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Hidrocéfalo Congénito

En esta seccion se publicaran las guias de practicas clinicas confeccionadas
por la Sociedad Peruana de Neurocirugia a solicitud del Ministerio de salud

l. NOMBRE Y CODIGO CIE - 10 (16):

NOMBRE : HIDROCEFALO CONGENITO
(Incluye el hidrocéfalo del Recién Nacido)
CIE - 10: Q03

Q03.0 : Malformaciones del acueducto de Silvio

Q03.1 : Atresia de los agujeros de Magendie y de Lushka

Q03.8 : Otros hidrocéfalos congénitos

Q03.9 : Hidrocéfalos congénitos, no especificado
EXCLUYE:

Hidrocéfalo adquirido (G91), hidrocéfalo asociado con espina bifida (Q05.0 — Q05.4), hidrocéfalo
debido a toxoplasmosis congénita (P37.1), sindrome de Arnold - Chiari (Q07.0)

Il. DEFINICION:

El Hidrocéfalo congénito se define como la dilatacion anormal del sistema ventricular con aumento
del volumen del LCR, que se desarrolla fundamentalmente entre la 20 semanas de gestacion y 1 ano
de edad; caracterizandose por incremento del perimetro cefalico y manifestaciones clinicas de
hipertension endocraneana (14,18).

ETIOLOGIA (5, 12, 18):
NO COMUNICANTE:

Obstruccion acueductal, atresia foramen Monro, malformacion Chiari II, malformacion Dandy Walker

Neoplasias, quistes intracraneales, anomalias de la base craneo, aneurisma de la vena de Galeno
COMUNICANTE:

Malformacion Chiari Il, malformacion Dandy Walker, inflamacion leptomeningea, incompetencia de
las vellosidades aracnoideas, encefalocele, quistes benignos

. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS (5, 18):

FORMAS NO SINDROMICAS DE HIDROCEFALIA CONGENITA:

Como parte de un defecto del tubo neural
Hidrocefalia aislada, estenosis acueductal congénita, hidrocefalia ligada al
cromosoma X, hidrocefalia autosomica recesiva.

Como parte de una malformacion del SNC:

Malformacion Chiari, malformacion Dandy Walker, holoprosencefalia, hidranencefalia,
malformacion de la vena de Galeno, malformacion del sistema fornical, quistes
congeénitos, anormalidades de la linea media, hidrocefalia congénita comunicante
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FORMAS SINDROMICAS DE HIDROCEFALIA CONGENITA:

VII.

Anormalidades citogenéticas:
Trisomia 13, trisomia 18, trisomia 9 y 9p, triploidia
Condiciones Mendelianas:
Sd. Walker — Warburg, Sd. Hidroletalus, Sd. Meckel,Sd. Smith — Lemli — Opitz, Sd.

Hunter/Hurler, anemia Fanconi, craniosinostosis sindromicas: Crouzon, Apert., varias
asociaciones y disrupciones.

CUADRO CLINICO (5, 12):

Macrocranea, perimetro cefalico mayor de 2 cm. respecto al perimetro toraxico, perimetro
cefdlico (PC) > 2 desviaciones esténdares sobre el promedio tanto para la edad, gestacional
y el tamano al nacimiento, incremento en el PC > 2 desviaciones estandares para la edad
durante el primer ano de vida, concomitantemente con PC > 2 desviaciones estandares sobre
el promedio para el tamano actual, fontanela anterior tensa, diastasis de las suturas craneales,
irritabilidad, vomitos, signo del sol poniente ( Sindrome de Parinaud ), retraso del desarrollo
psicomotor, dilatacion de las venas del cuero cabelludo, trastorno del sensorio, espasticidad
generalizada progresiva

DIAGNOSTICO:

CRITERIOS DIAGNOSTICOS:

Clinicos: Manifestaciones clinicas de hipertension endocraneana entre la 20 sem de gestacion
y el primer ano de edad.

Neuroimagenes: Dilatacion anormal del sistema ventricular
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (1, 5):

Macrocranea familiar, quistes aracnoideos, higromas, hematomas y efusiones subdurales,
meningoencefalitis neonatal, TORCHs, malformaciones congénitas del cuerpo calloso: Vg.
Agenesia, dilataciones ventriculares sin hipertension endocraneana, megaloencefalias,
encefalopatia hipoxico - isquemica e hidrocéfalo ex vacuo.

EXAMENES AUXILIARES (1,5):

De Neuroimagenes:
Ecografia cerebral transfontanelar, tomografia cerebral y resonancia Magnética del encéfalo

MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA:

1.MEDIDAS GENERALES:

De la hospitalizacion:

Todo nino con un cuadro clinico y estudios de neuroimagenes sugestivos de hidrocefalia,
debera contar con una evaluacion por el Servicio de Neurocirugia y su hospitalizacion se
determinara segun el estado clinico del paciente.

Analisis preoperatorios: hematoldgicos, serologicos, bioquimicos y examen de orina. Grupo
sanguineo y factor Rh.

Estudios complementarios y genéticos segun antecedentes del paciente
Riesgo Quirurgico ( Pediatria y/o Cardiologia)

Estudio cito quimico y bacteriologico del LCR

Evaluaciones de otras especialidades segun historia médica
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2. TERAPEUTICA ESPECIFICA:

Los objetivos que se persiguen con el tratamiento quirturgico son: disminuir la hipertension
endocraneana, conseguir una funcion neuroldgica normal, lograr un desarrollo psicomotor y emocional
optimo y obtener un buen resultado estético mediante el control adecuado de la hidrocefalia.

2.1. QUIRURGICA (2, 3, 4, 6, 9):
A. TRANSITORIO:

En casos de hidrocefalia hipertensiva y cuando no se cuenta con una derivacion de LCR o no
existen las condiciones optimas para derivaciones ventriculares.

Puncion ventricular + drenaje de LCR

Drenaje ventricular externo

B. DEFINITIVO (DE ELECCION) (17):

Principalmente Derivacion ventriculo - peritoneal (DVP).

La Derivacion ventriculo — atrial (DVA) sera utilizada en casos especiales, cuando haya
contraindicaciones para una DVP.

En relacion al abordaje para derivar el LCR, se realizara en funcion de:

La experiencia del Neurocirujano, la edad del paciente, del tipo de hidrocefalia, de la naturaleza
de la lesion condicionante, de las caracteristicas del LCR y de las condiciones clinicas del
paciente

3. EFECTOS ADVERSOS:
Complicaciones quirurgicas de las derivaciones de LCR: infecciosas, mecdnicas, por sobre drenaje y
bajo drenaje.

En caso de infeccion del sistema de derivacion y/o ventriculitis se debe retirar éste y colocar un
sistema de derivacion ventricular externo a circuito cerrado.

4. TERAPIA MEDICA COMPLEMENTARIA:

NPO x 6 horas. Luego régimen oral progresivo, antibictico profilaxis ( 7, 8 ), analgésicos
Protectores de la mucosa gastrica, terapia anticonvulsivante individualizado, de la patologia
neuroquirurgica de fondo.

5. CRITERIOS DE ALTA:
Mejoria del cuadro neuroldgico por la que ingreso, afebril por 3 - 5 dias, buena tolerancia

oral, no requiere tratamiento parenteral, evidencias clinicas de un buen funcionamiento val-
vular y ausencia de complicaciones.

5. PRONOSTICO:

El prondstico y calidad de vida del nifo con hidrocefalia congénita, esta dado por (11, 13, 17):

La naturaleza, etiologia y severidad de la hidrocefalia, del grosor del manto cerebral, del
estado neurologico en que ingreso al quiréfano y de la edad del nifio al momento de la
derivacion.

VIll.  COMPLICACIONES DE LA HIDROCEFALIA (11, 13, 17):

Retraso del desarrollo psicomotor, epilepsia, rendimiento escolar inadecuado, trastornos
psiquidtricos, complicaciones de las derivaciones de LCR: mecdnicas, infecciosas, sobre
drenaje y bajo drenaje (4, 7, 10,15) y muerte.

IX. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRAREFERENCIA:

DE REFERENCIA: Todo nifo con sospecha de hidrocefalia debe ser referido a un hospital que cuente
con Neurocirujano.
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DE CONTRAREFERENCIA: Para su control en su lugar de origen una vez que los pacientes han sido
operados, han salido de alta y no tienen complicaciones.
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