separando medialmente el esófago, tráquea y lateralmente el paquete vásculo- nervioso del cuello (8). Una vez en este paso de la cirugía se localiza a la vena yugular interna e inmediatamente su afluente, la vena facial. Esta se moviliza y se refiere con hilo de seda. En  este momento se difiere el proceder para acceder  al extremo craneal donde se realiza todos los pasos mencionados en la técnica de la DVP, pero  sólo  hasta la región del cuello.

Desarrollo: La vena facial se liga temporalmente a la desembocadura de  la yugular, a la  distancia de 1 cm, utilizándose para este propósito presillas o hilo de seda. A continuación se realiza venotomía del tronco facial, se libera la ligadura proximal a la vena yugular   y se introduce la punta del catéter. Se debe dirigir   buscando el atrio derecho, para tal propósito el cirujano se auxilia del Fluoroscopio o equipo de Rx portátil. Para  definir la posición definitiva de la punta del catéter se toma como referencia el interespacio D6-D7, el cual coincide con la entrada de la cava superior al atrio derecho, justo  a la  válvula tricúspide (9). Al introducir el catéter en la vena yugular se recomienda llenarlo con solución salina hipotónica. Esto evita la entrada de aire al torrente vascular  y la formación de trombos.

Una vez que se verifique la posición definitiva de la punta del catéter atrial,  se conecta a nivel del cuello con el que viene de la región craneal. Se liga la vena facial distal a la entrada del catéter y se verifica la hemostasia (10).
También se prefiere realizar la técnica a través de la punción percutánea  de la vena yugular interna o en su defecto la subclavia.  

Para canalizar la yugular interna, el procedimiento  se realiza  puncionando con un trócar de cateterismo venoso central, 4 ó 6 cm por encima de la clavícula ipsilateral en el borde medial del músculo ECM. La punta del trócar se dirige a la horquilla esternal. Una vez que se canalice la vena se pasa el catéter, y cuando se determine  la posición definitiva de la punta se retira el trócar y se conectan los catéteres (11). Más recientemente numerosos son los trabajos que realizan ésta técnica percutánea con la ayuda de la sonografía (12-14).  

Síntesis: Se cierran en dos planos (platisma y piel), se verifica la hemostasia y se cubre la herida con apósito estéril.

En el mismo salón de operaciones se recomienda realizar Rx control de tórax y EKG, los cuales nos permiten diagnosticar la presencia de complicaciones. El paciente, una vez que despierte de la anestesia se lleva a una sala de atención al grave, al menos por 24 hrs.

Complicaciones:
· Infección de la herida quirúrgica.

· Disfunción del sistema.

· Arritmias cardiacas.

· Migración y desconexión del catéter atrial.

· Miocarditis.

· Septicemias.

· Trombo embolismos pulmonares.

· Derrames pleurales .
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                               Capítulo 7
Derivación Ventrículo Pleural

La Derivación Ventrículo Pleural (DVPL), es el procedimiento  mediante el cual se deriva el LCR desde los ventrículos cerebrales hasta la cavidad pleural. Esta opción en el tratamiento de la hidrocefalia infantil, es poco explotada, solo se  utiliza como método alternativo cuando  ha  fallado  previamente la DVP, derivaciones al Receso supra hepático o la Ventriculocisternostomía endoscópica del III. Aún cuando constituya un tratamiento de segunda línea, puede ser la solución temporal o definitiva para niños que sufren de hidrocefalia (1-3).

Contraindicaciones: 

· Enfermedades pulmonares agudas (infección).
· Enfermedades restrictivas o constrictivas de la pleura.

· Cavidad torácica muy pequeña.

· Insuficiencia cardiaca congestiva.

· Insuficiencia renal.

· Enfermedades del tejido conectivo.

Preparación del paciente:

La preparación del paciente debe incluir un exhaustivo examen clínico del aparato respiratorio y cardiovascular. Debe auxiliarse el médico de la imaginología y las pruebas de laboratorio. Se precisa garantizar un buen funcionamiento sistémico y hemodinámico. El catéter  de elección  es el que este provisto de mecanismo anti sifón, de no tenerlo disponible se acudirá a uno con mecanismo valvular regulador de presión (media) (4,5).
Anestesia: General endotraqueal (durante la inducción anestésica se administra quimioprofilaxis).

Posición: Decúbito supino, con la cabeza rotada hacia el lado izquierdo de la mesa. Se colocaran calzos debajo de los hombros y parrilla costal, lo que facilita la tunelización del tejido celular subcutáneo y el abordaje a la cavidad torácica (6). Seguidamente se realiza asepsia del campo quirúrgico y se colocan los paños de campos. 

La cirugía se realiza en dos tiempos, el craneal y el pleural.

El tiempo craneal fue descrito  en la técnica para la DVP y hasta la región infra clavicular es la misma que para la DVPL. El catéter se exterioriza a nivel del  I o II espacio intercostal, se cubre con gasa estéril y  se continúa con la etapa pleural.

Etapa Pleural

Diéresis: Se toma como referencia en la región torácica la línea medio clavicular, ya sea medial o lateral a la misma y a nivel del IV o V espacio intercostal, se realiza una incisión horizontal de 2 cm aproximadamente.
Desarrollo: Se abre la fascia del los pectorales y  los músculos intercostales hasta visualizar la capa parietal de la pleura. Esta se ve traslúcida y se insinúa con los movimientos respiratorios. En este momento se ventila al paciente con una Fio2 del 100%, por dos o tres minutos y  luego  se desconecta  del ventilador, lo que favorece la separación del pulmón a la pleura y evita el daño traumático del mismo (7,8). Se procede a puncionar la pleura, ya sea con un trocar de Raimondi o directamente con la punta del catéter y se ocluye el extremo distal del mismo  para evitar la entrada de aire. Se conecta el paciente al ventilador, se oxigena y se le da presión positiva .Seguidamente se monitoriza la Pco2 y la Po2 (9).La longitud   intrapleural del catéter se recomienda que no pase de  de 5cm. Se tuneliza el tejido celular subcutáneo desde la incisión de piel en la etapa pleural hasta donde se exteriorizo el catéter ventricular, se pasa de revés el catéter pleural. Se inyectan 2cc de solución salina, con el objetivo de eliminar detritos arrastrados hasta la punta del mismo, verificamos  goteo del catéter ventricular y se acoplan mediante un conector metálico los dos extremos de catéter (10,11). 
Síntesis: Se revisa la hemostasia, se fija el catéter pleural a la aponeurosis de los músculos, se suturan las heridas de piel y se cubren con apósito estéril. 
Complicaciones:

· Infecciones de la piel.

· Infecciones del sistema derivativo.

· Disfunción del sistema.

· Traumatismo pulmonar.

· Fallo en la reabsorción pleural (Fig.7.2).
· Pleuritis.

· Desconexión y migración del catéter.

Seguimiento del paciente:
En el propio salón de operaciones realizamos Rx de tórax buscando complicaciones (Fig.7.1, verificamos la posición del catéter. El médico se puede auxiliar del USG para buscar líquido libre en la pleura (12). La monitorización de los gases en sangre también nos ayuda a predecir la evolución de estos pacientes. 
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Fig.7.1. Rx de tórax (acostado) post operatorio, que evidencia la
Posición  y funcionamiento del catéter pleural derecho.
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Fig.7.2. Rx  de tórax  en el post operatorio que demuestra fallo en la
reabsorción del LCR (derrame pleural izquierdo).
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   Capitulo 8
                Ventriculocisternostomía Endoscópica del III

La  ventriculocisternostomía (VCT)  endoscópica del III, es el procedimiento mediante el cual  se comunica  endoscópicamente el  tercer Ventrículo con las Cisternas  de la base. Se favorece  de esta forma el paso del LCR  al espacio subaracnoideo, y se evita el acueducto de Silvio y el  IV ventrículo.

Recuento histórico.

La neuroendoscopia  se inicia en los primeros años del siglo XIX. Surge  como pionera del tratamiento de la hidrocefalia. Su historia inicia en 1910 cuando un urólogo (Lespinasse) (fig.8.1) usa un cistoscopio para la exploración de los ventrículos laterales y electrocoagulación de los plexos coroideos, de dos niños hidrocefálicos  (1). En 1918 Dandy reporta la avulsión de los plexos coroideos en cinco niños con hidrocefalia. De ellos cuatro fallecieron en el acto quirúrgico. El procedimiento fue realizado con la ayuda de una luz frontal y el cistoscopio rígido de Kelly. Fue utilizado por vez primera el término de ventriculoscopia (2).

Posteriormente en el año 1922 Dandy continúa desarrollando la cirugía endoscópica  y utiliza el abordaje subfrontal para  acceder mediante la lámina terminal , al piso del tercer ventrículo .Para tal propósito tenía que sacrificar uno de los nervios ópticos por lo que abandona el proceder (3).  Un año después Mixter

 (fig.8.2) sintetizando las ideas de Dandy, realiza la ventriculocisternostomía del III ventrículo .Para ello  utilizó un ureteroscopio, que introdujo a través de la fontanela anterior. En este caso el paciente  fue  un niño de 9 meses con una hidrocefalia no comunicante .La punción del piso del III se realizó con una sonda, imprimiendo movimientos de un lugar a otro. Una vez  concluido el proceder, se observaron mejoría de las manifestaciones clínicas como la reducción del perímetro cefálico. También se pudo comprobar la presencia de material de contraste en el espacio subaracnoideo, el cual previamente se había inyectado en los ventrículos laterales (4,5). En 1923  Foy y Grant toman la primera fotografía de los ventrículos laterales.
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 En los años posteriores al 1923 la morbilidad y mortalidad, debido al escaso desarrollo de la óptica y los instrumentos   de cirugía, hacen que los resultados no sean tan alentadores. Esto llevó a varios neurocirujanos al abandono de la técnica, hecho que se generalizó cuando aparecieron los sistemas derivativos  en la segunda mitad del siglo XX (6).
Fue a comienzos de la década del 70 cuando Harold Hopkins, un físico inglés, desarrolló los sistemas ópticos. Esto fue  perfeccionado tiempo después  por Guiot, quien introdujo   un sistema de lentes con capacidad refringente. Lo anterior propicia  un nuevo impulso a la endoscopia que  se utiliza actualmente en todas las áreas de la cirugía.

Gracias a los neuroendoscopios rígidos de Hopkins se reinicia la neuroendoscopia a inicios de los 80 (7). Griffith reimpulsa la neuroendoscopia en la neurocirugía pediátrica y recoge una serie basada en ventriculostomía del III y control de hidrocefalia compleja mediante esta técnica.

 Los sistemas flexibles de fibra óptica desarrollados por Fukushima en 1973 permitieron la creación de neuroendoscopios flexibles de diámetros delgados de uno  a dos milímetros que revolucionaron la exploración cerebral asociada a la microcirugía y la esterotáxica. Esta innovación sirve de base para que en 1973 este autor  creara el ventriculofibroscopio (8).

EL desarrollo de los instrumentos quirúrgicos y la necesidad de encontrar  medidas complementarias  para abortar la alta incidencia de infecciones y disfunciones en los sistemas derivativos, despierta nuevamente el interés  por la  endoscopia microquirúrgica. Uries en 1978 describe las primeras experiencias clínicas con la realización de la tercer ventriculostomía .En 1990 Jones y sus colaboradores muestran su experiencia en el tratamiento de todas las causas de hidrocefalia no comunicante con la fenestración del piso del tercer ventrículo. Posteriormente son varios los trabajos publicados donde exponen su experiencia con la ventriculostomía del piso  del III (9). 

Indicaciones de la ventriculocisternostomía del piso del III. 

Una adecuada selección del candidato para la VCT del piso del III  es un factor determinante a la hora de evaluar los resultados .Los avances en la neurorradilogía no sólo han  permitido realizar el diagnóstico de los diferentes tipos de hidrocefalia sino también conocer su fisiopatología.

La edad y sobre todo los casos de niños menores de un año fue un punto discutido en décadas anteriores a la hora de la elección del candidato para esta técnica. Ya en la actualidad constituye el procedimiento quirúrgico de primera elección en el tratamiento de la hidrocefalia obstructiva, donde los resultados pueden  variar  en dependencia de la  etiología, edad y otros factores  (10).

-Hidrocefalias Obstructivas puras. 

· Estenosis Acueductal. 

Es la responsable del 6-66% de las causas de hidrocefalias en los niños. Muchos autores han clasificado a esta patología en primaria, cuando su origen depende de un problema intrínseco del acueducto; y  secundaria cuando la permeabilidad del  acueducto se ve interferido por patologías sobre todo tumorales de zonas anatómicas vecinas o en niños portadores de hidrocefalias comunicantes con cuernos occipitales muy grandes donde la anatomía del acueducto de Silvio  se distorsiona e interfiere en el flujo del LCR. 

· Estenosis Acueductal primaria.

Aunque la  estenosis primaria del acueducto se considera un problema congénito, en  ocasiones se puede ver en niños grandes o adolescentes. Muchas son las teorías que han tratado de explicar éste fenómeno. Usualmente se atribuye a traumas craneales, infecciones del SNC o pequeñas hemorragias del espacio subaracnoideo, las cuales son capaces de interferir sobre la anatomía del acueducto y empeorar el grado de estenosis (11).

· Estenosis acueductal secundaria.

Patologías sobre todo del orden tumoral de estructuras cercanas al acueducto de Silvio, como gliomas tectales , Hamartomas, Pinealomas ,  son la causa más frecuentes de estenosis secundaria del acueducto .Estas lesiones por lo general, pueden cursar sin manifestaciones clínicas y debutar por una hidrocefalia .Las Malformaciones Arterio -Venosas (MAV) , causan  raramente  estenosis acueductal . Los vasos de  drenaje en su paso al diencéfalo pueden ocluir la circulación del acueducto, al igual que los aneurismas fusiformes gigantes de la basilar .Las MAV de la vena de Galeno también pueden ocluir el paso del LCR, ya sea por la hipertensión venosa o por efecto mecánico sobre la placa tectal.
El flujo del LCR a través del acueducto tiene dos ciclos, los cuales coinciden con los del corazón .Durante la sístole el flujo es descendente, y en la diástole, ascendente. Cuando existe de base una estenosis,  la presión en el acueducto es diez veces mayor que en condiciones normales. Esto origina un estrés mantenido sobre las paredes, y progresivamente lleva a una gliosis que reduce aun más el diámetro acueductal (12).

· Hidrocefalias por tumores de fosa posterior.

La incidencia preoperatoria de hidrocefalia en tumores de fosa posterior es del 60-80% y después de la cirugía su incidencia decrece, pero algunos pacientes necesitaran  de una derivación permanente (10-40%). Factores como severidad de la hidrocefalia a la hora del diagnóstico, situación del tumor en relación al IV  ventrículo, grado de resección del tumor, la utilización de sustitutos  a la hora de la plastia dural y las infecciones  son factores que influyen en el riesgo de necesitar derivación permanente.

El desarrollo de la hidrocefalia guarda relación con la oclusión del IV ventrículo o sus orificios de salida por efecto directo del tumor o en otras circunstancias cuando la lesión es maligna puede sangrar o metastizar al espacio subaracnoideo y bloquear la circulación del LCR, lo que explica por qué después de ser operados estos tumores muchos de estos pacientes desarrollan  hidrocefalia.

En un estudio realizado por Khasawneh y col. publicado en el 2010, donde se les realizó VCT a 42 pacientes con diagnóstico de hidrocefalia secundaria a  tumores de fosa posterior, se pudo demostrar que ésta se acompaña de menos morbilidad, permite control de la presión intracraneal, toma de muestra de  LCR para citológico, facilita el abordaje de la fosa posterior  y redujo la incidencia de hidrocefalia post quirúrgica en un 98% (13,14). En nuestro servicio está protocolizado la realización del la VCT antes de abordar el tumor, cuando existe una hidrocefalia sintomática.

· Hidrocefalia post hemorrágica del Recién nacido.

Entre el 20 y el 74 % de los niños que sufren una hemorragia intraventricular  desarrollan hidrocefalia como complicación .Es importante recordar  que el aumento progresivo del tamaño ventricular no representa  necesariamente un fenómeno de presión y si  una situación creada por la pérdida de tejido como resultado de  infartos venosos o isquemia de la sustancia blanca periventricular. Esta evolución es más frecuente cuando se asocia a  una encefalopatía hipóxico-isquémica. 

En otros casos existe la combinación de la pérdida de volumen con una verdadera hidrocefalia,  por lo que surge  la disyuntiva si se trata conservadoramente o se procede a la cirugía de la hidrocefalia. Esto se pone de manifiesto a través de los numerosos trabajos relacionados con la enfermedad y la variabilidad de conducta.

La hidrocefalia post  hemorrágica se origina por la acción  de los detritos celulares y productos de la sangre, los cuales causan fibrosis, aracnoiditis química, ependimitis granular, coroiditis y aracnoiditis adhesiva. Lo anterior  compromete la circulación del LCR por el espacio subaracnoideo. Es posible que todos estos elementos presentes en el espacio subaracnoideo se puedan reabsorber y el espacio pueda abrir, restituyéndose la circulación del LCR. En otras ocasiones con el seguimiento radiológico se puede observar una estenosis del acueducto por el efecto de los productos de la sangre y restos celulares sobre el mismo (15).
Anteriormente cuando un paciente presentaba una historia de hemorragia intra ventricular  no se consideraba dentro de los candidatos para la VCT del piso del tercero por ser la hidrocefalia del tipo comunicante. En el año 2002  Siomin y colaboradores publican un estudio multicéntrico retrospectivo, de pacientes con hidrocefalia posthemorrágica que fueron tratados con esta técnica y los resultados fueron favorables en un  56% .posteriormente  Smith en el 2003, obtiene mejores resultados con un 76% en los pacientes intervenidos. Estos autores coinciden en citar la aracnoiditis y la baja presión de estas hidrocefalias como causa de obstrucción del ostoma (16). 
· Hidrocefalias post infección del SNC.
El progreso en el conocimiento de la fisiopatología de las infecciones del SNC ha permitido reevaluar a esta entidad y colocarla dentro de las candidatas a la VCT del III y catalogarla como una entidad compleja.
Una severa distorsión de la anatomía ventricular puede ser el resultado de una meningitis/ventriculitis con la consecuente hidrocefalia post infecciosa. Muchas veces esa distorsión entorpece la realización de una tercer ventriculostomía debido a la severa fusión de las estructuras ependimarias secundarias a la ventriculitis. Ocasionalmente, esto hace al procedimiento técnicamente imposible (17). 

En condiciones ideales, el LCR debe estar estéril y con nula celularidad. Los casos más difíciles corresponden a los niños que han permanecido con sistemas de drenaje ventricular externo donde se dificulta realmente la esterilización del LCR. Las características ventriculoscópicas  más comunes en estos niños son: exudados inflamatorios amarillentos, manchas de hemosiderina en el epéndimo y engrosamiento de las membranas, especialmente del piso del tercer ventrículo. Podemos observar obstrucción del acueducto de  Silvio por pus, hemosiderina o engrosamiento ependimario post infeccioso.

Una característica casi constante en estos casos es la tabicación ventricular, causante de la hidrocefalia multiseptada o multicompartimental. Estos pacientes requieren la fenestración de los septos para lograr una cavidad única comunicable, ya que no funciona la tercer ventriculostomía y necesitamos un ventrículo libre para colocar una DVP.

· Infecciones prenatal.
La toxoplasmosis en una de las entidades que con mayor frecuencia afecta prenatalmente al SNC, el parásito invade el sistema ventricular originando una ependimitis destructiva. A la vez se puede extender al parénquima cerebral y causar  necrosis del mismo .La destrucción cerebral se acompaña de una dilatación ex vacuo de los ventrículos cerebrales, mientras que la inflamación de las leptomenínges puede ocasionar bloqueo a la circulación del LCR por el espacio subaracnoideo .Otras veces la forma radiológica de la hidrocefalia es una estenosis acueductal, por obstrucción del acueducto, o por efecto secundario de los ventrículos sobre el cerebro medio. Esto  condiciona la distorsión del acueducto e interfiere  en el libre flujo a través de él (18).

Otras de las infecciones prenatales que afectan al SNC son las causadas por Citomegalovirus;  su incidencia en la producción de hidrocefalia es entre el 10-15%, fisiopatológicamente se comporta igual a la anterior. 

· Infección Neonatal. 
La mayoría de las infecciones del LCR en el  periodo neonatal  se deben a bacterias .Un estudio reciente de las infecciones del SNC resultó ser: estafilococo coagulasa  negativa 43%, Gram positivas  19%, Gram negativas 17% (19).

La incidencia de hidrocefalia post infecciosa en las edades pediátricas es aproximadamente entre 50-75%, la cual se  presenta entre dos y tres semanas después  del diagnóstico de la infección y causa una hidrocefalia de tipo comunicante. Pero en otras ocasiones se desarrolla meses o años después de la resolución de la infección y lo más frecuente en este periodo es que sea una hidrocefalia del tipo no comunicante.  Su causa se debe entonces a una estenosis acueductal. En el peor se los casos se origina  una ventriculitis, lo cual ensombrece más el pronóstico.

· Infección post neonatal. 

Alrededor del 60-75% de las infecciones del SNC en este periodo se originan por Haemophilus Influenzae del tipo B, pero la incidencia de hidrocefalia es menos del 10%. Se plantea que esto está en relación con la capacidad del Haemophilus para producir ventriculitis y atrofia de los plexos coroides, con la consiguiente reducción de la producción del LCR, mientras que la incidencia de hidrocefalia post infecciosa por gérmenes Gram negativos y virus es mayor. Otra capacidad que tienen los virus es la de originar  ependimitis granular y pérdida de células ependimarias. Esto  puede ocasionar  estenosis secundaria del acueducto (20).
Estudios realizados en el 2002 por Siomin y colaboradores  de 27 casos a los que  se le realizó la ventriculostomía de III ventrículo  ,14 tuvieron resultados favorables.

Factores como la severidad de la infección, tipo de agente causal y localización no parecen tener acción directa sobre los resultados; a diferencia de los casos que tenían asociación con hemorragias. En éstos sólo el 10% evolucionó favorablemente. Otro factor que está en estrecha relación con los resultados es la edad de los pacientes,  evolucionando mejor los niños mayores (21).

· Hidrocefalia asociada a Síndrome de Dandy-Walker. 

La triada clásica de dilatación quística del IV ventrículo, agenesia o hipoplasia del vermis cerebeloso asociado a hidrocefalia, ha sido el patrón fundamental para el diagnóstico del síndrome durante mucho tiempo, aunque  se conocen variantes de él y se ha demostrado en estudios anátomo- patológicos la permeabilidad de los agujeros de Luschka y Magendie en varios casos portadores de la enfermedad. En 1980 Hoffman y colaboradores presentan un estudio de la VCT realizada en este tipo de paciente y con un 50 % de positividad en los resultados. Una condición asociada al síndrome y que influye en los resultados de forma negativa es la asociación a otras malformaciones del SNC, lo que distorsiona la anatomía del piso del III, las cisternas interpeduncular y una bifurcación de la basilar más alta de lo normal (22).

· Hidrocefalia en pacientes con Mielomeningocele.

 El 80% de los pacientes que sufren de este cuadro  desarrollan hidrocefalia y entre el 80-90% necesita  derivación permanente. Existen diferentes factores que intervienen en la génesis de la hidrocefalia en estos niños; a partir de esto pueden  combinarse las formas comunicantes y no comunicantes .En el Chiari tipo II, la estenosis acueductal, el drenaje venoso anómalo y el cierre del mielomeningocele son circunstancias que se vinculan a la fisiopatología de la hidrocefalia. 

La hipoplasia de la fosa y del Cerebro posterior  ocasiona amontonamiento  de estructuras vasculares y nerviosas. Esto deja poco espacio para la circulación del LCR y favorece el  descenso dentro del canal cervical superior al IV ventrículo y las amígdalas. Este conflicto mecánico produce hipertensión venosa e hidrocefalia del tipo comunicante. Por otro lado la distorsión del tallo por el descenso secundario  origina estenosis acueductal y bloquea la salida de LCR del IV ventrículo, aportando la parte no comunicante. La realización de una tercer ventriculostomía en un niño portador de hidrocefalia, asociada a un mielomeningocele, nos enfrenta a varios retos ya que la anatomía ventricular es particularmente distinta. Se puede encontrar: ausencia del septum pelucidum, columnas del fornix engrosadas y ocasionalmente fusionadas, plexos coroides engrosados con su glomus fuertemente pediculado y vascularizado, alargamiento de la masa intermedia, adhesiones interhipotalámicas que complican el abordaje del piso del III ventrículo, que es en estos casos grueso y poco traslúcido, (frecuente asociación  a estenosis acueductal) (23). 

Una vez realizada la tercer ventriculostomía a estos pacientes la anatomía intracisternal es bastante diferente. Se encuentra: desplazamiento  anterior de la arteria basilar y el tallo cerebral, desplazamiento inferior del ápex basilar; engrosamiento de la membrana de Liliequist, que amerita una fenestración más laboriosa después de ser perforada hacia la cisterna y ocasionalmente podemos ver tejido cerebeloso en el receso lateral de la cisterna pontina cerca de los cóndilos occipitales.

Teo y Jones en 1996 reportan 69 pacientes portadores de hidrocefalia por MMC y a los cuales se les realizó VCT endoscópica del III, obteniendo resultados positivos el él 69% de los casos y sobre todo en pacientes mayores de 6 meses de edad y con un diámetro del III mayor a 4 mm (24). 

Instrumental usado en la VCT endoscópica del tercero.
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Fig.8.3. Carro de endoscopia que porta: Monitor, cámara de vídeo, fuente

de luz, y maleta de accesorios.
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Fig.8.4. Catéter Fogarty.
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Fig.8.5. Electrodo de coagulación, unipolar  de 1mm.

Fig.8.6. Pinza para biopsia, abertura bilateral, flexible de 1 mm de diámetro.
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Fig.8.7. Neuroendoscopio pediátrico 30º KARL STORZ. Graduado 4mm,

longitud 14 cm, con conductor de luz de fibra óptica  incorporado, con

dos canales de trabajo y trocar de punción.
Todo el instrumental  que no sea esterilizable se pondrá una hora antes de la cirugía en solución antiséptica de Esporixin. Al término, se lava con abundante  suero y  se prueba. Después se colocará  en una mesa auxiliar hasta el momento de realizar la cirugía. Se tendrá disponible cantidad suficiente de solución de Ringer Lactato a una temperatura óptima de37ºc (25).

Preparación del paciente.

La preparación pre operatoria del paciente comienza con la realización de una RMN, o en su defecto una TAC, donde se podrá evaluar el tamaño, profundidad  y forma de los ventrículos cerebrales, así como la  relación de la bifurcación de la Basilar con el piso del III (26).

Se garantiza que  la piel del cuero cabelludo esté libre de infección, de existir alguna  enfermedad crónica,  ésta debe estar compensada. Se lleva al salón el paciente con una hemoglobina  óptima y se tendrá  de reserva cantidad suficiente de glóbulos, los cuales se utilizarán sólo si es necesario. En los pacientes vírgenes de antimicrobiano se valorará el uso de la quimioprofilaxis. Esto deberá  ser  en el momento y con el antimicrobiano elegido por el cirujano. El paciente después de la cirugía debe ir a una sala de terapia sus primeras 24 hrs, su permanencia dependerá de la evolución. 

Descripción de  la Técnica Quirúrgica.

Anestesia: General endotraqueal.

Posición: Decúbito supino, cabeza en posición neutra flexionada a 30 grados.

Se realiza incisión en forma de herradura con base posterior 2 cm por delante de la coronal derecha y 2 cm por fuera de la línea media .El próximo paso  consiste en hacer un trépano de aproximadamente 1 cm de diámetro y apertura de la duramadre. Se localiza un área poco vascularizada sobre el parénquima cerebral y  con el electrocoagulador bipolar se marca la zona por donde  se introduce  la vaina del  endoscopio (27). 

A la hora de introducir la vaina  se hará  tomando como referencia la pupila ipsilateral en el plano sagital y el Gonion  contra lateral  en el plano coronal. Una vez penetrada la corteza cerebral el avance de la vaina se hará lenta y gentilmente. Al canalizar el Ventrículo lateral y verificar la salida de LCR se introduce el endoscopio. Se identifica el agujero de Monro, en su margen posterior  se encuentra  el   plexo coroideo, la vena tálamo estriada en su porción interna  y la Septal en la externa. La región anterior del Monro lo delimita el pilar del Fornix (fig.8.8).
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Fig.8.8. Visualización del agujero de Monro,

Plexo Coroides, vena Tálamo estriada y Septal.

Se avanza el endoscopio al interior del tercer ventrículo donde se pueden ver  dos elevaciones  en la porción anterior del piso, (los cuerpos Mamilares). Se traza un triángulo con base hacia  los cuerpos mamilares  y vértice en el receso del Infundíbulo, en su centro se identifica un área traslúcida conocida como tuber cinereum donde se realiza la VCT. La punción debe realizarse siempre en la línea media y tan cerca como sea posible de la Lámina cuadrilátera  del esfenoides (dorso de la silla) para evitar el daño a la arteria basilar. Se aconseja realizar el ostoma con  un diámetro de 4 mm (Fig.8.9). Una vez se realice la punción del suelo ventricular se introduce el endoscopio a través del mismo y se abren las dos capas de la membrana de Liliequist. Esto permite  alcanzar la cisterna pre pontina e identificar la  arteria basilar (28,29). La irrigación con solución de Ringer Lactato se realiza con mucha precaución, pues puede distender las paredes del tercero y traer consigo arritmias cardiacas u originar un cono de presión descendente. 
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Fig.8.9. Perforación pre mamilar del piso de lII.

Una vez terminada la VCT del III se revisa  la hemostasia y se retira el endoscopio. Posterior a esto se coloca un fragmento de Helpfoan sobre la corticotomía, se deposita polvo óseo en el orificio de trépano y se cierra la piel.

 Evaluación de los resultados.
Este aspecto ocasionalmente resulta dificultoso, ya que muchos pacientes necesitan de un periodo de adaptación hasta lograr una buena circulación a través del Ostoma de LCR o una eficaz reabsorción del mismo. Esto  explica por qué muchas veces persiste la ventriculomegalia y  algunos síntomas y signos, lo cual puede llevar a diagnosticar un fallo en el procedimiento (30).

Los síntomas y signos de HEC desaparecen inmediatamente después de realizada la VCT del III y en particular el Parinaud, mientras que el papiledema demorará de dos a tres semanas.

Criterios  Radiológicos sugeridos por Cinalli en el 2004 para hablar de buenos resultados.

· Reducción del tamaño ventricular entre el 10 y 50% al séptimo día.

· Desaparición del edema peri ventricular.

· En estudios pre operatorio el piso del III es visto abombado y después de la cirugía es visto lineal.

· Los divertículos desaparecen en el post operatorio.

· Comienzan a verse los surcos y giros cerebrales borrados anteriormente por el edema  del Cerebro.

Durante la primera semana el evento más importante a seguir es la reducción de los síntomas y del tamaño ventricular, aunque varios autores han observado mejoría ostensible de los signos y síntomas sin variación en el diámetro ventricular.

Complicaciones.

 Las complicaciones que aparecen con la realización de la  VCT se presentan  entre el 6 y el 20% de los casos. Complicaciones mayores   (7%), y menores (5-13%) (31).
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Hemorragias. 

Su incidencia es realmente baja pueden  originarse   por el mismo endoscopio, el fórceps, balón, o por injuria térmica al coagular. La lesión de  los pequeños vasos ependimarios es la principal causa de hemorragias. Cuando esto ocurre  se aconseja irrigar contantemente Ringer Lactato. De no cesar el sangrado se procede a una prudente electrocoagulación; si por el contrario el  sangrado es a expensas de las venas septales, tálamo estriadas o hipotalámicas la irrigación puede ser inefectiva e interferir en la visibilidad  a la hora de la electrocoagulación. En estos casos se debe abandonar el procedimiento y  dejar una  ventriculostomía hasta que el líquido esté claro y para poder intentar nuevamente la VCT.

· Defectos Neurológicos. 

El daño a las estructuras nerviosas se puede originar de forma directa o indirecta, y ser focal o difuso. Su incidencia es mucho más baja que en las hemorragias. Las lesiones de causa directa más frecuentemente  vistas son: paresia de pares craneales, disfasias, defecto motor por daño del área motora, cápsula interna o tallo cerebral. El daño indirecto aparece cuando se interfiere en la vascularización de estructuras como el fornix, tálamo o cuerpos  mamilares.

Dentro de las lesiones difusas la confusión y el deterioro del nivel de conciencia son las más frecuentes. Estas se originan  por una Hemorragia Sub Aracnoidea (HSA), por daño del diencéfalo o tallo cerebral .El fórnix y los cuerpos mamilares establecen conexiones con el hipocampo, al dañarse son responsable de disfunción transitoria de la memoria y de la dificultad para fijar información reciente.

La contusión hemorrágica del Cerebro por daño de vasos piales, ocurre en menos del 1% de los casos .El daño de arterias importantes como la Basilar, cerebral posterior, cerebral anterior, pericallosa y los ramos perforantes de cada una de ellas  también es poco frecuente. La visualización a través del piso del III  de las pulsaciones de la basilar y la realización del  ostoma  en la mitad del piso y sobre la línea media en un área traslucida situada en un triángulo que se forma entre los cuerpos mamilares y el receso del infundíbulo minimizan el riesgo de daño vascular  y del Hipotálamo .Cuando ocurre daño vascular se recomienda retirar el endoscopio cuidadosamente, dejar una sonda intra ventricular e irrigar mucho Ringer Lactato (32).

La injuria del Hipotálamo resulta secundaria a  la distorsión de sus núcleos, por la tensión que sobre estos origina el exceso de irrigación. La bradicardia se ve en el 40% de las VCT, y aparece  por lo general, al realizar la apertura del piso del III. Dado este  caso  rara vez se necesita interrumpir el proceder.

La taquicardia ventricular por fibrilación y paro se origina cuando ocurre distorsión rápida del neuro eje, originado por un síndrome de herniación cerebral. Esto aparece cuando se irriga con rapidez y no hay drenaje eficiente. Puede aparecer como complicaciones, a las pocas horas después de la cirugía una diabetes insípida, que puede regresa días después .Esto  se debe a la lesión de los núcleos supra ópticos y para ventriculares .Otros disturbios como la amenorrea, secreción inadecuada de ADH, hiponatremia e hipotermia son menos frecuentes.

Los trastornos psiquiátricos son excepcionales y cuando se ven se asocian a lesiones del Lóbulo frontal. Las convulsiones se ven con menos frecuencia que en las DVP.

El déficit neurológico focal se debe más al daño vascular, que al  efecto mecánico. Lo cual origina  daños en las  vías largas, cápsula interna, y  tercer y cuarto nervios craneales o de sus núcleos .La apertura del piso del tercero puede traer consigo daño en las perforantes  de la cerebral anterior y ocasionar  vaso espasmo, HSA e infarto cerebral (33).

Otras complicaciones.

La infección posterior a la VCT  va del 1al 5%, y cuando se presenta, casi siempre se relaciona con el antecedente de infecciones previas, de los sistemas derivativos.

La fístula de LCR, vista principalmente en los niños, guarda relación con características propias de las edades pediátricas como lo son: la piel fina, espacio subaracnoideo poco desarrollado, que se puede corregir con la realización de punciones lumbares seriadas.

La colección subdural de LCR después de la VCT se debe a la reducción de la presión intracraneal en los niños que tienen una corteza muy fina. Suelen ser  asintomáticos y por lo general no necesitan de tratamiento quirúrgico. Se recomienda para evitar esta complicación irrigar solución de Ringer Lactato antes de extraer el endoscopio (Fig.8.10). (34).
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Fig.8.10 Colección de LCR subdural después de la TVC.

· Obstrucción del Ostoma. 

La permanencia en funcionamiento la garantiza el pulso continuo del LCR a través de los dos compartimientos, favorecido por el latido de la arteria basilar y sus ramas, vecinas al sitio de comunicación. Son varios los factores que pueden influir en el  origen de  esta situación: el tamaño del ostoma, la apertura de las capas de la membrana de  Liliequist, hidrocefalia de bajas presiones, hemorragias, infecciones  tanto antes como después de la cirugía (35). 

La edad es considerada por algunos autores también como un factor que incide en el cierre del ostoma y sobre todo cuando se realiza en niños menores de cuatro meses en los que principalmente la causa de su hidrocefalia, se debe a infecciones o hemorragias. Los resultados cuando se realiza el procedimiento en pacientes portadores de una estenosis acueductal  idiopática son mucho mejores y continúan mejorando a medida que los pacientes se acercan a los dos años de vida.  Independientemente de que el rango  de funcionamiento de la VCT del III en niños menores de dos años puede ir del 50% al 75%, la VCT constituye la primera línea de tratamiento de la hidrocefalia  obstructiva en este grupo de edad. Existe, en este proceso menos morbilidad que en la derivación  ventrículo peritoneal   (36-38).
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                                   Capitulo 9
                              Hemorragia de la matriz germinativa e Hidrocefalia

La hemorragia de la matriz germinativa (HMG) es una de las complicaciones más graves y agudas que se pueden producir en los prematuros de poco peso. Mientras que en la década de los 80 la incidencia era del 40-50%. Después de los años 90 se describe un descenso al 20% (1). Es más frecuente en prematuros de menos de 28 semanas y suele suceder con más frecuencia en los cuatro primeros días posparto. Los avances en las Unidades de Ciudades Intensivos (UCI) neonatales han conseguido una mayor supervivencia de los prematuros extremos, de manera que en los últimos años, la supervivencia en prematuros de menos de 1.500 g es superior al 80%. Pero, frente a esto, la incidencia de HMG es más elevada, por el mayor número de prematuros de alto riesgo (2-3).
    Fisiopatología:

La HMG por lo general se origina a partir de  la matriz germinativa, estructura situada subependimaria  en los ventrículos laterales, cerca de  la cabeza del núcleo caudado y que está irrigada fundamentalmente, por ramas perforantes de la arteria recurrente de Huebner, rama de la  arteria cerebral anterior, y otros ramos perforantes de la arteria cerebral media  .La matriz germinativa está constituida fundamentalmente por células con gran actividad proliferativa, que son precursoras de las neuronas en las semanas 10 y 20 de la vida intrauterina. Además  de formar los astrocitos y oligodendroglías en el último trimestre (4). 

Los elementos de soporte en esta zona son pobres y están inmersos en numerosos canales vasculares de paredes muy finas (en ocasiones sin capas musculares o de colágeno) y venas que drenan al sistema venoso profundo. Esta zona carece de mielina y sus capilares son  elementos vasculares muy rudimentarios, condición que  predispone el área a cualquier noxa.
Cuando se produce un sangramiento, éste se disemina hacia los ventrículos laterales  generalmente de manera asimétrica, la sangre tiende a coleccionarse en la región de los cuernos occipitales y en la fosa posterior, pudiendo producir oclusión de la salida de Líquido Cefalorraquídeo (LCR) en el IV ventrículo por la acción de la masa de sangre o por aracnoiditis química. También puede ocluirse el acueducto de Silvio y bloquearse el espacio subaracnoideo de la convexidad, de por sí inmaduro en los  recién nacidos. Todos estos eventos son los que pueden provocar una hidrocefalia (5,6). 

Por otra parte la sangre dentro del ventrículo produce efectos deletéreos por sí misma y por su descomposición, dentro de los más importantes tenemos:
· Disminución del flujo sanguíneo peri ventricular por aumento de la presión     intracraneal (PIC).

· Liberación de ácido láctico y potasio con acciones nocivas sobre los vasos sanguíneos, lo que se agrava por  el incremento de la PIC.

· Liberación de otros agentes vaso activos en menor cuantía.

· Destrucción de la matriz germinativa.

· Infarto peri ventricular hemorrágico.
· Necrosis neuronal pontina.

La destrucción de la matriz germinal siempre está presente y la cuantía de la misma está relacionada directamente con la extensión y grado del sangrado. Su repercusión sobre el niño no sólo tiene significación inmediata, sino también a largo plazo, teniendo en cuenta que ésta región está constituida por precursores neuronales y gliales; fundamentalmente de éstas últimas. La disminución del número de oligodendroglías puede producir alteraciones neurológicas importantes, no sólo por daño del parénquima, sino también por mala mielinización (7).

El infarto hemorrágico peri ventricular aparece en el 15 % de todas las HMG, ubicado habitualmente en la sustancia blanca peri ventricular, por atrás y por fuera del ángulo externo del ventrículo lateral. Estos pueden ser unilaterales en el 67% y el resto, aunque bilaterales, son asimétricos (8).

Durante mucho tiempo se discutió acerca del origen de esta lesión hemorrágica en el parénquima cerebral, en un inicio se creía  que la misma era una extensión del sangramiento de la matriz germinativa; sin embargo en la actualidad hay elementos que permiten afirmar que se trata de un infarto hemorrágico venoso por las causas siguientes:

· El componente hemorrágico generalmente es peri vascular y sigue estrictamente la distribución de las venas medulares en la sustancias blanca peri ventricular.

· El componente hemorrágico tiende a estar más concentrado cerca del ángulo del ventrículo, donde las venas son confluentes y finalmente se unen a la vena terminal de la región sub ependimal.

 Existe también otro cuadro propio del Recién Nacido (RN), la leucomalacia periventricular; que debe diferenciarse del infarto hemorrágico. Se produce como consecuencia de una anoxia-hipoxia importante, la que posteriormente puede sangrar, lo que hace muy difícil su diferenciación clínica (9). Sin embargo, la simetría del cuadro y la localización en el borde arterial peri ventricular cerca de la región del trígono, que se puede apreciar por estudios imagenológicos, contribuye a la diferenciación.

Otro cuadro que se presenta en la  HMG, es la  necrosis neuronal pontina. Aparece en el 45 % de los casos y prácticamente todos los niños mueren por fallo respiratorio. Parece que su causa fundamental es la hipoxemia, trastornos hipóxicos  isquémicos  o ambos. Recordar que en la hipoxemia hay un aporte adecuado de  sangre; pero no está adecuadamente oxigenada. En  la isquemia, la oxigenación de la sangre es buena; aunque  el suministro es deficiente (10).

Patogenia:

Uno de los aspectos que más ha contribuido a mejorar el pronóstico de los niños con HMG ha sido la mejor comprensión de su patogenia, la cual tiene un origen multifactorial. Para el análisis se han considerado una serie de factores, que  se dividen en: intravasculares, vasculares y extravasculares.

Factores Intravasculares.

Relacionados fundamentalmente con la regulación del flujo sanguíneo cerebral (FSC) y la presión del lecho microvascular de la matriz germinal. Existen otros factores relacionados con la función de las plaquetas y la capacidad de la sangre de formar el coágulo:

a.- Fluctuaciones del Flujo Sanguíneo Cerebral: Se ha señalado el gran vínculo que existe entre las fluctuaciones del Flujo Sanguíneo Cerebral (FSC) y las HMG. Estas variaciones se aprecian generalmente en RN portadores de distrés respiratorio, lo que se ha comprobado en investigaciones con Doppler y al parecer están relacionadas con la mecánica de la ventilación. Esto es una alerta ante cualquier recién nacido con trastornos ventilatorios, pues constituyen un grupo de riesgo, que puede sufrir una HMG (11).

b.- Elevación del FSC con el aumento de la tensión arterial sistémica: El niño prematuro es propenso a presentar estas oscilaciones del flujo, así como a elevaciones pasivas de la TA, sobre todo en las primeras horas de vida .No está bien esclarecido hasta dónde estos trastornos circulatorios son secundarios respecto  a disfunciones de la autorregulación, a vasodilataciones máximas por hipercapnia, hipoxemia, o la combinación de estos factores (21). Se conoce además que muchas manipulaciones en los recién nacidos repercuten en la hemodinámica de los mismos.

c.- Elevación de la presión venosa cerebral (PVC): Otro factor contribuyente es la elevación de la presión venosa cerebral,  que se produce secundariamente durante la labor del parto. Así como también  la presencia de asfixia y complicaciones respiratorias. Su importancia está dada por la anatomía de la porción venosa de la matriz germinal, pues la dirección del flujo venoso profundo toma una forma de U en la región subependimaria, cerca del agujero de Monro y confluyen las venas tálamo estriadas, medular y septales, para formar las venas cerebrales internas, que drenan a la vena magna de Galeno (12).
La presión venosa se incrementa durante la labor del parto por las contracciones uterinas, en un inicio y posteriormente en el período expulsivo por las deformidades que sufre el cráneo a su paso por el canal del parto. La asfixia puede  aumentar la presión venosa por fallo cardíaco hipóxico- isquémico, por lesión del miocardio, del subendocardio o de los músculos papilares. Los trastornos respiratorios en los prematuros aumentan la presión venosa, ya sea por la colocación de un ventilador mecánico, por la presencia de un neumotórax, por anomalías de los mecanismos de la respiración o durante la aspiración de secreciones traqueales.

     d.- Disminución del FSC: algunos han citado como otro factor contribuyente a la producción de HMG, pero nos parece que es más lógico pensar que sea por las variaciones del flujo.

e.- Trastornos de la función plaquetaria o de la coagulación: Los trastornos de la función plaquetaria-capilar o de la coagulación en prematuros, indudablemente coadyuvan la presencia de otras alteraciones (13).

    Factores Vasculares:

Relacionados directamente con las características anatómicas de los vasos sanguíneos de la matriz germinal:

a.- Los capilares de la matriz germinal son débiles y por tanto de una integridad muy frágil. Son vasos en involución,  es un nido vascular inmaduro que evoluciona a capilares maduros, cuando desaparece la matriz germinal. Pinar y colaboradores. (14,15), han podido demostrarlo con el microscopio electrónico,  que el hecho de ser vasos en involución los hace más susceptibles a la ruptura; a esto se adiciona que poseen sólo una cubierta endotelial, carentes de músculo y colágeno lo que aumenta su vulnerabilidad.

b.- Existen otros factores que posiblemente hagan más vulnerables los vasos de la matriz germinal, por un lado el sitio habitual de la hemorragia se encuentra en el borde vascular de las zonas de irrigación de las arterias estriadas y talámicas, haciendo susceptible la zona al insulto isquémico y por tanto más frágil ante una reperfusión, al mismo tiempo los capilares en general, tienen un alto requerimiento del metabolismo oxidativo , el cual es mayor en los del cerebro , lo que aumenta la fragilidad a dicho nivel.

   Factores Extravasculares:

Se refieren fundamentalmente al espacio que rodea la matriz germinal. En primer lugar el soporte de la misma es deficiente, gelatinoso, friable. En segundo lugar, a este nivel hay una gran actividad fibrinolítica modulada por un sistema proteolítico, que es propia de las regiones donde se están desarrollando remodelaciones. Otros han sugerido una disminución de la presión tisular como  factor contribuyente, pero no parece tener solidez y recientemente Heep  demostró un aumento de la interleukina 6 en las HMG y la leucomalacia. Esto sugiere  la presencia de un cuadro inflamatorio local, sobre todo en los prematuros menores de 28 semanas (16).
HIDROCEFALIA POST HEMORRAGIA:

Las hemorragias grado III y IV, además de sangre intraventricular, presentan  un elevado porcentaje de  hidrocefalia secundaria (fig.9.1). La hidrocefalia se produce por obstrucción de las vías habituales de reabsorción y circulación del LCR por restos hemáticos y detritus. La sangre produce, además, una aracnoiditis química y reacción fibrótica, principalmente en la fosa posterior. La presentación clínica de la hidrocefalia puede ser aguda, subaguda o crónica (17). Teniendo  por lo general un inicio súbito en las primeras  24 a 48 horas del nacimiento. El  cuadro habitual es la aparición de convulsiones, paro cardíaco o apnea prolongada, con toma del sensorio, fontanela abombada y caída del hematocrito, sin explicación aparente. Hay pacientes que pueden tener poca o ninguna sintomatología.  Puede aparecer en un prematuro con una evolución clínica postparto normal siendo más frecuente  su aparición en los que tienen cuadros respiratorios asociados, los nacidos de madres jóvenes, los bajos pesos y cuando el período gestacional es más corto. El   90% de los recién nacidos con una edad gestacional  menos de 32 semanas presentan HMG. Una fontanela normotensa no excluye la presencia de una HMG (18,19).

Diagnóstico:

No necesariamente una dilatación ventricular, secundaria a la hemorragia, significa un progresivo aumento de la presión intracraneal. En este sentido, por ejemplo, la dilatación ventricular puede aparecer también como una hidrocefalia ex vacuo, por pérdida de masa cerebral secundaria a infartos venosos o isquemia de la sustancia blanca periventricular. La diferenciación de ambos tipos de dilatación ventricular es importante, ya que si es hipertensiva, precisa tratamiento (20).
En los pacientes con hidrocefalia ex vacuo no se aprecia fontanela a tensión y el perímetro craneal no se modifica, por lo que es muy dudoso que se necesite realizar tratamientos derivativos. Sin embargo, lo habitual en las hidrocefalias secundarias a hemorragia prenatal, es la presencia de fontanela a tensión, aumento de perímetro craneal y diastasis  de suturas, acompañado de síntomas clínicos  como vómitos, letargia, episodios de apnea y bradicardia. La dilatación ventricular puede comenzar en los primeros días después de la hemorragia, o presentarse de manera progresiva entre la primera y tercera semana.  En general está bien establecida la vigilancia estrecha de los prematuros y en especial los que constituyen el grupo de alto riesgo. El ultrasonido es un método diagnóstico rápido y  no cruento, que se realiza en la misma UCI-neonatal, sin precisar traslados ni sedación, Permite determinar la localización, el tamaño y la extensión de la hemorragia, y si existe dilatación ventricular asociada . Su utilidad también es importante en el seguimiento de estos pacientes; tiene el inconveniente de que,  a pesar de utilizar las ventanas mastoideas para valorar la fosa posterior, presenta  una serie de limitaciones para detectar hemorragias pequeñas localizadas en ganglios basales y fosa posterior. Para el diagnóstico por ultrasonido se sigue, desde 1978, la clasificación de Papile; esta  permite determinar extensión del sangramiento y grado de dilatación ventricular (21).

 Mucho se ha discutido acerca de la investigación ideal a realizar en estos pacientes. Algunos autores recomiendan la Tomografía Axial Computadorizada (TAC) por los detalles que puede aportar; sin embargo tiene el inconveniente del traslado hacia el departamento de Imaginología y además de   recibir una cantidad significativa de radiaciones, lo que puede ser perjudicial en un paciente inmaduro (22). Hay autores que prefieren  la resonancia magnética (RM) para determinar la extensión de las hemorragias Y  mejor definición. También  para valorar el tiempo transcurrido desde que se produjo, analizando el grado de degradación de la sangre y poder predecir resultado neurológico a largo plazo. Tiene  como inconveniente la necesidad de sedación y el tiempo que demora realizar el estudio.

Clasificación de Papile 1978.
Grado I: Cuando el sangramiento está localizado en la matriz germinal, cuando esta es sin o mínima hemorragia intraventricular.

Grado II: El sangramiento es intraventricular y ocupa entre el 10 y el 50 % del ventrículo.

Grado III: El sangramiento intraventricular es mayor del 50 % y el ventrículo lateral está distendido.

Grado IV: A lo anterior se asocia sangramiento intraparenquimatoso.

Una vez establecido el diagnóstico de HMG se realiza seguimiento evolutivo con USG, buscando la aparición signos de dilatación ventricular. James et al, sugieren los siguientes criterios para su diagnóstico:

· Atrium ventricular mayor de 10 mm.

· Índice de Evans mayor de 0,35.

· El cuerpo del ventrículo lateral, en un plano sagital, a nivel del tálamo mide más de 10  mm.

En fase tardía la TAC es útil y permite realizar el diagnóstico diferencial con otros procesos como la leucomalacia periventricular y los quistes porencefálicos (23). 
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Fig. 9.1. Hemorragia de la matriz germinativa grado III.

Tratamientos de la hidrocefalia  secundaria a HMG.

Tratamiento médico.

La administración de Acetazolamida y la Furosemida se han utilizado para disminuir, la producción de  LCR. Tienen efectos secundarios como las alteraciones en el equilibrio ácido-base, trastornos hidroelectrolíticos, alteraciones gastrointestinales, nefrocalcinosis y letargia .Whitelaw y colaboradores. (24)  realizaron una revisión sobre la utilización de estos fármacos y concluyeron que no se recomendaban en prematuros por las múltiples complicaciones que pueden producir y porque no reducen la probabilidad de precisar sistemas de derivación por hidrocefalia. El último trabajo publicado sobre la utilización de estos fármacos es de Kennedy  (25) reafirma los resultados anteriores de poner en entredicho que disminuyan la posibilidad de precisar un shunt, además de que se asocia con aumento de la morbilidad neurológica.

Agentes fibrinolíticos intraventriculares.

Estudios experimentales con agentes fibrinolíticos intraventriculares han demostrado una disminución de la dilatación ventricular secundaria a la hemorragia, por lo que también se han utilizado en neonatos. En otra revisión Cochrane, Whitelaw  y colaboradores analizaron  los estudios que aportan casos problema y casos control, encontraron  que hasta el año 2000 sólo un estudio cumplía estos requisitos (26). Los resultados mostraron que, en ambos grupos, la necesidad de derivación permanente fue la misma y, además, se unía el riesgo de resangrado .No se han publicado artículos posteriores a la revisión Cochrane sobre la utilización sistemática de agentes fibrinolíticos en la hemorragia del prematuro. 

Whitelaw  publicó un nuevo proceso en el 2003, utilizando como tratamiento fibrinolítico el activador tisular del plasminógeno (r-TPA), combinado con drenaje e irrigación  terapia DRIFT (drenaje, irrigación y tratamiento fibrinolítico), en dosis de 0,5 mg/kg de r-TPA inyectado en un catéter ventricular frontal. Posteriormente, se realizaba irrigación con una solución artificial de LCR a 20 mL/h, que se drenaba por un catéter colocado en el ventrículo contralateral. La irrigación se mantenía durante unas 72-96 horas. Realizaron  este tratamiento en un grupo de 24 pacientes: uno falleció y, de los restantes, seis necesitaron derivación definitiva. El índice de infección fue del 8% y en dos pacientes se produjo una nueva hemorragia. Los autores consideraban que era un tratamiento altamente agresivo e invasivo, pero con menor incidencia de hidrocefalia hipertensiva (27).
Punciones lumbares (PL).

Se postuló que la extracción precoz de LCR podría mejorar el pronóstico de los niños con hemorragia ventricular. La extracción física del LCR que contiene sangre y proteínas, puede  permitir que las vías de salida y reabsorción del LCR se reabran y favorezca una mejor circulación. Esta misma extracción de restos hemáticos y proteínas podría prevenir las reacciones fibróticas e inflamatorias y reducir el riesgo de desarrollar una hidrocefalia permanente. 

Artículos recientemente publicados refrendan una mejoría en el flujo sanguíneo cerebral con la extracción de LCR y es quizá más llamativo el aumento del parénquima cerebral demostrado mediante RM tras el drenaje de LCR. En 1985, Kkreusser publica una revisión sobre 16 niños con HMG, en 12 de los cuales se controló la hidrocefalia y no fue preciso implantar sistemas de derivación (28,29). En el mismo año, Anwar informa que las PL constituían una solución temporal, pero que no había diferencia a largo plazo frente a la colocación de shunt. 

En la revisión cochrane publicada en 2001, Whitelaw analizaba cuatro estudios (30). Ninguno demostró un efecto significativo del drenaje de LCR por PL. En  cuanto a la necesidad de derivación; sí se hace referencia a un 9% de meningitis en un estudio sobre 157 niños, en el cual se concluía que las PL no se recomendaban en el tratamiento de la hidrocefalia posthemorrágica. 

Posteriormente, no se han publicado trabajos que defiendan la realización de las PL. Su indicación sería exclusivamente en aquellos casos en que existe un aumento de la presión intracraneal y está totalmente contraindicada la colocación de sistemas de derivación ventricular. No hay que olvidar que en estos niños puede existir además una hemorragia en fosa posterior que obstruya la circulación del líquido hacia el raquis y, por lo tanto, no sería eficaz realizar la PL para extraer LCR (31,32).

Punciones ventriculares.

Las punciones ventriculares están indicadas en situaciones graves de incremento de la presión intracraneal. Hidrocefálicos en los que no hay comunicación entre los ventrículos y el espacio lumbar, estén  inestables o que no toleran la posición de decúbito lateral. 

Técnicamente se realiza con una aguja del calibre 23 a través del ángulo externo de la fontanela, en la línea media pupilar. Se pueden extraer 10 cm3/kg en cada punción. Las punciones se pueden repetir cuantas veces sean necesarias. El inconveniente de esta técnica es que se requiere de  perforaciones repetidas del córtex frontal, con riesgo consiguiente de hemorragias o epilepsia (33).

Catéter con reservorio.

Para evitar las punciones ventriculares repetidas, algunos autores prefieren la colocación de un catéter ventricular conectado a un reservorio subcutáneo, tipo Ommaya, que permita realizar extracciones periódicas de LCR .La punción de estos reservorios se realiza de forma periódica cada 48 horas o bien dependiendo de las cifras de presión intracraneal .En el estudio de Hudgins  , serie muy amplia en la que se trataron de esta forma 149 niños, un 20% requirió revisión por obstrucción, atrapamiento ventricular e infección. La tasa de infección fue del 8% y hasta un 12% de fístulas de LCR. El 88% de los niños precisaron una derivación definitiva (34). 

En el 2001, Richard et al publicaron una serie de 64 pacientes a los que se colocaron reservorios tipo Ommaya para realizar extracciones periódicas de LCR. El porcentaje de infecciones fue del 21,8% y se describen dos fallecimientos relacionados con el propio reservorio (35). La utilización de los catéteres con reservorios tiene, además de los riesgos de infección, obstrucción y desplazamientos; otros posibles inconvenientes como es la no contante extracción del LCR, sino cada 24-48 horas, con lo cual la presión intracraneal oscila.

La colocación de un reservorio en el ámbito craneal precisa realizar una disección subcutánea amplia en niños en los que la propia hidrocefalia ha distendido el cráneo y la piel, haciéndola más frágil, más aún en los prematuros que tienen una piel muy delicada y fina, que fácilmente se puede erosionar. De ahí el riesgo de este procedimiento de provocar fugas de LCR tras repetidas punciones. Si para evitar esto se realiza tunelización hasta la región  supraclavicular, colocando el reservorio a distancia, se requiere una intervención quirúrgica con anestesia general, casi similar a la que se realizaría para colocar una derivación definitiva interna (36).

Drenajes subgaleales.

Otro de los tratamientos temporales publicados para la hidrocefalia es la colocación de los shunt subgaleal, que consisten en situar un catéter ventricular conectado a un reservorio Rickman que drena en el espacio subgaleal, donde se ha dejado una cavidad en la cual el líquido se acumula y se reabsorbe posteriormente. 
En el estudio de Sklar, 62 niños fueron tratados por este sistema, presentando un 10% de infecciones y un fallecimiento por infección subgaleal con necrosis de la piel; 39 niños requirieron shunt permanente. Rahman  refirieron que en algunos pacientes fue preciso puncionar la colección por la tensión acumulada (37). Ambos trabajos defienden este tratamiento en prematuros de muy poco peso. En 2005 se publicaron dos artículos sobre la utilización de ésta técnica. Tubbs  efectuó una revisión de 170 drenajes subgaleales colocados en 131 pacientes pediátricos por diversas patologías (hemorragias, tumores, infección valvular), de los que 28 presentaban hidrocefalia secundaria a hemorragia ventricular neonatal. Referían una incidencia de infecciones del 5,9%, hemorragia intraparenquimatosa del 1,1% y fístulas de LCR del 4,7% (38). 

En el trabajo de Willis  se realizaba esta técnica en seis niños con hidrocefalia post hemorragia. En cinco de ellos fue preciso colocar posteriormente una derivación; cuatro de los seis pacientes desarrollaron infecciones (66,6%), uno del propio sistema subgaleal y los otros tres al convertir el sistema en una derivación ventriculoperitoneal. Los autores hacen referencia a un porcentaje de infecciones global del 1% en las derivaciones implantadas por otras etiologías y sin colocar previamente un shunt ventriculosubgaleal, motivo por el que no aconseja la utilización de este sistema. Sobre la utilización de esta técnica, no creemos que sea muy aconsejable. Tiene la ventaja frente al catéter con reservorio que no es preciso puncionar para evacuar el líquido, pero la distensión a la que se ve sometida la piel por el LCR estancado favorece los riesgos de infección y de fuga.

Drenaje ventricular.

Con esta técnica se pretende realizar una extracción constante de LCR de las cavidades ventriculares, manteniendo una presión intracerebral normal y estable. Uno de los principales inconvenientes es el riesgo de infección (10%), además de la obstrucción .En 1987, Rodees  publica su experiencia sobre la colocación de estos drenajes en la misma UCI neonatal, para evitar el traslado a quirófano de estos prematuros en situación delicada. Un 10% de los niños presentaron apnea cuando se insertaron los catéteres, un 8% hemorragia y un 6% ventriculitis. La mortalidad de este estudio fue del 27%, aunque no se relacionaba con el drenaje. El 70% de los 27 niños que sobrevivieron precisaron derivación permanente (39). 

Otra serie publicada es la de Weninger, quien analiza 27 pacientes con hidrocefalia secundaria a hemorragia grado III y IV, aconsejaban la tunelización subcutánea para reducir el riesgo de infección y consideraban que la cantidad de líquido extraído debía ser de 10-15 cm3/kg, cerrando el drenaje cuando se realizaban intervenciones sobre el bebé que podrían incrementar la presión intracraneal y producir un sobredrenaje. Recomendaban la utilización de antibióticos durante todo el tiempo en que permaneciera el drenaje y la realización de seguimientos periódicos del LCR con recuento celular, de cultivos y recambios del sistema externo de forma periódica. Refirieron la necesidad de reimplantar el drenaje por salida espontánea u obstrucción. El drenaje se mantenía una media de 23 días, no se hizo referencia a infecciones (40). 

Este mismo grupo publicó una serie de 37 casos en un período posterior al trabajo previo. Referían un 5,4% de tasa de infección e insistían en la importancia de continuar el tratamiento antibiótico mientras se mantuviera el drenaje. La incidencia de infección referida en la bibliografía, en los últimos 25 años, oscila entre 0  y el 10%. El tiempo en el que permanece el drenaje varía entre 20 y 40 días. En nuestra propia experiencia tratamos de realizar tratamiento definitivo lo antes posible, de no poder ser así cambiamos el catéter entre siete y diez días. 

Otro de los puntos controvertidos es la utilización o no de antibióticos profilácticos. Rodes, que no los utilizan, presentan una tasa de infección del 10%. Zingale  recomienda  la utilización profiláctica de antibióticos, si el drenaje va a ser por largos períodos de tiempo, aconsejando Vancomicina o Teicoplanina (41). 

La manipulación sobre el drenaje debe ser la menor posible y en cuanto a la colocación del drenaje en la propia UCI neonatal, puede indicarse en prematuros de alto riesgo en que los traslados estén contraindicados. Frente a los riesgos de infección de las otras técnicas de drenaje de LCR, la incidencia media de un 5% de infecciones, es aceptable. Estamos de acuerdo en que es importante la tunelización subcutánea, el mantenimiento de los antibióticos y los controles estrictos de la bioquímica y cultivos de LCR. En nuestra experiencia, en prematuros de muy poco peso, hemos realizado los controles bioquímicos de LCR cada 48 horas en la primera semana y posteriormente cada 24 horas. Cuando hemos observado una tendencia a aumentar el recuento de células blancas se ha procedido a retirar el drenaje ventricular y colocar un nuevo sistema en el hemisferio contralateral; esto nos ha permitido que el líquido se aclare de restos hemáticos y proteínas, así como que el paciente aumente de peso corporal.

Derivaciones ventriculoperitoneal.

Los sistemas de derivación interna definitiva siguen siendo  una forma importante de tratamiento  de la hidrocefalia secundaria a HMG (Fig.9.2). Estos sistemas no se deben  implantar en la fase inicial de la hidrocefalia, debido al  alto índice de obstrucción ocasionado por la sangre o por complicaciones, secundarias al poco peso del prematuro y el riesgo de infecciones. La mayoría de los trabajos publicados siguen refiriendo peores resultados en el desarrollo neurológico de los niños con HMG que precisaron una derivación. Por este motivo, la mayoría de los centros son reacios a que se coloquen sistemas de derivación internos. Pero no hay que olvidar que los niños que desarrollan hidrocefalia son los que presentan las hemorragias más graves (grado IV). Por tanto, gran parte de esa falta de desarrollo es secundaria a la propia hemorragia y no al hecho de colocación de una derivación de LCR. Pero es real que, en caso de complicación de estas derivaciones, las sucesivas revisiones por infección u obstrucción, contribuyen al deterioro progresivo del prematuro. Dependiendo de los estudios y tratamientos aplicados en la fase inicial de la hidrocefalia, así como de las complicaciones surgidas durante estos tratamientos, en la bibliografía se puede encontrar que entre un 10 y un 35% de niños con hidrocefalia post hemorrágica, esta se va a resolver sin necesidad de colocar un sistema derivativo definitivo (42).

En la revisión de Reinprecht   analizó una serie de 76 niños, de los cuales 42 necesitaron derivación. Colocaron drenaje ventricular externo hasta que el niño estuviera en condiciones de recibir la derivación o válvula. La necesidad de derivación fue del 66,7% y refirieron que su incidencia era menor que en las series en que se había colocado catéter con reservorio subcutáneo. Además, hacían referencia a otras series en que se colocó también drenaje ventricular, con una necesidad de shunt en el 64 y 68%, mientras que en las series donde se utilizó reservorio fue del 75-88% (43). El sistema a implantar preferido por la mayoría de las publicaciones son las derivaciones ventriculoperitoneales (90%). Este sistema tiene la ventaja de permitir dejar más catéter distal para el crecimiento del niño, lo cual evita las sucesivas revisiones (fig.10 c). El peritoneo es una cavidad más amplia y con menor riesgo de infección. La cavidad atrial se utiliza en aquellos casos en los que se contraindique la cavidad peritoneal.

En cuanto al tipo de derivación a implantar, las series son muy variadas. Desde los sistemas neonatales unishunt, la válvula Hakin o la válvula Pudenz, hasta las válvulas programables referidas por algunos autores debido a  sus mejores resultados, en cuanto a evitar el hiperdrenaje o los ventrículos colapsados (44). 

En cuanto al momento oportuno para realizar esta intervención, se aconseja que el prematuro tenga un peso mínimo de 2.000 g y el LCR presente unas proteínas inferiores a un gramo. Sin embargo, otros autores han realizado los implantes incluso con 1 g y no refieren por ello más complicaciones. Liechty hacen referencia a una mortalidad del 10% en niños con peso inferior a 1.500 g y un 11,8% de infecciones. La propia prematuridad del niño se considera un factor de riesgo de desarrollar más infecciones y complicaciones (45). Los trabajos de Taylor informan que la derivación no debería implantarse antes de las cinco semanas de vida, por presentar mayor índice de infecciones. No encuentran mayor tasa de infección en relación con poco peso. Boop  apunta a un 13% de infecciones en las válvulas colocadas en el período perinatal, frente al 3,7% de infecciones globales en las derivaciones implantadas en cualquier edad (46,47). 

Otro de los problemas que pueden presentar las válvulas es la compartimentación del lecho ventricular, muy en relación con las infecciones, drenajes prolongados y el exceso de detritus sanguíneos .Una de las soluciones a este problema pueden ser las fenestraciones endoscópicas de las membranas intraventriculares, mejor que colocar catéteres adicionales, aunque es frecuente que estas fenestraciones sea necesario repetirlas. 

El momento correcto para colocar la derivación tiene que ser pues un  balance entre los riesgos de mantener la hipertensión intracraneal y la menor probabilidad de complicaciones por la derivación. Para Liechty, los niños a los cuales se les implantó una derivación en las primeras seis semanas presentaron un mejor desarrollo motor (no mental), en comparación con el grupo control al que se implantó la derivación después de las seis semanas (48). Otros autores, como Resch, reporta mejores resultados si el shunt se coloca después de las seis semanas, pero las diferencias no son significativas (49). En lo que sí coinciden la mayoría de los autores es en el riesgo de un peor desarrollo neurológico en relación con revisiones múltiples de las derivaciones, bien por obstrucción o por infección.


Fig.9.2. Evolución del tamaño ventricular después de realizada DVP.

Criterios para realizar punciones evacuadoras:
· Para estudio de LCR si existe sospecha clínica de infección meníngea.
· Como medida descompresiva de emergencia en hidrocefalias de presentación aguda.
· Como medida de espera mientras se alcanza el peso o situación sistémica considerada necesaria para la intervención. 
Se realizan el mínimo número imprescindible de punciones para el control de la hipertensión intracraneal. Habitualmente es suficiente con una o dos punciones fontanelares por semana con evacuación de 20-30 cc de LCR (50).
Indicación de Drenaje Ventricular Externo (DVE).

· Infección meníngea confirmada, para tratamiento combinado intravenoso e intratecal y control.

· Presentación aguda, con necesidad de punciones evacuadoras repetidas de forma prolongada para control de hipertensión intracraneal, en pacientes considerados viables y tras obtención de consentimiento informado.

Indicación de la derivación ventrículo peritoneal.

· Existe un aumento progresivo y patológico del perímetro cefálico >1.5 cm/ semana durante 2 semanas junto con aumento de índices ventriculares en al menos dos ecografías seriadas y siempre y cuando el índice tálamo-caudado sea superior a 1 cm (ventriculomegalia moderada o grave).

· Peso superior a los 2000 g y más de cinco semanas de vida.

· Compensación sistémica.

· Liquido Céfalo Raquídeo estéril  y con cifras de menos de 200 mg / dl de proteínas.

 Contraindicación para derivación ventrículo peritoneal.

· Infección sistémica.

· Coagulopatias

· Piel  inadecuada.

· Co-morbilidad severa con repercusión en la expectativa de vida.

· Abdomen no viable.

Ventriculostomía del piso del III ventrículo en la HMG.

Anteriormente cuando un paciente presentaba una historia de hemorragia intra ventricular, no se consideraba dentro de los candidatos para la ventriculostomía del piso del tercer ventrículo por ser la hidrocefalia del tipo comunicante. En el año 2002  Siomin y colaboradores publican un estudio multicéntrico retrospectivo  de pacientes con hidrocefalia post hemorrágica que fueron tratados con esta técnica, donde los resultados fueron favorables en un  56% (51). Posteriormente  Smyth en el 2003, obtiene mejores resultados con un 76% de positividad en los pacientes intervenidos. Estos autores coinciden en que dentro de las causas de fallo en la técnica  usada en estos pacientes, se encuentran la aracnoiditis y la baja presión de estas hidrocefalias lo que interfiere en la permeabilidad del ostoma (52,53).
PRONÓSTICO A LARGO PLAZO:

Volpe  ha establecido cuatro grupos de tratamiento de la hidrocefalia, según el tiempo de instauración:

Grupo A: dilatación lentamente progresiva, que aparece a las cuatro semanas. Requiere controles con ultrasonido y, en la mayoría de los casos, se produce una detención espontánea de los ventrículos.

Grupo B: dilatación lentamente progresiva persistente, posterior a las cuatro semanas, que no se detiene de forma espontánea y requiere tratamientos alternativos.

Grupo C: dilatación ventricular rápidamente progresiva. Se basa en un crecimiento rápido del perímetro craneal, superior a 2 cm en una semana, con signos por ultrasonido  de hipertensión intracraneal.

Grupo D: hidrocefalia tardía, que puede aparecer a lo largo del primer    año de vida. 
Se ha establecido una probabilidad de desarrollar hidrocefalia y de incidencia de mortalidad según el grado de hemorragia. 

De tal forma que en las hemorragias grado I la mortalidad, por la propia hemorragia, es del 5% y la incidencia de ventriculomegalia es también del 5%. Para el grado II, la mortalidad asciende al 10% y el desarrollo de dilatación ventricular es del 20%. En las hemorragias grado III estos porcentajes son del 20 y 55%, respectivamente; mientras que en el grado IV, la mortalidad es del 50% y la posibilidad de desarrollar hidrocefalia del 80% (54).
En 1997, Picus analiza los costes producidos tras el seguimiento de prematuros con hemorragia grado IV, en niños nacidos entre 1977 y 1987. Fueron identificados 52 pacientes, de los cuales sobreviven 19. Todos presentaron alteraciones motoras e intelectuales graves. Fueron tratados inicialmente con reservorio y posteriormente con válvula. El número de revisiones de las derivaciones fue de 0-27, con una media de 6,6. Un 79% tenían un desarrollo intelectual dos desviaciones estándares por debajo de la media. Desde el punto de vista motor, un 63% presentaba tetraparesia espástica acusada, y 11, crisis epilépticas frecuentes.

A la vista de los resultados a largo plazo, además de los costes elevados que supone, se plantea la necesidad de informar a los padres el pronóstico a largo plazo, antes de decidir si se realizan tratamientos médicos agresivos en estos pacientes, lo que plantea un problema ético-legal difícil de resolver . Según Murphy, un 90% de los niños con hidrocefalia posthemorrágica presentan alguna discapacidad motora, en un 76% es moderada y en un 56% es grave. Muchos estudios refieren un desarrollo neurológico normal en niños con HIV, porcentaje que oscila entre el 6 y el 29% (55).En la revisión de Resch, un 25% de los niños presentan un desarrollo normal a la edad de 5 años. No encuentran diferencias entre los resultados valorados al año y a los 5 años. El 70% de los niños con hemorragia grado IV muestran graves alteraciones, mientras que en los grados II-III el porcentaje disminuye al 37%. Para estos autores, los factores de edad gestacional superior a 30 semanas, peso al nacer superior a 1.500 g y colocación de la derivación después de las 6 semanas, tienen mejor pronóstico, aunque no hay diferencias estadísticamente significativas (56).
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                                       Capitulo 10
                                 Colapso ventricular sintomático

El colapso ventricular sintomático es una de las complicaciones que se pueden ver después del uso de los sistemas derivativos, y es caracterizado por la  presencia de ventrículos hendidos  en estudio de neuroimágenes, y cefalea crónica o intermitente.  Se asocian estados discontinuos de hipertensión o hipotensión intracraneal, con disminución secundaria de la compliance cerebral; situación que aumenta la susceptibilidad de estos pacientes  a cambios mínimos de presión intracraneal (1-3). 

Epidemiología.

La frecuencia exacta  del Colapso Ventricular  Sintomático (CVS), síndrome de ventrículos no compliantes o slit ventricular como también se le conoce en las diferentes series revisadas, oscila entre 4y 37% (4,5). Factores como  el número de revisiones quirúrgicas  de los sistemas derivativos, la presión de apertura de las válvulas, pacientes derivados en épocas temprana de su vida y donde la causa de su hidrocefalia es congénita o secundaria a traumas, infecciones y hemorragias intracerebrales parecen influir en su desarrollo. Otro factor importante es la colocación del sistema derivativo  con las fontanelas abiertas, hecho que demuestra  por qué la patología se ve con menos frecuencia en adultos (6).

Manifestaciones Clínicas:

El inicio de las manifestaciones clínicas en el CVS, pueden ser agudas o sub agudas. La cefalea crónica de grado variable es el síntoma más frecuente, siendo de localización frontal u occipital, la cual puede ser precipitada por fiebre, ejercicio físico o el calor. Al examen físico se puede constatar ataxia y papiledema. Estos episodios están relacionados con fluctuaciones en las ondas de presión intracraneal los cuales pueden terminar clínicamente en vómitos, convulsiones, hiperventilación, taquicardia e hipertensión sistémica (7-9). De no interferirse en el curso de la enfermedad  se presentan signos y síntomas de herniación cerebral.

El CVS se asocia clínico patológicamente a ciertas circunstancias que el médico debe conocer, lo que facilita el diagnóstico y tratamiento más racional (10).

1-Hipotensión intracraneal.

Esta situación está condicionada por el sobredrenaje ventricular y se caracteriza por cefalea intensa, la que aparece con la bipedestación. Esta progresa a medida que avanza el día y se hace más intensa en horario de la tarde noche, calmándose con el reposo y sobre todo cuando el niño se acuesta y no usa almohada.

La mayoría de los casos debutan en la primera década de la vida, existiendo un pico entre los 4 y 7 años  de edad .El intervalo entre la colocación del sistema derivativo y la aparición de las manifestaciones clínicas  va de meses a años,  y generalmente después de un periodo donde funcionó normalmente su sistema derivativo. Por lo general la  hidrocefalia es de causa congénita  o secundaria a infecciones, trauma o hemorragias; las  que se derivan en edades tempranas de la vida, para lo que se han utilizado válvulas de baja presión (11,12). 

La  presión intracraneal se puede comportar de forma variable, siendo lo más frecuente que tenga valores bajos o normales. Al realizar punción del reservorio del sistema, se  puede comprobar  la no obstrucción del catéter ventricular, al observar el relleno del mismo (13).

En  estudios Imaginológicos , ya sea el Rx simple de cráneo o algunos de alta resolución como la Tomografía Axial Computarizada (TAC) y Resonancia Magnética Nuclear (RMN)  se pueden observar signos como son: engrosamiento de la bóveda craneal , esclerosis de las suturas ( principalmente la coronal)  fosa craneal posterior pequeña , senos paranasales prominentes, microcefalia y craneosinostosis (fig.10.1 ). Las cisternas de la base pueden estar comprimidas o ausentes, el espacio subaracnoideo es nulo, se observan engrosamientos meníngeos,  aracnoideos, distorsión del tronco cerebral, nervios craneales, quistes aracnoideos secundarios, tabicamiento, aislamiento de ventrículos laterales, IV ventrículo atrapado y lo más importante, el tamaño ventricular es pequeño o en  hendidura (14-16). 
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Fig.10, 1 .TAC  simple craneal que muestra signos radiológicos de hipotensión intracraneal por sobre drenaje ventricular.

Tratamiento.

Se han puesto en práctica diferentes formas de tratamiento, desde  cambio del sistema valvular a uno de mayor presión de apertura, sustitución por válvulas con mecanismos antisifón  y  uso de las programables como opción más reciente. Con la aparición de la cirugía endoscópica y utilizando el test de oclusión del sistema derivativo, una vez comprobada la dilatación  ventricular, podemos realizar ventriculocisternostomía del tercero y de esta forma no tener que prescindir del sistema derivativo (17).

2- Obstrucción proximal intermitente.

Este puede ser el más común de los problemas que acompañan al CVS, la presión intracraneal puede ser normal o baja e ir  aumentando progresivamente con la actividad física, acompañándose de cefalea la cual puede ser de intensidad y duración variable, aliviándose cuando se abre el catéter ventricular y la presión intracraneal vuelva a valores normales. El CVS se origina secundario a sobre drenaje, lo cual origina colapso de las paredes ventriculares que están en contacto con el extremo ventricular del catéter (18).

Inicialmente el tratamiento a seguir recomendado es la revisión del extremo ventricular seguido del cambio de la válvula por una que tenga mayor presión de apertura, posea mecanismos antisifón, o sea programable.

Muchas veces solo se revisa el extremo distal, llevando esto a múltiples re intervenciones, infecciones u otras complicaciones .El paciente mejora transitoriamente para después caer nuevamente en la disfunción del sistema derivativo.

Se debe tener cuidado especial a la hora de retirar el extremo ventricular del catéter, como complicación puede aparecer una hemorragia ventricular o intraparenquimatosa. Para evitar tal situación se aconseja desconectar la válvula al catéter, introducir un estilete hasta la punta del extremo ventricular  y dar electro bipolar. Con esto  se evita dañar  los plexos coroides o tejido cerebral que haya invadido el interior del catéter. Después de  esta maniobra se retira gentilmente el catéter y se le da vuelta de manera que al salir dañe lo menos posible las estructuras encontradas a su paso (19-21).
3-Disfunción del sistema derivativo con ventrículos de tamaño normal o pequeños. 

Esta es la situación de mayor dificultad que puede acompañar al CVS.  Clínicamente estos pacientes corren un gran riesgo, pues el grado de posibilidad de reconocer esta  condición por pediatras, intensivistas, radiólogos y los propios neurocirujanos es baja .En muchas ocasiones estos niños se encuentran ingresados en las salas de terapia donde se informa que no hay evidencias radiológicas de disfunción del sistema derivativo, ya que existen ventrículos pequeños o normales (22).

Clínicamente estos pacientes sufren de cefalea crónica intermitente, la cual es más intensa en horario de la mañana, acompañado de diplopía, reducción de la agudeza visual, signo de Parinaud, Nistagmos, papiledema, vértigos. Los cuales  traducen  síntomas y signos de hipertensión endocraneana.

De progresar esta situación sin el diagnóstico y tratamiento adecuado, el paciente puede perder la visión, presentar secuelas neurológicas graves o fallecer (23).

Fisiopatología.

Existe acuerdo mayoritario en que la causa fundamental  de esta variedad clínica es el sobre drenaje de los sistemas derivativos. El  resultado de este  drenaje  excesivo y prolongado  de LCR se traduce en una  disminución  del espacio subaracnoideo, la presión intra ventricular y la amplitud del pulso cerebral (24,25). El crecimiento del perímetro cefálico  y de los ventrículos cerebrales requiere  del impulso continuo  que le brinda el cerebro  como motor impulsor ; situación que se ve comprometida con él sobredrenaje  de líquido , que ocasiona falta de elasticidad  de la bóveda craneal , base y esclerosis temprana de las suturas ,esta rigidez se trasmite a  los senos venosos , meninges y paredes ventriculares , los cuales pierden su elasticidad ,quedando el cerebro apretado en su estuche , comportándose clínicamente como un pseudotumor cerebral (26). 

El tratamiento de esta condición siempre es frustrante tanto para los pacientes, familiares y hasta el mismo médico, por las veces que el niño es llevado al salón de operaciones y por las complicaciones que suelen acompañar las revisiones. 

Tratamiento.

El manejo tradicional de la disfunción del sistema derivativo con ventrículos de tamaño normal o pequeños, puede ser tanto médico como quirúrgico. Dentro del tratamiento médico se incluyen agentes antimigrañosos, analgésicos, diuréticos y esteroides, los cuales pueden aliviar los síntomas durante la crisis, usándolos por periodos cortos de tiempo mientras se estudia el paciente. La reposición del catéter ventricular bloqueado puede ser efectiva en la mayoría de los pacientes por lo menos temporalmente (27-29). 

La implantación de un dispositivo antisifón con o sin aumentar la presión de apertura de la válvula del sistema es el tratamiento estándar de esta complicación. Otra forma de tratamiento es la utilización de derivaciones lumbo peritoneales en niños con hidrocefalias comunicantes.  La descompresión subtemporal o bi frontal es usualmente reservada para los casos de mayor resistencia al tratamiento (30). 

4- Aumento de la presión intracraneal con un sistema derivativo funcional.

Basado en estudios del flujo del sistema derivativo y los hallazgos en la exploración quirúrgica, estos pacientes presentan signos y síntomas de hipertensión endocraneana y sin embargo el sistema es funcional. Este tipo de condición se asocia a casos donde existe desproporción cráneo- cefálica, Chiari tipo I, Oxicefalia, síndrome de Crouzon o de Pfeiffer. El tratamiento consiste en descompresión de los huesos craneales, en dependencia del lugar de origen donde esté el conflicto de espacio (31-33). 

Diagnóstico del CVS.

Para el diagnostico de un CVS es necesario tener en cuenta los elementos clínicos anteriormente planteados, los factores  relacionados  con su aparición y  los signos radiológicos. Al realizar punción del reservorio de la válvula, el relleno es lento y en algunas ocasiones no se llena debido a obstrucción proximal del sistema derivativo. La medición de la PIC, vinculado a las manifestaciones clínicas puede ser útil para el diagnóstico diferencial. El Test de infusión lumbar muestra una reabsorción defectuosa del LCR, estando en relación con la rigidez de las paredes ventriculares y explica por qué no se distienden las mismas con el aumento de la PIC (34). Otros signos radiológicos encontrados son;  presencia de seudo Chiari por herniación céfalo caudal, realce meníngeo por gliosis y  pequeñas colecciones subdurales  bilaterales. 

El estudio del flujo sanguíneo cerebral está aumentado como mecanismo de compensación al volumen intracerebral, lo cual se ha podido avalar por  el mayor diámetro de las venas corticales y el cambio de  la morfología del seno trasverso al hacerse cóncavo en su porción inferior (35,36). 

(37).
Tratamiento del (CVS).

Para establecer un tratamiento oportuno y eficaz del CVS  es necesario enmarcar e identificar  a qué  situación se acompaña el síndrome, lo cual debe ser tomado en cuenta por el cirujano a la hora de proponer un tipo de tratamiento. Es también una necesidad saber diferenciar entre el sobre drenaje del sistema derivativo, acompañado de hipotensión con la hipertensión endocraneana y  ventrículos no compliantes, con lo que se evita complicaciones y reintervenciones. La recurrencia del síndrome después del tratamiento tradicional anteriormente expuesto es alta. Se ha podido comprobar que incluso después de las descompresiones quirúrgicas  mejoran las manifestaciones clínicas, pero el tamaño ventricular no se modifica (38,39). Esta patología aun constituye un reto  para los neurocirujanos, es necesario seguir profundizando en su fisiopatología donde aún queda mucho por aclarar.
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Capitulo 11
  Infección del  Sistema Derivativo

Dentro de las complicaciones que se pueden ver en el seguimiento de los pacientes operados de hidrocefalia se encuentra la infección de los sistemas derivativos, situación de  difícil control dentro de la práctica neuroquirúrgica y que se asocia a un alto índice de morbilidad y mortalidad (1-3).

La incidencia de infección de los sistemas derivativos  varía en dependencia de las diferentes series revisadas, pero  puede ir desde valores poco representativos hasta el 60%  o más de los casos intervenidos (4). Nuestra incidencia en los últimos cinco años ha oscilado entre el 10 y 35% de los casos donde se ha utilizado una derivación ventrículo peritoneal.

Etiología.

Más de las dos terceras partes de las infecciones de los sistemas derivativos se relacionan con alguna especie de Estafilococo. Dentro de estas la  más frecuente es el epidermidis, aislado en el 47-67% de los cultivos. Por orden de frecuencia le sigue el  aureus (12-29%). La infección por Gram negativos, específicamente  Escherichia coli, Klebsiella spp son el otro grupo de bacterias con alta incidencia en las infecciones de los sistemas, con rango entre (6 - 20%). Otros microorganismos como las Pseudomonas, Proteus, algunas especies de Estreptococo con menos frecuencia también pueden ser aislados (3-8%) (5-7).  

Patogenia.

Los gérmenes pueden  infestar al catéter  por diferentes vías , ya sea por continuidad , contigüidad  de un foco séptico como lo puede ser a partir de infección de una herida , piel , órgano, o por vía retrógrada , este último  muy discutido en las últimas décadas .Pero al que más se le ha dado crédito, ha sido a la colonización durante la cirugía, a punto de partida de gérmenes que viven en la propia piel ;  esto  es avalado por los cultivos del LCR (8). 

Existen varios factores que pueden inducir a la colonización del  Sistema Derivativo (SD).Entre ellos  la presencia de cuerpos extraños como son el propio material de los sistemas y el hilo de sutura, los cuales interfieren en la respuesta del hospedero  tales como: fagocitosis, quimiotaxis  y la respuesta inflamatoria de forma general.

Cuando existe infección de la herida quirúrgica, tanto por el efecto tisular  de la propia cirugía como por la acción de las bacterias se produce una respuesta inflamatoria local. La porción vascular de la inflamación está mediada por la histamina , bradiquinina , prostaglandina  y otros sustancias vasoactivas derivadas de las bacterias o células dañadas , lo cual permite la entrada  al área de proteínas plasmáticas y leucocitos .La combinación del efecto del anti cuerpo y la activación del complemento por una u otra vía dejan que sustancias quimiotácticas  se relacionen directamente con la respuesta celular , donde la fagocitosis procede a  la destrucción de las bacterias (9).

Está  demostrado in vitro que la presencia del catéter ventricular  decrece la movilidad de los neutrófilos, induciendo a su degranulación, lo que afecta   su capacidad bactericida. 

La colonización de las suturas intradérmicas también es conocida  como factor predisponerte, construyéndose colonias de bacterias aunque  no sean responsables  manifiestas  de la infección, pero si de una reacción inflamatoria local, la cual se puede extender al catéter.

La atadura de las colonias al SD, es el paso inicial en la patogenia de la infección de los sistemas derivativos. Está atadura depende  de las características físicas de los SD, las bacterias y el milieu. También de otros factores como cambios moleculares, interacciones hidrofóbicas y el sitio de la atadura  participan en la patogenia de la infección (10,11).

El slime o glycocalix  constituye un agregado fibrinoide de las bacterias, compuesto por polisacáridos de bajo y alto peso molecular , que ayuda a la nutrición y favorece la atadura de las micro colonias a la superficie externa del catéter, modifica la respuesta del anticuerpo al actuar como una resina de intercambio iónico , sitiándolas , cuestión que explica por qué es tan difícil el tratamiento de ésta patología, al impedir que los antimicrobianos y la actividad fagocítica  cumplan su papel (12).

La presencia de hematomas en la piel,  también interfiere en las posibilidades de infección, al bloquear la quimiotaxis y la respuesta inflamatoria del hospedero.

 La edad igualmente es un factor importante , pues los neonatos , presentan una respuesta inmune deficiente , la  actividad del complemento, y los niveles de  IGM  son  bajos , beneficiando  la infección por  gérmenes Gram negativos  (13).

Manifestaciones Clínicas.

El 70% de las infecciones del sistema derivativo se presentan durante los dos primeros meses después de la intervención y el 80% en los primeros 6 meses del post operatorio; raramente la infección se presenta después de este tiempo y de hacerlo  hay que pensar en lesiones de piel, perforación de intestino o apendicitis.

La presentación de las manifestaciones clínicas de la infección de los sistemas derivativos  puede ser de  forma variable, estos están en relación con  el mecanismo de la infección, virulencia del gérmen, respuesta del hospedero y tipo de derivación que se haya realizado.

Los  clásicos síntomas de la infección como la fiebre y el dolor no se presentan de forma uniforme en la infección de los SD. Aunque la fiebre es el síntoma más frecuente, observado hasta un 92% su ausencia no excluye el diagnóstico. El dolor, otro síntoma  frecuente, casi siempre aparece cuando hay infección del extremo distal del SD, ya sea peritoneal, pleural o a nivel de la piel y se puede encontrar en más del 60% de los casos, aunque su ausencia tampoco niega la presencia de infección (14-16).

De forma general las manifestaciones clínicas que con mayor frecuencia acompañan a la infección de los SD son las de una  disfunción del mismo. Para agruparlas de forma más organizada, podemos dividirlas en proximales y distales en dependencia de la zona o parte del sistema afectado.

Se le denomina proximal cuando involucra  el extremo ventricular del catéter, reservorio y válvula, mientras que el resto del sistema hasta su terminación se  le denomina porción distal. 

· Infección de la porción proximal. 

Ocasionalmente su cuadro clínico  puede ser el de una celulitis local, acompañada de signos flogísticos, dehiscencia de la herida, o las  de  una disfunción del sistema derivativo. Otras veces aparecen signos y síntomas  de infección  meníngea o de  ventriculitis. Se puede agregar  toma variable del estado de conciencia. Hay que tener en cuenta que en el caso de estenosis acueductal o hidrocefalia no comunicante puede haber infección del LCR sin signos meníngeos, debido a la no comunicación del sistema ventricular con el espacio subaracnoideo. 

En otras circunstancias la carta de presentación de la infección  del SD es mediante revisiones sistemáticas por obstrucciones inexplicables (17).

Infección de la herida quirúrgica.

 Las infecciones de la herida quirúrgica constituyen una situación muy relacionada a la infección del SD, unas veces como mecanismo primario y otras secundarias a la infección del shunt.

Patogenia.

El riesgo de que aparezca una infección de la herida quirúrgica es consecuencia de una serie de factores relacionados entre sí que incluyen no sólo el grado de contaminación de la zona donde se realiza la incisión, sino también de la habilidad del cirujano, del tipo y la duración de la intervención, y de todas las complicaciones que puedan aparecer durante ésta (18). Según las recomendaciones del NNIS (National Noso- comial Infections Surveillance system) la infección de la herida quirúrgica puede clasificarse en:

· Superficial, cuando aparece dentro de los 30 primeros días de la intervención y afecta sólo a la piel y el tejido subcutáneo.

· Profunda, cuando se detecta entre el primer mes y el año (si se colocó material protésico), y se extiende hasta los tejidos blandos profundos (fascia o músculo).

· De órgano o espacio, cuando la infección está localizada en estructuras anatómicas no abiertas o manipuladas durante la intervención.  

En cualquiera de estos tipos de infección se puede encontrar secreción purulenta, con aislamiento o no de los microorganismos implicados, y signos inflamatorios locales o sistémicos. Para que se produzca una infección de la herida quirúrgica es necesario que la incisión realizada a un paciente o huésped susceptible se contamine con microorganismos (riesgo de infección elevado cuando el inóculo bacteriano es superior a 10  microorganismos por gramo de tejido). Por definición, todas las heridas quirúrgicas están contaminadas por bacterias, pero gracias a los mecanismos de defensa del paciente sólo una pequeña proporción de ellos desarrolla una infección (19,20).  Los factores predisponentes para el desarrollo de una infección de herida quirúrgica dependen del paciente (huésped susceptible), de la realización de la incisión y de la presencia de bacterias en el momento de hacerla).

Los agentes patógenos implicados en la mayoría de las infecciones de herida quirúrgica proceden de la flora endógena del paciente, localizada en la piel, las membranas mucosas o las vísceras huecas altamente colonizadas, como el intestino.

Habitualmente, estafilococo aureus y estafilococo epidermidis (o estafilococos coagulasa negativos) están implicados en las infecciones superficiales (más del 50% de los casos), mientras que los bacilos gramnegativos (Escherichia coli, Klebsiella spp., Pseudomonas aeruginosa, Enterobacter spp., Proteus spp.), Enterococo spp.  Los anaerobios (Bacteroides del grupo fragilis) lo están en las infecciones profundas, cuando se procede a la apertura de un órgano de la cavidad abdominal. Los hongos, como Candida spp., raramente causan infección de la herida quirúrgica. Además de los microorganismos mencionados, en determinadas circunstancias hay que tener en cuenta la flora exógena particular de cada hospital, sobre todo los cocos grampositivos (incluido E. aureus resistente a la meticilina [SARM]), que puede ser transmitida por el personal médico  o por los instrumentos y materiales empleados durante la intervención (21). La transmisión de microorganismos por contaminación de los sistemas de ventilación del quirófano o por diseminación hematógena desde un foco a distancia durante el postoperatorio es menos frecuente.

La propensión del huésped a desarrollar una infección de la herida quirúrgica está favorecida por una serie de factores locales, sistémicos y ambientales. Entre los factores locales destacan la lesión tisular producida durante la propia intervención, la existencia de tejido no viable o necrótico que favorece la proliferación de bacterias, la presencia de cuerpos extraños (drenajes, suturas, grapas), los hematomas (la liberación de hierro férrico durante la degradación de los hematíes estimula la proliferación bacteriana) y los espacios muertos. Entre los factores sistémicos, que fundamentalmente modifican o alteran los mecanismos de defensa del huésped, cabe destacar la existencia de “shock”, hipovolemia e hipotermia como favorecedores de la infección al fomentar la hipoxia tisular, pero también se han señalado otros, como bajo peso, realización de una transfusión sanguínea, la malnutrición, la obesidad (>20% del peso ideal), la diabetes, y el uso de esteroides o inmunosupresores (22). 

Finalmente, los principales factores ambientales incluyen la electrocoagulación excesiva, la duración de la intervención (>2 horas), la contaminación intraoperatoria y la técnica quirúrgica deficiente (habilidad del cirujano). En general, la suma de varios factores de riesgo es lo que conduce a la infección de la herida quirúrgica.  

La duración de la estancia prequirúrgica superior a cuatro días es  un factor de riesgo relacionado con la aparición de infección de la herida quirúrgica. También es una variable importante la cirugía contaminada (sucia) y la quimioprofilaxis inadecuada. Las prácticas actuales de ingresar al paciente el día previo a la intervención, o incluso el mismo día, realizar cirugía mayor ambulatoria y profilaxis antibiótica periquirúrgica, puede evitar hasta un 56% de las infecciones de herida quirúrgica (23,24).
Prevención de la infección de la herida quirúrgica.

A partir de la década de 1960 se empezó a aplicar de forma más o menos sistemática la administración preoperatoria de antimicrobianos (quimioprofilaxis quirúrgica), hecho que contribuyó claramente a disminuir progresivamente las infecciones de herida quirúrgica, a pesar de la complejidad cada vez mayor de las intervenciones y de la mayor edad de los pacientes, muchos de ellos con enfermedades debilitantes (comorbilidad) o con tratamientos inmunosupresores (25). 

El principal objetivo de la quimioprofilaxis antimicrobiana en cirugía es disminuir la incidencia de las infecciones postoperatorias, especialmente las de la herida quirúrgica en los pacientes de riesgo. Para ello es importante conocer el tipo de intervenciones que más se benefician con  la aplicación de este tipo de tratamiento. 

Desde hace ya varios años se acepta habitualmente la clasificación establecida por el Colegio Americano de Cirujanos, que distingue cuatro grandes grupos de cirugía en función del grado de contaminación:

· Cirugía limpia: la incisión no atraviesa un tejido inflamado ni penetra en una visera normalmente colonizadada por bacterias (aparato respiratorio, digestivo o genitourinario), no se rompe la asepsia quirúrgica (técnica estéril) o se trata de una cirugía programada. El riesgo de infección es mínimo (inferior al 3%) y los patógenos implicados suelen ser contaminantes de la piel, aunque también pueden ser transmitidos por el ambiente o el equipo quirúrgico. 

· Cirugía limpia-contaminada: la intervención se practica en cavidades contaminadas sin infección (aparato respiratorio, digestivo o genitourinario), pero con poca violación de la técnica estéril; puede ser o no cirugía electiva. El riesgo de infección está entre el 4% y el 10%, y los patógenos contaminantes son bacterias endógenas del propio paciente (generalmente entero bacterias o anaerobios). 

· Cirugía contaminada: la cirugía se hace en áreas con inflamación aguda sin pus, o se incide en heridas crónicas, o cuando al abrir una visera (intestino) se derrama su contenido por el campo operatorio, y cuando hay heridas penetrantes abiertas y recientes (menos de cuatro horas de evolución). El riesgo de infección oscila entre el 10% y el 20%, y los patógenos proceden del material vertido desde la víscera perforada.

· Cirugía sucia: el cirujano interviene en zonas donde hay pus (supuración, drenaje de abscesos), las vísceras (intestino) están perforadas o se trata de heridas traumáticas de más de cuatro horas de evolución. El riesgo de infección es del 20% al 40% y es difícil predecir el patógeno mayoritariamente implicado.

La administración de quimioprofilaxis está indicada exclusivamente en la cirugía limpia-contaminada y la cirugía limpia, cuando se coloca un material protésico o cuando la aparición de una infección de la herida quirúrgica puede tener consecuencias catastróficas como en la mayoría de las operaciones neuroquirúrgicas (26-28). Para los pacientes sometidos a cirugía contaminada o sucia se recomienda tratamiento antibiótico prolongado. 

La utilización de profilaxis en los procedimientos quirúrgicos con tasas de infección inferiores al 3% a 5% (cirugía limpia) es discutible. En estos casos actualmente se están aplicando otros índices que calculan el riesgo de infección de la herida quirúrgica mediante una combinación  del tipo de cirugía (según la clasificación anterior), la duración de la operación y el estado de salud del paciente o su comorbilidad en el momento de la intervención. 

Medidas generales.

La prevención de la infección de la herida quirúrgica comienza en el mismo quirófano, con el rasurado y la desinfección de la piel con una solución antiséptica (Clorhexidina o povidona yodada). El cirujano debe lavarse cuidadosamente las manos y los antebrazos con jabón (povidona yodada al 4% o gluconato de clorhexidina al 4%) o con una solución alcohólica que contenga propanol o etilsulfato de mecetronio, y además se deben utilizar paños estériles. Todo el personal de quirófano debe llevar gorro, mascarilla, guantes, bata y calzas (29). 

La técnica quirúrgica debe ser minuciosa: hemostasia cuidadosa y eliminación de tejidos desvitalizados, no dejar espacios muertos, irrigación continúa con solución salina fisiológica. El material de sutura que se recomienda es el monofilamento no absorbible (no cerrar la fascia con seda trenzada). Se recomienda evitar sistemas de drenaje, sobre todo drenajes pasivos tipo Penrose, y cierre de la incisión sin tensión. La aplicación estricta de estas medidas disminuye la aparición de infección de la herida quirúrgica, pero no la evita; de ahí el papel de la quimio- profilaxis con antibióticos. 

Como ya se ha dicho, el objetivo de la quimioprofilaxis en cirugía es evitar el crecimiento de los microorganismos en el lugar donde se va realizar la incisión. Para ello es necesario que las concentraciones de antibiótico en el suero y en los tejidos excedan la concentración mínima inhibitoria (CMI) de las bacterias habitualmente encontradas durante la intervención; además, estas concentraciones deben mantenerse hasta el momento del cierre de la herida (30). La selección de un antibiótico depende de los micro-organismos implicados en la infección de la herida quirúrgica y de su patrón de sensibilidad, por lo que cada hospital, con independencia de los documentos de consenso, debe elaborar sus propios protocolos o guías. 

El antibiótico elegido debe tener efecto bactericida sobre microorganismos grampositivos y gramnegativos, ser barato, poco tóxico y con una vida media suficientemente prolongada para mantener unas concentraciones adecuadas hasta el cierre de la incisión. La mayoría de las guías favorecen el uso de antibióticos con un estrecho margen terapéutico, como son las cefalosporinas de primera generación (Cefazolina) y de segunda generación (Cefuroxima).

Las cefalosporinas de tercera generación no deben administrarse de forma sistemática en la quimioprofilaxis quirúrgica (31).

La Vancomicina debe reservarse para los pacientes con alergia demostrada a los betalactámicos (también a la Clindamicina), o cuando en el centro o el servicio existan tasas elevadas (>30%) de infección por SARM o estafilococos coagulasa

negativo resistentes a la meticilina, o se confirme que el paciente está colonizado antes de la intervención por alguno de estos microorganismos. 

Quizás el factor más importante para prevenir la infección de la herida quirúrgica es el tiempo entre la administración del antibiótico y el comienzo de la intervención. El medicamento debe administrarse durante los 60 minutos previos a la incisión (preferiblemente durante la inducción anestésica) y retirarlo dentro de las 24 horas siguientes a la intervención; una administración más prolongada no ha demostrado ningún beneficio para prevenir la infección de la herida quirúrgica y puede favorecer el desarrollo de resistencias antimicrobianas, además de generar un importante gasto sanitario. 
El antimicrobiano siempre se administrará por vía intravenosa, en infusión rápida: cinco minutos para los betalactámicos (Cefazolina, Cefuroxima, Amoxicilina-ácido clavulánico), 30 minutos para la Clindamicina, las fluoroquinolonas y los aminoglucósidos, y 40 a 60 minutos para la Vancomicina y el Metronidazol (32,33). 

El antibiótico debe administrarse a una dosis adecuada, preferiblemente ajustada al peso del paciente o al índice de masa corporal, y si la operación dura más de dos veces la semivida del fármaco debe disponerse de una dosis adicional intraoperatoria (en general basta una dosis adicional cada cuatro horas de quirófano cuando se administra un betalactámico). También debe administrarse una dosis suplementaria cuando la cantidad de sangre perdida es superior a un litro (34). 

Infección de la ventriculostomía.

La incidencia de infecciones en ventriculostomias  se ha reportado entre 10 y 24%
y cuando son de 10 días o más hay un riesgo que se acerca al 100% (35-37). En los últimos años se ha hecho mucho énfasis en nuestro  servicio en los cuidados de las ventriculostomias, incluyendo la técnica estéril para el manejo de los sistemas y la monitorización rutinaria del LCR. A pesar de esto la incidencia de infección de la ventriculostomía es alta.
Los gérmenes más comunes  aislados en el LCR  son las bacterias cocos Gram positivos en un 60% (E. aureus en un 50%), seguido de las bacterias bacilos Gram negativos como Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella neumonía, Acinetobacter baumanii (38).
Existen factores relacionados con la infección de la ventriculostomía como son:

· Ventriculostomía por más de diez días.

· Manejo higiénico deficiente  de la ventriculostomía.

· Infección del cuero cabelludo.

· Estado sistémico del paciente.

· Cirugías prolongadas.

Diagnóstico.

El concepto de ventriculitis asociada a ventriculostomía se define como un proceso inflamatorio agudo del sistema ventricular lo cual se refleja en alteraciones del líquido cefalorraquídeo caracterizado por niveles bajos de glucosa, proteínas elevadas, Pleocitosis y cultivos positivos asociado a signos clínicos de meningitis incluyendo rigidez de nuca, fotofobia, deterioro del estado mental y/o convulsiones (39).En los pacientes con derivación al exterior es preciso diferenciar ciertas circunstancias  asociadas a la infección  y que necesitan de un ordenamiento diferente así como también precisan un tratamiento y seguimiento individual (tabla 11,1).

Atención especial  necesitan  las infecciones del SD por Hongos las cuales suelen presentarse solamente con signos de disfunción del sistema o evolucionar como una meningitis sub aguda o crónica .En los casos de Derivación al exterior los síntomas de infección pueden estar confinados a la piel, cuadros de obstrucción a repetición o por el contrario como una meningitis, ventriculitis y raramente como un absceso cerebral (40).
Tabla 11.1.Definición de infecciones del LCR en pacientes con ventriculostomía.

	Término                                                             
	Definición 

	Contaminación                               
	Cultivo de LCR positivo y/o extendido de Gram aislado.

	Colonización                                 
	Múltiples cultivos positivos de LCR y/o extendido de Gram. Perfil químico y recuento celular esperado del LCR. Ausencia de síntomas  clínicos salvo fiebre.

	Sospecha de infección                  
	Declinación progresiva de los niveles de glucosa en el LCR. Incremento del perfil proteínico en el LCR. Pleocitosis progresiva en el LCR  Ausencia de cultivo positivo o Extendido de Gran en el LCR.             

	Infección                                         
	Declinación progresiva de los niveles de glucosa en el LCR. Incremento del perfil proteínico en el LCR. Pleocitosis Progresiva en el LCR.  Uno o más cultivos   positivos o extendidos de Gram en el LCR. Escasos síntomas clínicos diferentes de fiebre.                                                                                                                             

	Ventriculitis                                      
	Bajos niveles de glucosa, altos niveles de proteínas y signos clínicos Meningitis, incluyendo en el LCR. Fiebre rigidez de nuca, fotofobia, disminución  del estado mental, Convulsiones, y/o   aspecto moribundo                                 


Diagnostico:
El diagnóstico de la infección del  sistema derivativo no es un hecho difícil si se conjuga los elementos clínicos anteriormente expuestos y nos ayudamos de los exámenes de laboratorio y pruebas imagenológicas .La presencia de fiebre en un paciente que se ha derivado y la necesidad de re intervención debe poner en alerta al neurocirujano y pensar en la posibilidad de infección del sistema derivativo. El Leucograma puede ayudar y sobre todo orientar  en el diagnóstico , pero solo en un cuarto de los pacientes que se les realiza y que tienen infección del SD el recuento total es superior a 20 000 células / cm3 (41). Por su parte el hemocultivo  solo tiene valor cuando se sospeche una infección del SD colocado al torrente vascular. La TAC de cráneo nos ayuda a identificar signos de ventriculitis (fig.11.1). Para el diagnostico positivo los estudios de mayor sensibilidad son los cultivos del LCR, de la herida, de la punta del catéter, el GRAM y Citoquímico del  liquido cefalorraquídeo .Es necesario tener en cuenta que la toma de muestra tiene mayor sensibilidad cuando se toma lo más cercano a la cavidad craneal (42,43). 
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Fig.11.1. Ventrículos multi tabicados (Ventriculitis).

Tratamiento.

Las infecciones ventriculares en los niños  con ventriculostomias son un serio problema para el control de infecciones intrahospitalaria. El tratamiento de estos pacientes requiere de manejo multidisciplinario, con un alto costo tanto para el paciente como para el hospital en función de la cantidad de días de antibiótico terapia y de estancia hospitalaria, así como aumento en la morbimortalidad.
La persistencia del sangrado, concentración de proteínas (>200 mg/dl), falta de recursos para adquirir el sistema valvular permanente y/o malas condiciones generales del paciente (neumonía y/o insuficiencia respiratoria) son los motivos por los que se prolonga la estancia de la ventriculostomía (44).
Como tratamiento inicial optamos por usar antibióticos profilácticos, administrándolos  intraventricularmente  en pacientes  que esperan  la colocación de una derivación permanente. Para tal propósito  se utiliza la Vancomicina a dosis de 10 a 20 mg  intra ventricular  por día, previo al proceder y tomando las medidas de higiene se extraen entre 5 y 10 cc de LCR para estudio citoquímico y bacteriológico  después de lo cual se cierra la ventriculostomía por 30 minutos, terminado este tiempo se vuelve abrir el sistema (45).

Cuando se diagnóstica infección de la ventriculostomía seguidamente se debe cambiar el catéter y colocarlo en otro lugar diferente  al anterior y exteriorizarlo lo más lejos posible de su entrada a la piel del cráneo,  con lo que se evita la colonización, contaminación y re infección. Se han reportado varias series de pacientes con  tratamiento exitoso de la ventriculitis, administrando la Vancomicina intraventricular a dosis de 10 a 20 mg sin toxicidad del LCR con seguimiento neurológico, electroencefalográfico y de neuroimagen de hasta 6 meses (46). Otros antibióticos usados son la Gentamicina  de 2 a 4 mg / día, Cloranfenicol de 25 a 50 mg / día, y para los hongos se emplea Anfoterisin B  a razón de 0,25 a 0,5 / día diluido en  5 cc de LCR. Se procederá al uso de antimicrobianos de forma sistémica en dependencia de las condiciones generales del paciente, manifestaciones encefálicas y criterio del neurocirujano (47). En muchas ocasiones se necesita de realizar ventriculostomía endoscópica para la comunicación entre los diferentes quistes que se forman como complicación a la ventriculitis y así aseptizar el espacio intra ventricular (48).

Cuando se cumplan los criterios clínicos, citoquímicos y bacteriológicos se procede  a retirar la ventriculostomía y realizar derivación definitiva al LCR.

Infección  de la porción distal.

Estas son más especificas en cuanto a su localización ; si la infección ocurre en una derivación realizada al torrente vascular (ventrículo atrial), las manifestaciones clínicas más frecuentes son la fiebre, toma del estado general .El paciente se ve realmente enfermo con signos de bacteriemia , endocarditis , inapetencia (49). Todas estas manifestaciones pueden aparecer de forma aguda. 

La infección en este tipo de derivación también puede ser de forma crónica, vistas hasta en un 4% de los casos. La nefritis post shunt es otro ejemplo de infección crónica del  SD , la cual va siempre precedida de signos de infección , su patogenia es similar  a la de la endocarditis la cual se produce  al depositarse inmunocomplejos  IgM o IgG en el glomérulo renal , al activarse el sistema del complemento y la depresión de factores C3 y C4  se produce afinamiento de la membrana basal del glomérulo y proliferación de las células mesangiales , dando lugar a un síndrome Nefrítico Este se caracteriza por la aparición de cuadros febriles , eritro elevada , hepato esplenomegalia , proteinuria y hematuria .Sus manifestaciones clínicas  pueden mejorar al retirar el sistema y  tratar la infección o pueden dejar daño permanente en el glomérulo (50).

Cuando la infección del extremo distal es en una derivación al peritoneo o pleura predomina la incapacidad para reabsorber el LCR por lo tanto los síntomas más  comunes serán los de una disfunción del SD, completa o funcionando intermitente mente .La infección peritoneal puede ser localizada dando lugar a la formación de quistes en relación con la punta del catéter (fig.11.2). En niños se puede palpar una masa  dolorosa que por lo general interfiere con la defecación (51). 
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Fig.11.2 .TAC de abdomen que muestra  la presencia de quistes

peritoneales de LCR flechas grandes y el catéter, flechas pequeñas.

Las manifestaciones de infección generalizada del peritoneo   pueden simular un abdomen agudo o por el contrario dar distención, dolor sobre todo al palpar una zona localizada la cual no tiene que estar en relación con la punta del catéter. La fiebre, vómitos inapetencia entre otras acompañan el cortejo sintomático. Estas manifestaciones clínicas pueden ser casi nulas o por el contrario evolucionar de forma insidiosa durante días o semanas.

En otras ocasiones la infección del sistema en su porción distal se sospecha por la necesidad de reintervenciones por obstrucción inexplicable del extremo abdominal y sobre todo por fistulas de LCR. Estas secundarias a la incapacidad para reabsorber  del peritoneo. Circunstancialmente los niños son ingresados y tratados con antimicrobiano con diagnostico de infecciones respiratorias, renales no bien sistematizadas, sin que se diagnostique una infección del Shunt (52.53).
La infección del trayecto del SD es fácil de reconocer cuando estamos en la fase de celulitis predominando el dolor, rubor, tumefacción, pudiendo acompañarse de dehiscencia de la herida  con o sin secreciones a través de la misma. Se puede asociar   manifestaciones sistémicas como fiebre, dolor local y toma del estado general. 

Tratamiento de la infección del sistema derivativo. 

Muchos son los modelos de tratamiento que se han empleado en las infecciones de los sistemas derivativos la mayoría no son prospectivos o randomizados, pero todos coinciden en que el éxito está en: 

a –Minimizar la morbilidad. 

b- Mantener la funcionabilidad del sistema   hasta cuando sea posible. 

C-Resolver la infección.

Históricamente las formas de tratamiento más utilizadas para tal propósito han sido:

a- tratamiento antimicrobiano.

b- Cambio del sistema derivativo y uso de antimicrobiano.

      c-Exteriorizar el sistema y uso de antimicrobiano. 

a-tratamiento antimicrobiano.
La mayoría de las veces el tratamiento se inicia  sin tener en la mano el resultado de un cultivo basándose el médico en las manifestaciones clínicas, extendido de Gram y flora bacteriana más habitual de las infecciones. Lo más frecuente es que se tome como modelo al Estafilococo.
Varios son los grupos de medicamentos utilizados todos con resultados disimiles (tabla.11.2). Las cefalosporinas de tercera generación han sido las más utilizadas en los últimos años, tienen  la propiedad  de penetrar las meninges inflamadas con relativa facilidad y alcanzar niveles bactericidas, brindando buena cobertura para los gérmenes Gram positivos con la excepción de especies de Pseudomonas, donde se reserva la Ceftazidima. (53). 

Las cefalosporinas de primera generación no tienen la capacidad de penetrar la Barrera Hemato-Encefálica (BHE), aun con las meninges inflamadas y se ha demostrado que el Estafilococo desarrolla resistencia a estas drogas. Nosotros reservamos esta opción para las celulitis que recién comienzan y están localizadas en  un sector pequeño.

El Estafilococo la mayoría de las ocasiones es el responsable de la infección, ya sea coagulasa positivo o negativo. Medicamentos como la Rifampicina han demostrado tener buen espectro para la mayoría de las infecciones por Gram positivo, pero tiene el inconveniente de que cuando se usa como monoterapia se puede desarrollar resistencia antimicrobiana, por lo que muchos autores prefieren combinarla a la Vancomicina (54).  

La eficacia del tratamiento en las infecciones del sistema derivativo está relacionada con la obtención de concentra​ciones bactericidas en el sitio de infección, ya que la inhibición bacteriana puede resultar insuficiente en un medio donde los mecanismos fagocíticos están ausentes o, al menos, presentes en forma transitoria.
Penetración de los antibióticos al LCR.

Entre los factores que afectan la capacidad de los antibióticos de penetrar la BHE se encuentran su lipofilia o hidrofilia, el tamaño de las moléculas, la unión a proteí​nas plasmáticas, la presencia de sistemas activos de transporte en la BHE y fundamentalmente para los compuestos hidrofílicos el grado de inflamación meníngea. 

Por otro lado la vida media de los compuestos en el LCR (ya sea si son administrados por vía endovenosa o intraventricular) no es igual que el observado en el plasma, lo que permite administrarlos con intervalos más prolongados. 

Si bien hay varias publicaciones de reporte de  caso y series de pacientes con infección asociada al DVE, que fueron exitosamente tratados con antibióticos intratecales (Colistin, Vancomicina y Amikacina) y/o intravenoso, hay escasos datos sobre la farmacocinética de estos antibióticos en el LCR luego de la administración intraventricular o endovenosa (55). 

Lipman en su publicación “Penetración en el fluido cerebroespinal de altas dosis de Ciproflaxacina en meningitis”, administraron 400 mg de Ciprofloxacina en forma intravenosa cada 8 horas , dosaron en forma horaria su concentración en sangre y LCR en un paciente con meningitis asociada al DVE, mostrando una concentración pico del antibiótico en el LCR muy posterior a la del plasma, y manteniendo luego una concentración cons​tante durante el tratamiento  por arriba de la CIM para el germen involucrado (56). 

Jiménez-Mejías y colaboradores dosaron la concentración de colistin en plasma y en LCR en un paciente con ventriculitis luego de la administración de 100 mg cada 6 horas, obteniendo en LCR el 25% de la concentración del plasma (58). Sin embargo resulta elemental conocer el valor absoluto de la CIM, ya que, como sabemos, nos indica la concentración mínima necesaria del antibiótico para inhibir el desarrollo bacteriano “en el suero”, de no conocer este valor podríamos encontrarnos ante un germen sensible a un antibiótico determinado en sangre pero que no consigue la concentración necesaria en el LCR. 

Tratamiento intraventricular.

Otro punto  a considerar es la posibilidad de realizar un tratamiento intraventricular  únicamente o en forma combinada intraventricular  y endovenosa. No cabe duda que ante el aislamiento de un germen en forma simultánea en LCR y en otra muestra de material biológico, si se eligiera la administración de un antibiótico intraventricular  debería realizarse en combinación con la vía endovenosa.

 En cuanto al aislamiento del germen únicamente en el LCR la administración intraventricular se  recomienda en:

· En casos en que la remoción o reemplazo del DVE no pueda aplicarse, ya que está demostrado la mejoría al retirar el foco luego del diagnóstico de infección. 

· En los casos de diagnóstico de infección asociada al DVE por gérmenes multirresistentes, en donde los antibióticos necesarios para su tratamiento tienen baja penetración al LCR o la misma es errática y no puede monitorearse (Vancomicina, Amikacina, Colistin) (59). 
· Pacientes que tengan alguna contraindicación relativa para la administración sistémica de un antimicrobiano (por ejemplo: insuficiencia renal aguda), abordaje venoso.
· En casos en donde se ha realizado un tratamiento endovenoso con el antibiótico adecuado según sensibilidad y no se obtuvo respuesta favorable, por lo que la combinación de ambas vías aumentaría la llegada del antibiótico al sitio de acción.

Tratamiento endovenoso.

Con respecto al tratamiento endovenoso, es indiscutido su indicación en casos donde se ha aislado el mismo germen en un sitio diferente del LCR, y puede considerarse como primera opción terapéutica en las siguientes situaciones: 

· En casos de infecciones por gérmenes cuya sensibilidad nos permite administrar un antibiótico con buena penetración al LCR.

· En casos en donde la recolocación de una ventriculos​tomía sería únicamente para realizar un tratamiento intraventricular. 
De todos modos puede iniciarse un tratamiento endoveno​so únicamente y monitorearse la evolución del paciente y los parámetros del LCR (cultivo y citoquímicos), y eventualmente combinarse el tratamiento con la administración intraventricular de antibióticos. 

Finalmente, cabe aclarar que ante la ausencia de una indi​cación absoluta para alguna de las dos vías de administración de manera independiente o combinada, es muy importante la experiencia y la disponibilidad de medios con que cuente el neurocirujano (60,61).

Tabla 10.2. Medicamentos más usados en el tratamiento de las diferentes formas clínicas de infección de los sistemas derivativos.

	 Medicamento
	  Dosis total 
	 Intervalo 

	Ampicilina 
	300-400 Mg ​/ Kg
	 C / 8hrs

	Cefotaxima
	200 Mg/ Kg
	C/ 8Hrs

	Ceftriaxona
	100 Mg /Kg
	C/12 Hrs

	Ceftazidima
	150 Mg /Kg
	C/ 8Hrs

	Cloranfenicol
	50-100 Mg /Kg
	C/ 6Hrs

	Gentamicina
	4 Mg /Kg
	C/ 8Hrs

	Metronidazol
	30 Mg /Kg
	C/ 8Hrs

	Oxacilina
	200 Mg /Kg
	C/ 6Hrs

	Rifampicina
	20 Mg /Kg
	C/ 8Hrs

	Amikacina 
	15 Mg /Kg
	C/12 Hrs

	Trimetropin Sulfametoxasol
	20 Mg /Kg
	C/ 6Hrs

	Vancomicina 
	60 Mg /Kg
	C/ 6Hrs

	Meronem
	100 Mg /Kg
	c/8 Hrs

	Cefepime 
	150 Mg /Kg
	C/8 Hrs


b- Cambio del sistema derivativo y uso de antimicrobiano.

Usado por neurocirujanos con resultados variables. En nuestra experiencia reservamos esta forma de tratamiento como método transitorio en las ventriculitis, infecciones y colonizaciones de las ventriculostomias. Se coloca  un nuevo sistema  en un lugar diferente al anterior y por un periodo   inferior a siete días.

c- Exteriorizar el sistema y uso de antimicrobiano.  

Es la forma de tratamiento usada por nosotros y por muchos neurocirujanos en el mundo y  tiene sus argumentos en la fisiopatología de la infección de los sistemas derivativos.

El tiempo que demora la exteriorización del sistema depende de la evolución clínica, estado general del paciente, así como  las características citoquímicas y bacteriológicas del LCR. La toma de muestra se realiza diariamente tomando  medidas  de asepsia para evitar re infecciones. El tratamiento antimicrobiano a elegir guardará relación con los resultados del Gram, cultivos de piel y LCR (62,63). Una vez este paciente cumpla los requisitos para la derivación definitiva o se elija para tratamiento endoscópico se lleva al salón de operaciones. 

Duración del tratamiento.

La duración del tratamiento no ha sido hasta el momento claramente establecida. En la mayoría de las publicaciones el objetivo primario ha sido la obtención de cultivos negativos del LCR, al menos en 2 o 3 oportunidades luego del inicio del trata​miento y la continuación del mismo por tres  días más. En los casos donde hay dificultad para negativizar los cultivos de LCR se puede extender  el tratamiento hasta 6 semanas (64). 

En nuestro servicio tomamos como patrón  un citoquímico normal con tres cultivos negativo, después de lo cual mantenemos por tres días el tratamiento antes de tomar una conducta quirúrgica. Cuando  se aísla un Estafilococo  en el LCR, preferimos extender el tratamiento por siete días después del último cultivo negativo y un Citoquímico normal. No necesariamente esperamos a tener cifras de proteínas en el LCR inferiores a un gramo para la conducta quirúrgica y nos ha dado buenos resultados.

No hay actualmente en la literatura pruebas que avalen radi​calmente el beneficio de una conducta terapéutica con respecto a la otra. Hay series de pacientes publicadas con buenos resultados que recibieron tratamiento endovenoso  y otros con tratamiento intraventricular.
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         Capítulo 12


                           Manejo Anestésico  de la Hidrocefalia

La Hidrocefalia  es una de las entidades más frecuentes que  enfrenta un anestesiólogo en la pediatría. El manejo anestésico inadecuado de estos pacientes interfiere en el acto quirúrgico y en el post operatorio, pudiendo dejar  discapacidades motoras y  mentales que sin duda alguna entorpecerán en el desarrollo  posterior.

En el manejo anestésico debe tenerse en cuenta los principales cambios anatómicos y fisiológicos propios de la edad pediátrica. El cerebro del neonato es relativamente grande,  aproximadamente 1/10 del peso corporal total en contraste a 1/50 en el adulto. El cerebro crece rápidamente, su peso alcanza el 50% del adulto a los seis meses y 75% a los 2 ó 3 años (1,2).
Al nacimiento, 1/4 de las neuronas están presentes, el desarrollo de la corteza y del tallo cerebral se  completa al año de edad. El proceso de mielinización culmina a los 3 años. La inmadurez estructural y su acelerada rata de crecimiento hacen al recién nacido y al infante susceptible a daño cerebral como resultado de hipoxia, isquemia, convulsiones y hemorragias cerebrales. (3). En el neonato, sobre todo si es prematuro, la hipoxia y la hipercapnia alteran la autorregulación, llegando el flujo sanguíneo cerebral a ser dependiente de la presión. Por tanto, la hipotensión puede resultar en hipo perfusión y la hipertensión en hemorragia cerebral (4). Por lo anterior deben evitarse: la superficialidad anestésica, la sobrecarga de volumen y la rápida infusión de sustancias hiperosmolares.
En los medicamentos a utilizar hay que considerar las diferencias dadas por el crecimiento y el desarrollo en el niño que producen cambios en la farmacocinética y farmacodinamia  en la mayor parte de los medicamentos  anestésicos utilizados. El grado de unión a proteínas  es menor en los recién nacidos debido a menores concentraciones de proteína total y albúmina. El líquido en los lactantes es proporcionalmente mayor con relación al peso. 
La grasa y la masa muscular constituyen una menor proporción del peso corporal en prematuros y neonatos a término; por lo tanto, los fármacos que dependen de la redistribución hacia el músculo y la grasa pueden tener una vida media más prolongada. Una dosis incorrecta puede dar lugar a efectos adversos prolongados, lo que condiciona que los medicamentos hidrosolubles tengan un mayor volumen de distribución en pacientes pequeños. Esto puede hacer necesaria una dosis inicial (de carga) más alta, basada en el peso, para lograr las concentraciones séricas deseadas o la respuesta clínica esperada. 
La capacidad para llevar a cabo reacciones metabólicas en el hígado está disminuida en neonatos (5). Los lactantes prematuros y a término sanos logran una depuración renal de los medicamentos relativamente normal hacia las tres o cuatro semanas de edad. Se conoce la sensibilidad de los neonatos a la mayor parte de los sedantes, hipnóticos y opioides, que en parte está relacionada con una mayor permeabilidad cerebral (barrera hematoencefálica inmadura). Es posible que la mielinización incompleta en los lactantes facilite la entrada de fármacos cuando la barrera hematoencefálica está intacta. Es necesario realizar una valoración adecuada en la utilización  de cualquier fármaco de acción central en niños menores de un año. La inducción por vía venosa tiene la ventaja de la rapidez, de la eliminación de la máscara y de la ausencia de olores desagradables para el  paciente. (6,7). 
La valoración pre anestésica se inicia con una buena anamnesis buscando patologías maternas, del parto, período postnatal y alergias así como la historia de la enfermedad actual. Se continúa con el  examen físico completo haciendo  énfasis en el neurológico, descartando cualquier otra malformación asociada y la revisión de los exámenes para-clínicos con hemograma completo, electrolitos séricos, coagulación y gases arteriales (8).
Estos niños que son hospitalizados frecuentemente muestran una serie de respuestas regresivas y cambios en el comportamiento que pueden permanecer en el postoperatorio como: la ansiedad por separación familiar, trastornos del apetito, insomnio, agresión hacia la autoridad y apatía (9). 

Una de las principales responsabilidades de un anestesiólogo es actuar como un vigilante del paciente anestesiado durante la cirugía y por ello le corresponde al mismo analizar los datos que aporta la monitorización y tomar decisiones clínicas. En cada anestesia del paciente con hidrocefalia se debe realizar una selección meditada y cuidadosa de los monitores apropiados para cada plan, dependiendo del paciente y su patología de base aunque en esta no se necesita una monitorización invasiva.

La vigilancia de los diferentes sistemas tiene como objetivo fundamental identificar las modificaciones producidas por la administración de medicamentos anestésicos, alteraciones secundarias al proceso quirúrgico como sangrado transoperatorio, descompresión brusca de los ventrículos, traumatismo por la tunelización entre otras. Así como   problemas asociados a enfermedades de base de los pacientes. Además se considera el buen manejo de la máquina de anestesia y el control de la  oxigenación, ventilación, circulación y  temperatura (10). 

La depresión frecuente de la función cardiovascular durante anestesia del paciente con hidrocefalia descompensada hace que sea imprescindible la evaluación cuantitativa del aparato cardiovascular pudiéndose determinar por monitores que registran la actividad eléctrica y mecánica. En los infantes la evaluación del el color de la piel y el grado de llenado capilar es fiable. Cuando palpamos una arteria periférica podemos evaluar las características del pulso, ritmo cardíaco e intensidad del flujo sanguíneo. Mediante la auscultación se determina el ritmo del corazón, fuerza de contracción y la presión arterial que representa el riego sanguíneo del organismo. 

Para realizar una buena medición en los niños no olvidar: la bolsa de compresión debe circundar cuando menos la 1⁄2 del brazo y situarse sobre la arteria y no ser distensible, el manguito inflable debe ser entre 20 - 50% más ancho que el diámetro del brazo. La presión arterial puede disminuir bruscamente a medida que se alivia la presión sobre el tronco del encéfalo cuando se cánula inicialmente el ventrículo distendido (11).
El empleo de un estetoscopio permite una vigilancia continua de los ruidos respiratorios y cardíacos, y posiblemente distinga cambios antes de cualquier detector electromagnético. La ubicación ideal para escuchar los ruidos respiratorios y los tonos cardiacos es en el borde esternal izquierdo entre el segundo y cuarto espacio intercostal. De hecho no debe inducirse la anestesia general en la hidrocefalia en tanto no se coloque un estetoscopio precordial. Metódicamente se recomienda cambiar a un estetoscopio esofágico después de la inducción, ya que éste proporciona mejor acústica y se debe introducir hasta la porción media del esófago (12). Hoy en día es posible medir las concentraciones inspiradas y espiradas de oxígeno, óxido nitroso, dióxido de carbono, nitrógeno y agentes volátiles.
El anestesiólogo puede utilizar el análisis de gases anestésicos como una medida fisiológica o de profundidad anestésica, como la respuesta ventilatoria al dióxido de carbono. Además el valor absoluto del dióxido de carbono al final del volumen corriente (EtCO2), y la forma del capnograma, que también es suministrada por el analizador, y que proporciona información de vigilancia valiosa, en cuanto al estado metabólico del paciente, embolia gaseosa, bloqueo neuromuscular, intubación esofágica, desconexión del circuito; se pueden identificar de inmediato por una pérdida del capnograma y del valor absoluto del CO2.

La anestesia interfiere con la regulación térmica de los pacientes a través de la inhibición directa de la respuesta hipotalámica y por vasodilatación periférica empeorando la pérdida del calor que lleva fácilmente a hipotermia, o sea, temperaturas< 36°C.

La consecuencia de la hipotermia incluye disminución de gasto cardíaco, bloqueo neuromuscular prolongado, reducción del metabolismo de anestésicos no deseados en un paciente aquejado de hidrocefalia. La vasoconstricción periférica también disminuye el flujo sanguíneo cerebral que en casos extremos puede producir un deterioro de la conciencia distorsionando la evaluación final de la efectividad en el proceder. Puede haber disfunción hipotalámica y aumento postoperatorio del consumo de oxígeno. 

La situación se agrava en el niño sometido a anestesia, en el cual el umbral para iniciar los mecanismos compensatorios ante una agresión por frío se disminuye en 2.5ºc. Además prácticamente todos los anestésicos inhalatorios producen vasodilatación agravando la pérdida de calor. Es importante, entonces, minimizar las pérdidas de calor en estos pacientes teniendo en cuenta el aumento de la temperatura ambiental conjuntamente con otras medidas (13).
El pulso-oxímetro, el cual nos permite detectar en forma temprana la aparición de hipoxia en el paciente, es ya de uso rutinario en nuestros quirófanos.

En el paciente con deterioro neurológico por la hidrocefalia descompensada debe manejarse con una rápida valoración y aplicación de la terapéutica para asegurar las funciones vitales y minimizar el daño neurológico sobreañadido por las elevaciones de la PIC.
En la Inducción anestésica se debe tener un buen acceso venoso para la reposición hidroelectrolítica y sanguínea si es necesaria.

La Atropina es un anti- colinérgico utilizado durante la inducción anestésica en el niño para disminuir las secreciones, bloquear los efectos laríngeos y vagales, manejar tanto la bradicardia asociada con la administración de  succinilcolina, como la bradicardia por  depresión miocárdica inducida por los anestésicos inhalados y el propio efecto de Cushing. (14). 
Una variedad de hipnóticos se pueden emplear. Los barbitúricos han sido extensamente estudiados como agentes neuroprotectores por lo que son de elección en los pacientes con PIC elevadas al reducir sus niveles mediante la depresión del FSC y la tasa metabólica de consumo de oxigeno. El Tiopental en infantes de 1-6 meses se utiliza de  7-8 mg/kg de peso, y en infantes menores de 2 semanas de 3-4 mg/kg. La inducción de la anestesia con Tiopental endovenoso en niños sin medicación pre anestésica, se consigue con dosis de 5 a 6 mg/kg. La terminación del efecto clínico depende más de la redistribución del fármaco que del metabolismo. Sin embargo los niños pueden metabolizar el Tiopental más rápido que los adultos (15). 

El Propofol es un sedante hipnótico de utilidad por sus propiedades  para la inducción y el mantenimiento de la anestesia en los hidrocefálicos. Evita o minimiza la reactividad de los vasos cerebrales, disminuye la tasa de consumo cerebral de O2, disminuye el FSC y el VSC que permiten un mejor control de la PIC elevada en estos pacientes y posibilita una recuperación rápida. En niños sin medicación pre anestésica, una dosis de 2.8 - 3 mg/kg produce una inducción satisfactoria en la mayor parte de los casos. Los niños pequeños (1 - 5 años), requieren dosis de inducción levemente más altas que los niños mayores (6-10 años); puede presentarse una reducción moderada en la presión arterial media sin que se modifique la frecuencia cardiaca. La principal desventaja clínica de su uso en niños es el dolor a la inyección sin embargo esto se puede reducir con la administración previa de lidocaína (0.5 - 1 mg/kg) o Fentanyl (1 - 2 µg/kg) (16). 
Sin embargo en los últimos años se reevalúa a la ketamina por su mecanismo de acción y sus efectos neuronales.  El receptor NMDA es un receptor inotrópico activado principalmente por Glutamato, el neurotransmisor excitatorio más abundante en el SNC. Este tiene un sitio receptor Fenciclidina al cual se adhiere la ketamina, inhibiendo la activación del Glutamato y por lo tanto dando protección. De las dos presentaciones la ketamina S tiene de 3 a 4 veces más afinidad por este sitio, lo cual se refleja en sus potencias analgésicas y anestésicas. En el caso de receptores no NMDA (quisqualato, AMPA o kainato), aunque la afinidad de la ketamina es menor también se ha demostrado una acción sobre ellos. Al igual que los NMDA estos receptores estimulan la síntesis de óxido nítrico el cual es un neurotransmisor tanto a nivel central como periférico del dolor por lo que la inhibición de su síntesis tiene propiedades analgésicas. 
Al tener la ketamina un sitio receptor en el NMDA este puede ser un medio para brindar protección cerebral. Desde el punto de vista de los efectos de la ketamina sola sobre la circulación cerebral se sabe que produce aumento del FSC y de la PIC, sin embargo cuando se combina con Propofol, no modifica los efectos de éste, manteniéndose la velocidad del flujo de la arteria cerebral media y la respuesta de los vasos cerebrales a la concentración de CO2 (17). Entre otros, son Sakai y  Engelhard, los que comprueban que la combinación Propofol–ketamina mantienen íntegro el mecanismo de reactividad al CO2 y la autorregulación del flujo sanguíneo cerebral. Los efectos adversos de la droga en la presión intracraneal y sobre el flujo sanguíneo cerebral también son atenuados o revertidos por la ventilación mecánica subsecuente a la anestesia. 

La dosis recomendada es de 1 - 3 mg/kg por vía IV. La duración del efecto de una sola dosis IV es de 5 - 8 min. La administración del fármaco debe acompañarse de un antisialagogo para disminuir la producción de secreciones abundantes. La ketamina incrementa la frecuencia cardiaca, la presión arterial y el índice cardiaco. La reacción adversa más frecuente es el vómito postoperatorio. Este fármaco  produce alucinaciones, sueños vívidos y reacciones psicológicas indeseables. El área responsable de esto puede ser la corteza del cíngulo (18). En un modelo de ratas, Nagata y colaboradores, demuestran mediante marcadores de actividad neuronal, que los efectos psicomiméticos de la ketamina son suprimidos por la acción del Propofol o con la administración de benzodiacepinas. Estos resultados sugieren que la Ketamina no altera de forma adversa la hemodinamia cerebral cuando los pacientes están sedados y bajo ventilación mecánica.

Respecto al uso de relajantes despolarizantes, recordar que los niños, por su mayor volumen de distribución, tienen aumentados los requerimientos de este tipo de relajante. En el caso de utilizarlos, se recomienda usar las dosis normales, evitando las  repetidas por la mayor incidencia de bradicardia. En relación a los relajantes no despolarizantes, tener en cuenta que la respuesta clínica es impredecible, algunos son muy sensibles, mientras otros por el contrario son algo resistentes, por lo anterior se recomienda el uso fraccionado y su manejo de acuerdo a la respuesta de cada paciente. En la práctica pediátrica el Atracurio es especialmente útil por su corto tiempo de duración de acción (20 – 30 minutos) ya que este tipo de intervención habitualmente es de mediana duración. Su degradación se realiza a un pH fisiológico a componentes inactivos aún en presencia de alteraciones hepáticas o renales, por lo que resulta ideal en neonatos. Libera histamina especialmente cuando se administran dosis mayores a 0.4 mg/kg, por lo que es común la presencia de eritema, pero la  hipotensión es rara, excepto cuando se asocia con Tiopental (19). No se recomienda usarlo en pacientes asmáticos. Las dosis que habitualmente se indica es de 0.3 - 0.5 mg/kg y las dosis subsecuentes de 0 - 125 mg/kg;  infusión 5 - 6 µg/kg/min. 

El  Vecuronio también puede elegirse en los pacientes con hidrocefalia porque es el relajante muscular que prácticamente no tiene efectos cardiovasculares. Libera cantidades insignificantes de histamina. La duración de acción en niños es de 35 - 45 min, pero puede ser mayor en lactantes (70 min). La dosis recomendada es de 0.05 - 0.1 mg/kg, puede ser usado en infusión a 150 µg/kg/hr, los lactantes requieren dosis considerablemente menores de 60 µg/kg/hr (20).

Estos pacientes pueden tener una vía aérea difícil por tener una cabeza prominente. Se puede abordar colocando una almohada debajo del tronco buscando alinear los ejes cráneo-cuello-tronco para facilitar la intubación. Debe elegirse una técnica anestésica con hiperventilación moderada. No están justificadas medidas de reducción enérgica de la PIC porque el colapso de los ventrículos puede hacer que sean más difíciles de alcanzar con el catéter ventricular (21).
El mantenimiento con gases (N2O 50%)  a bajas dosis (Isofluorano, Sevoflurano o Halotano)  en combinación con narcóticos a dosis no muy altas que permitan una extubación al final del acto operatorio es conveniente en este tipo de patología (22). La realización del túnel subcutáneo puede provocar un estímulo doloroso repentino por lo que el uso del Fentanyl  como analgésico antes de dicha maniobra es muy beneficioso. Dicho opioide tiene efectos farmacológicos que dependen de la edad sobre todo en prematuros y lactantes, en comparación con niños mayores. Al parecer hay dos factores que tienen particular importancia en su eliminación: el flujo sanguíneo hepático y los cambios en el volumen de distribución dependiente de la edad.; el Alfentanyl es un análogo cuya principal ventaja parece ser su menor liposolubilidad y su volumen de distribución más pequeño. En niños y en adultos se ha demostrado una farmacocinética dependiente de la dosis, por lo cual proporciona un amplio margen de seguridad (22,23). La dosis inicial tiene un margen muy amplio (20 - 120 µg/kg) y está determinada por las indicaciones. 
El mantenimiento de la volemia y la presión de perfusión, es una de las constantes orgánicas que más debe mantener el anestesiólogo. Las variaciones fisiológicas y fisiopatológicas deben tenerse en cuenta como matices para  adecuarlas a ese grupo de pacientes, pero en general se deben tener en cuenta los principios básicos. Las pérdidas de líquidos se deben restituir en lo posible antes de la inducción anestésica pues el momento de mayor vasodilatación e hipotensión es cuando vamos a realizar la intubación (24,25).

Se deben cuantificar permanentemente las pérdidas sanguíneas del paciente e irlas remplazando a medida que se producen ya que el edema Intersticial (hidrocefálico) descrito por Fishman aparece en las hidrocefalias cuando existe un aumento de la presión intraventricular provocando el paso de LCR desde el ventrículo al intersticio periependimario con el consiguiente aumento volumétrico del tejido cerebral.; para ello se utilizan soluciones como son el Hartmann, Ringer lactato y la Solución salina (26), en una proporción de 3:1. Cuando las pérdidas permisibles son sobrepasadas, se acude al remplazo con glóbulos rojos. Para mantener el volumen sanguíneo en caso de sangrado escaso y con el objetivo de no administrar grandes volúmenes de cristaloides se puede administrar expansores plasmáticos del tipo albúmina al 5 % a una dosis de 10 cc/kg. 
En la actualidad la medida a tomar sería la de mantener los pacientes hidrocefálicos en estado de normo volemia, utilizando preferencialmente cristaloides (27-29).
La extubación del paciente electivo, se debe hacer bajo un plano anestésico adecuado, para evitar el molesto laringo-espasmo, tan frecuente en ellos y es recomendable al final debido a que el examen neurológico inmediato es el mejor método para diagnosticar cualquier complicación acaecida durante la operación, pero de haberlas  existido durante el proceder se deberá esperar y se realizaría en cuidados intensivos cuando sea conveniente (30,31).
Una vez terminado el procedimiento quirúrgico no culmina la responsabilidad del anestesiólogo para con el paciente, ya que éste tiene la obligación de vigilarlo hasta su traslado  a la sala  de atención al grave. 
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