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Antecedentes

Independientemente de la edad de presentacién y etiologia, la hidrocefalia se define de manera
simplista, en la literatura, como un estado de acumulo de liquido cefalorraquideo, resultado de una
alteracion en la dinamica del mismo y que condiciona dilatacién ventricular 123 Eg importante
comprender que es una manifestacion de varias enfermedades, que se caracteriza por cambios en
la produccion, circulacion y absorciéon del liquido cefalorraquideo, hipertension intracraneana

intermitente o sostenida, asi como cambios radioldgicos en la anatomia ventricular.

El lactante menor es susceptible de desarrollar hidrocefalia como parte de un sinniumero de
padecimientos propios de la edad. Presenta una incidencia de 0.5 a 4 de cada 1000 nacidos vivos

en paises desarrollados, y se considera la patologia mas comun atendida por el Neurocirujano 4

Clasificacion

Al no ser la hidrocefalia una entidad patoldgica individual, sino una condicién que altera la dinamica
del liquido cefalorraquideo con o sin una enfermedad causal, las clasificaciones tienden a ser

multiples y con grandes vacios, y a su vez confusas °.

Las clasificaciones mayormente empleadas en el ambiente médico y pediatrico datan de 1914 y
1949. Su simplicidad facilita la toma de decisiones ya que establecen que la hidrocefalia puede
tener 2 formas de presentacién a grandes rasgos: de tipo obstructiva (no comunicante) y no
obstructiva (comunicante). Histéricamente, estas clasificaciones concebidas por Dandy-Blakfan y
Rusell se han mantenido vigentes y resistido los embates de las diversas escalas propuestas a lo
largo de casi un siglo, cada vez mas complejas y carentes de una correlacion pronostica *°78910,
Los términos “congénita” o “adquirida” también son de uso comun en la glosa pediatrica y como su
nombre lo dice, se refieren a la posible adquisicion in utero de la enfermedad o posterior al

nacimiento >'°,

Fisiopatologia

La descripcion clasica de la fisiologia del liquido cefalorraquideo consiste en: 1. la produccion del
mismo en los plexos coroides dentro del sistema ventricular, 2. el flujo del liquido dentro de los
ventriculos a través de los agujeros de Monro, el acueducto de Silvio y los agujeros de Luschka y
Magendie, 3. Su distribucion en el espacio subaracnoideo hasta alcanzar las granulaciones
aracnoideas cercanas al seno longitudinal superior y una vez que se absorbe, pasar a la circulacion

venosa.



Embriolégicamente, un precursor del liquido cefalorraquideo es secretado en el interior del tubo
neural (neurocele) hasta que en la 6° semana de gestacion aparece el plexo coroides, quien toma
la mayor parte de su sintesis. El espacio subaracnoideo, a su vez, es detectable en embriones
humanos un poco antes, entre la 4* y 5% semanas de gestacion, y su expansion posiblemente es
dependiente del flujo de liquido a través de &l >"'.

Desde la publicacion del doctor Weed, en 1914, se consideraba como el principal sitio de absorcién
a las vellosidades y granulaciones aracnoideas, que permitirian el paso del liquido a los senos

venosos durales 2'""%

Las vellosidades aracnoideas estan presentes ya en la vida intrauterina,
sin embargo, las granulaciones aracnoideas (descritas desde 1543 por Vesalio) por lo general son
visibles hasta que el nifio cumple entre 2 y 5 afios de edad 3, Resulta interesante que estas
estructuras anatémicas solo estan presentes en mamiferos que logran la bipedestacion, quiza un
indicio de su funcién como un posible mecanismo de compensacion ante presiones negativas
intracraneales '*. Su estrecha relacion anatémica con el seno sagital superior fue descrita por
Pacchioni en 1704. Key y Retzius describen ampliamente el espacio subaracnoideo e intentan
ofrecer una teoria de asociacion con la absorcion del liquido cefalorraquideo, haciendo énfasis en
el supuesto papel de la presion osmética como factor influyente de la permeabilidad "', Adn
cuando no se ha logrado demostrar su funcion, y la creencia de su papel en la absorcién del liquido
esta meramente fundada en su cercania anatomica con la circulacion venosa, este concepto

erroneo persiste inclusive en el grupo neuroquirurgico.

En la actualidad existe evidencia sélida de que el lactante utiliza medios distintos para la absorcion
del liquido cefalorraquideo. Modelos animales descartan un gradiente de presién, que favorezca la
absorcion durante la infancia, por lo mismo este proceso debe llevarse a cabo en otros sitios
distintos a las vellosidades .

El liquido cefalorraquideo (LCR) del lactante, se absorbe mayoritariamente en la submucosa nasal,
a través del espacio perineural que ofrecen los nervios olfatorios por medio de la lamina cribosa del
etmoides. El resto de la absorcion se realiza a través de los plexos coroides, los espacios
perivasculares de Virchow Robin y por medio de la superficie ependimaria ventricular “ A este
sistema de absorcidon se le conoce en la literatura propia de la especialidad como “circulacién
menor” 2"'2. Ante una presion intracraneana normal, el LCR por medio de los linfaticos cervicales
alcanza la circulacidon venosa sistémica, estimandose entre un 14 y un 47% del total de la
produccion del liquido. Es un hecho que el 10% de la linfa cervical es liquido cefalorraquideo. Se
cree que un incremento tanto agudo como cronico de la presion intracraneana induce el
reclutamiento de otros sistemas de compensacion, ya que la concentracion de LCR en la linfa varia
de manera directamente proporcional a los cambios en la presion intracraneal. La oclusion de la
lamina cribosa en modelos animales, condiciona hipertension intracraneana y se logra un equilibrio

por medio de absorcién perineural en el conducto raquideo ™.



En conclusién, las evidencias orientan hacia un sistema complejo de absorcion mayoritariamente
linfatico durante los primeros meses de vida, y que gradualmente madura y da paso al sistema
compuesto por las vellosidades y granulaciones aracnoideas. Una vez que éste madura, ambos
sistemas se equilibran a lo largo de la vida compensando la disfuncién de cualquiera de los dos ™.
Aun cuando se trate de un paciente pediatrico en el que la hidrocefalia se explique claramente por
una obstruccion en el sistema ventricular, es importante comprender los mecanismos de absorcion
propios de su edad y asi estar en condiciones de ofrecer un tratamiento apropiado y con mayor

posibilidad de éxito.

Tratamiento

Ante un lactante con hidrocefalia, existen medidas transitorias de manejo como el empleo de
inhibidores de la anhidrasa carbodnica, puncionar el ventriculo lateral a través de la fontanela
anterior, la exteriorizacién de un cateter ventricular o la colocaciéon de un reservorio tipo Ommaya

para extraer liquido cefalorraquideo en caso de ser necesario.

Independientemente de la edad del paciente y de la etiologia de la hidrocefalia, cuando se preveé
que ésta sera permanente como en el caso de las hidrocefalias congénitas, se deben tomar otras
medidas para disminuir la presioén intracraneana, generalmente mediante procedimientos invasivos
que historicamente incluyen: la colocacion de sistemas de derivacion al peritoneo (o a la auricula

del corazén), y la cirugia endoscoépica, como la tercer ventriculostomia.

En los ultimos 50 afos se ha debatido sobre la superioridad de ambos métodos terapéuticos. La
endoscopia se fortalece al evitar las complicaciones asociadas al uso de sistemas derivativos,
principalmente infecciosas, asi como también proveé una distribucién fisioldgica del liquido

cefalorraquideo.

Endoscopia cerebral: la Tercer Ventriculostomia Endoscépica

El procedimiento, a grandes rasgos, consiste en la apertura del piso del tercer ventriculo
permitiendo el paso del liquido cefalorraquideo al espacio subaracnoideo de la base del craneo y
encontrar su via de absorcion habitual o natural. Para esto se requiere que exista una obstruccion
en el flujo del liquido dentro del sistema ventricular, que puede ser congénita (atresia de los

foramenes intraventriculares) o adquirida (cicatrizacion, coagulos, neoplasias, etc).



La neuroendoscopia surge a principios de la
segunda década del siglo veinte, en un intento
por mejorar las condiciones y sobrevida de los
pacientes con hidrocefalia; mucho tiempo antes
de la concepcion de las valvulas de derivacion,
por Nulsen y Spitz en 1952 " Su uso
practicamente desaparecid6 debido a las
deficiencias en la tecnologia de la época,
retomando su popularidad entre los
Neurocirujanos en los tltimos 30 afios °.

La técnica ha sido ampliamente utilizada en
. L . Fig.1 Imagen endoscépica del sistema ventricular de un
pacientes pediatricos a lo largo de estas Ultimas lactante con hidrocefalia y estenosis acueductal
3 i A congénita.
décadas y los resultados en general satisfactorios.

También se han reportado complicaciones, algunas serias como eventos hemorragicos. Determinar
los mejores candidatos para cirugia ha sido dificil, ante factores independientes de riesgo como la
etiologia de la enfermedad y la edad del nifio ""'®'92%%'22 pero en general se acepta que la
indicacion absoluta para su realizaciéon es que el paciente tenga hidrocefalia de tipo obstructiva,

independientemente de que sea congénita o adquirida 5,

Los procedimientos endoscépicos ofrecen varias ventajas sobre otros métodos terapéuticos: el
acceso craneal es minimamente invasivo, la visualizacion de estructuras neurales y vasculares
optima, la maniobrabilidad dentro del encéfalo estupenda, y principalmente evita la necesidad de

colocar un cuerpo extrafio susceptible de desencadenar una infeccién 5,

Tercer Ventriculostomia Endoscépica en nifios menores de un aio de edad

A partir del resurgimiento de la endoscopia cerebral, los resultados en edades pediatricas han sido
equiparables al adulto (éxito mayor al 90%), con excepcion del paciente menor de un afio de edad,
en el que oscila entre un 0 y 64% 2" Las razones son diversas y la teoria vigente sugiere que las
diferencias en la absorcion del liquido, propias del lactante, condicionan una evolucién distinta ante

la intervencién quirurgica.

Escasos son los reportes en la literatura referentes al empleo de éste procedimiento quirdrgico en

menores de un afo de edad (Tabla 1).



Lipina propone la tercer ventriculostomia endoscépica como tratamiento de eleccion en nifios
menores de 6 meses con hidrocefalia obstructiva. Los resultados de su estudio se generan de una
poblacion de 14 lactantes con hidrocefalia multicausal, predominantemente por estenosis
acueductal congénita pura, asi como hidrocefalia posthemorragica del pretérmino. El uso de la
estadistica es meramente descriptivo, con un adecuado manejo de las variables, especificamente
la edad. El éxito del procedimiento en su serie es del 60% global, y muy similar entre grupos, sin

distincion por edad.

Se determind falla en base a seguimiento ultrasonografico. En caso de no demostrar disminucién
en la talla ventricular, a estos pacientes se les coloco valvula de derivacion (DVP) en promedio a
los 24 dias. El seguimiento de los casos exitosos se llevo a un afio y en el caso de una disfuncion
tardia del grupo posthemorragico se resolvié con una revision endoscépica del mismo, lo cual es

esperado, la posibilidad de re-estenosis ante un proceso inflamatorio es mayor 2.

Hace mencién de otro aspecto importante del seguimiento: todos conservan ventriculomegalia en

estudios de imagen, que tiende a disminuir de tamafo mas no al nivel de un paciente con DVP.

El éxito en la literatura, segun reporta Shizuo Oi, oscila entre 0 y 64% en menores de un afio. Su
propia serie contrasta un éxito del 45% frente a un 100% en aquellos mayores de un afio de edad.
La falla la define como la colocacion de una valvula de derivacion, que habitualmente se realizo
entre 3 y 30 semanas de haberse realizado la endoscopia (media de 8 semanas) 212,

Elgamal y colaboradores publican una serie heterogénea, de pacientes menores de un afio
sometidos a una tercer ventriculostomia endoscépica, que incluye malformaciones congénitas
asociadas, especificamente malformacién de Chiari tipo Il y sindrome de Dandy Walker, con un
seguimiento basado en el indice de Evans (relacion entre el diametro craneal y las dimensiones de
los ventriculos laterales). El éxito se definiéd exclusivamente como el no requerir una valvula de
derivacion (el seguimiento con el indice de Evans pudo haber hecho que varios terminaran con
valvula sin requerirlo, ya que no esta validado en edades pediatricas). La serie muestra
complicaciones como meningitis postendoscépica y una fatalidad hemorragica, reflejo de una curva
de aprendizaje pobre. El éxito global del procedimiento fue de 69.4%, pero hasta un 77.4% en los

casos de estenosis acueductal que denominaron “pura” 2

Sufianov publicoé una de las series mas grandes con 41 pacientes menores de 2 afios de edad y
seguimiento minimo de un afo. 71.4% de los procedimiento se consideraron exitosos. El 63.4%
corresponden a pacientes menores de un afo. Uno de los puntos fuertes del estudio es que el
éxito del procedimiento se baso en la valoracién conjunta del aspecto clinico (tanto neuroldgico
como somatomeétrico) y radiolégico. Sin embargo, la heterogeneicidad del grupo, la categorizacion
de las variables (edad) y la inclusion de pacientes con alteraciones en el liquido cefalorraquideo,

dificultan poder concluir la viabilidad del procedimiento en este grupo etareo %°.



Costa Val y colaboradores demuestran en su serie de 48 pacientes menores de un afo, que el
éxito de la misma esta determinado por la etiologia de la hidrocefalia y no por la edad como el resto
de los estudios. Los 3 grupos de edad: menores de un mes, hasta 6 meses y entre 6 y 12 meses
no mostraron diferencia estadistica en cuanto al éxito del procedimiento (85% global), pero la re-
estratificacion por etiologia mostré que el éxito del procedimiento fue del 90% en estenosis
acueductal congénita y 50% en aquellos nifios con malformacion de Chiari tipo I,
independientemente de la edad. Sin embargo su definicion de falla (empeoramiento de sintomas,

muerte o re-intervencion) es muy vaga, por lo que podria tener sesgos ®

Balthasar hace un analisis también en poblacion menor de un afo, un total de 10 pacientes, en los
cuales el éxito real del procedimiento fue de realmente un 40%. El detecté falla en todos los casos
realizados antes de los 4 meses de edad. Un punto a favor es el hecho de que el seguimiento fue
clinico-radiolégico. Su poblacion es muy heterogénea y no esta claro como diferencian una
estenosis acueductal “idiopatica”. Proponen que en algunos casos la tercer ventriculostomia
endoscopica puede alargar el intervalo de tiempo antes de colocar una valvula como medida
terapéutica definitiva, cuando el paciente no esté en condiciones de ser implantado por alguna u
otra razén. En aquellos casos en los que no funciond la cirugia endoscopica, los datos clinicos y
radiolégicos de falla o disfunciéon aparecieron en el primer mes de la cirugia (todos los casos de
tumores y de estenosis acueductal idiopatica), con un seguimiento minimo de un afio. No se

presentaron disfunciones tardias %’.

Koch-Wiewrodt y colaboradores reportan su serie personal en menores de un afo con estenosis
acueductal multifactorial, asi como también realizaron un meta andlisis comparativo sobre el tema.
Ellos determinan el éxito en base a parametros clinicos y radioldgicos. El meta analisis logré incluir
9 articulos y concluyen que junto a su serie personal el mayor riesgo de disfuncién se presenta al

realizar el procedimiento durante los primeros 2 a 4 meses de vida 8,

Warf publica un estudio retrospectivo en menores de un afo con hidrocefalia secundaria a
mielomeningocele. Obtuvieron un éxito del 76% con la tercer ventriculostomia con coagulacion
endoscopica de plexos coroides y el 86% de las disfunciones se presentaron en los primeros 6
meses de haberse operado. Se consideré disfuncion la necesidad de colocar una valvula de
derivacién o en caso de presentar defuncién en los primeros 30 dias de la cirugia. El seguimiento
es pobre, una buena muestra (115 pacientes) y los criterios de disfuncion susceptibles de sesgo o

Posteriormente, el mismo propone un modelo predictivo de éxito del procedimiento en pacientes
pediatricos. El éxito de la cirugia endoscopica en menores de 6 meses de edad fue del 34%,
tomando en cuenta que reportan una prevalencia del 60% de etiologia postinfecciosa en Uganda.

Aunque es quiza la serie con mayor nimero de pacientes publicada (203 pacientes menores de un

6



afno) existen muchas limitantes en el estudio. El 30% de los pacientes se perdieron en el
seguimiento antes de llegar a los 6 meses, de igual manera la mitad de los casos considerados
como falla del procedimiento fueron endoscopias inconclusas, abortando por dificultades técnicas o
complicaciones transoperatorias diversas como el sangrado. El diagnéstico por imagen fue
ultrasonografico y el seguimiento no especifica parametros para considerar falla (a excepcion de
haberse colocado una valvula o muerte). Se incluyen pacientes con derivacion ventriculoperitoneal
preexistente, con o sin coagulacion de plexos coroides, asi como fenestraciones de la lamina
terminalis, otra estructura distinta a la habitual *.

Surash, en su analisis retrospectivo, reporta solo un lactante en quién se realiz6 una tercer

ventriculostomia endoscépica. El paciente no presenté disfuncion en un seguimiento de 8 meses o,

Finalmente, Navarro y colaboradores analizan un grupo de 38 pacientes menores de un afio con
hidrocefalia multifactorial. 44.4% de las tercer ventriculostomias endoscopicas se consideraron un
procedimiento exitoso y la mayor parte de las complicaciones ocurrieron en las primeras 6

semanas de la cirugia *2.

Falla (o disfuncién) de la Tercer Ventriculostomia

Las principales causas de disfuncion del procedimiento son: 1. cicatrizacion de la comunicacion
establecida quirirgicamente, 2. disminucion importante del diametro de la fenestracién realizada en
el piso ventricular, y 3. un procedimiento con deficiencias técnicas importantes °. En la literatura

vagamente se describe como “la necesidad de colocar una derivacion ventriculo-peritoneal”
2,12,23,24,25,26,30,31,32

Clinicamente seria posible, en la mayoria de los casos, identificar a este grupo de pacientes, si
presentaran datos inequivocos de hipertension intracraneal (irritabilidad, vomito, intolerancia a la
via oral, crisis convulsivas, abombamiento de la fontanela, etc) sin embargo un craneo expandible,
aun sin fusion de las suturas, permite adaptabilidad y algunos nifios posiblemente solo manifiesten

aceleracion en el crecimiento del perimetro cefalico.

Radiolégicamente es factible encontrar persistencia en el aumento de la talla ventricular, ya que la
distribucién intracraneal del liquido cefalorraquideo sufre un periodo de adaptacién por el cual no
se espera un colapso ventricular inmediato en imagen, inclusive la cronicidad en algunos casos, al
no haber una diferencia de presiones importante entre los compartimentos, podria no condicionar

disminucion en la talla ventricular 3343,



Autor y aino No. pacientes Edad de los Etiologia de la Exito del
pacientes hidrocefalia procedimiento
Oi S, 2006 12 pac. <1 afio Multifactorial 64%
Navarro R, 2006 38 pac. <1 afio Multifactorial 44%
Balthasar A, 2007 10 pac. <1 afio Multifactorial 40%
Koch-Wiewrodt D, 2007 28 pac. <1 afio Multifactorial 53%
Lipina R, 2008 14 pac. <6 meses Multifactorial 60%
\Warf B, 2008 115 pac. <1 afio Multifactorial 76%
\Warf B, 2010 203 pac. <6 meses Chiari Il 34%
Sufianov A, 2010 41 pac. <2 afos Multifactorial 71.4%
Surash S, 2010 1 pac. <1 afio Multifactorial 100%
Elgamal E, 2011 49 pac. <1 afio Multifactorial 64%
Costa Val JA, 2012 48 pac. <1 afio Multifactorial 85%

Tabla 1. Estudios publicados sobre los resultados de la tercer ventriculostomia endoscépica en|
lactantes.




Planteamiento del problema

La hidrocefalia en lactantes, continda siendo un problema de salud publica e institucional, siendo el

padecimiento mas frecuente que se atiende en los servicios de Neurocirugia Pediatrica del pais.

En la gran mayoria de las veces requiere de un tratamiento quirtrgico. La endoscopia cerebral a
logrado vencer las complicaciones asociadas al uso de sistemas de derivacion, sin embargo, los
resultados en pacientes menores de un afo no han sido satisfactorios, presentando falla o
disfuncion en un gran porcentaje de casos, lo que conlleva la necesidad de ser intervenidos de

nuevo, elevando riesgos y costos.

No existe un concenso a nivel mundial que establezca una serie de criterios que definan los
hallazgos clinicos y radioldgicos asociados a la falla de la tercer ventriculostomia endoscépica en
lactantes menores, grupo etareo con una dinamica del desarrollo craneal muy distinta. A diferencia
de la colocacion de una valvula de derivacion ventricular, la distribucion intracraneal del liquido
cefalorraquideo sufre un periodo de adaptacion por el cual no se espera un colapso ventricular
inmediato en imagen, inclusive la cronicidad en ciertos casos, al no haber una diferencia de
presiones importante entre compartimentos, podria no condicionar disminucién alguna en la talla
ventricular **3_ Por lo mismo la toma de decisiones no debe recaer exclusivamente en una

evaluacién radioldgica postoperatoria, sino en una evaluacion clinica y somatométrica.

Justificacion

El éxito de cualquier procedimiento quirdrgico radica primordialmente en la correcta seleccion de
pacientes. En el caso particular de la hidrocefalia, existe la posibilidad de ofrecer una solucion
minimamente invasiva, como lo es la neuroendoscopia, con menor morbi-mortalidad que el
tratamiento estandar, eliminando riesgos como potenciales infecciones o la necesidad de ser re-

intervenidos varias veces durante sus vidas, como sucede con las valvulas de derivacion.

Conocer los criterios empleados en nuestra institucién para determinar la falla del procedimiento en
cuestion, permitira obtener un diagnoéstico actual del proceder clinico del médico ante un lactante
con hidrocefalia, operado mediante técnicas endoscopicas, generando asi un precedente que
permita a mediano plazo disefiar un algoritmo diagnéstico y someterlo a prueba en estudios

prospectivos.



El Instituto Nacional de Pediatria es un centro importante de referencia y atencién de pacientes
neuroquirdrgicos en el pais. Cuenta con la infraestructura necesaria, los recursos humanos y la
capacitacion 6ptima, asi como un nimero de pacientes favorable para la elaboracion de protocolos
de seguimiento postoperatorio. Se espera asi, identificar si la determinacién de la falla al
tratamiento se realiza solo en base a estudios radiolégicos o una combinacién que incluya el
examen fisico del nifio y en base a esto disefiar una serie de criterios clinicos y radioldgicos a

futuro para ser validados.

Objetivos

Objetivo General
Describir los criterios utilizados en el Instituto Nacional de Pediatria, para definir la falla o disfuncién
de una tercer ventriculostomia endoscopica, realizada en pacientes menores de un afio de edad

con diagndstico de hidrocefalia obstructiva.

Objetivos Especificos
* Determinar el porcentaje de pacientes menores de un afio de edad, con hidrocefalia obstructiva,

que presentaron falla al tratamiento endoscopico.

* Describir los criterios clinicos y radiologicos utilizados en estos pacientes, para establecer la falla

de la tercer ventriculostomia endoscopica.

* Evaluar el tiempo transcurrido entre la cirugia endoscépica inicial y el diagndstico de disfuncién o

falla.

¢ Describir el tratamiento quirdrgico utilizado posterior al diagnéstico de disfuncién o falla.
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Material y métodos

Disefio del estudio
De acuerdo a los ejes arquitectonicos, el estudio se clasifica como observacional, retrospectivo,

transversal y descriptivo.

Universo de trabajo

Los sujetos de estudio son pacientes menores de un afio de edad, con diagndstico de hidrocefalia
obstructiva, que reciben atencion en el Servicio de Neurocirugia del Instituto Nacional de Pediatria
y fueron intervenidos quirdrgicamente, mediante una tercer ventriculostomia endoscopica, durante
el periodo comprendido entre enero de 1998 y marzo del 2013. El inicio del periodo se determiné

en base a la fecha de adquisicion del equipo de endoscopia cerebral en el Instituto.

Tamano de la muestra
Podemos concluir que por el nimero de pacientes operados con estas caracteristicas en el
Instituto Nacional de Pediatria (1-2 pacientes por afo) el universo aproximado de pacientes seria

de 13 a 15 pacientes y por ende, el calculo de la muestra sera realizado por conveniencia.

Criterios de Seleccion

Criterios de inclusion

* Diagnéstico de falla o disfuncion de la tercer ventriculostomia endoscépica.

Criterios de exclusion
¢ Expediente clinico incompleto.

* Realizacion del procedimiento quirdrgico endoscopico en otra institucion.

Ubicacion del estudio
La recopilacion de datos y analisis de los mismos se llevara a cabo en el Servicio de Neurocirugia

del Instituto Nacional de Pediatria.
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Variables de interés

Variable Categoria Escala Unidades Definicion operacional
Numero de meses transcurridos desde el
Edad Cuantitativa |Discreta [Meses nacimiento hasta el dia de la cirugia
lendoscopica.

. o . 1. Masculino Fenotipo del paciente documentado en el

Género Cualitativa Nominal . b e
2. Femenino lexpediente clinico.
Malformaciones IAlteraciones anatomicas del Sistema
. o . 1. Presentes : L
asociadas del Cualitativa Nominal Nervioso Central presentes en adicion a la
: ) 2. Ausentes . :
Sistema Nervioso hidrocefalia.
Circunferencia del craneo en un plano a nivel
Perimetro cefdlico  |Cuantitativa |de Razén [Centimetros de la glabela frontal y el inion a nivel
occipital.
1. Hundida IAproximacion clinica de la presion
Fontanela anterior  [Cualitativa Nominal 2. Normotensa |intracraneal mediante palpacion directa de la
3. Abombada fontanela anterior.
o . Peso en gramos del paciente el dia de la
Peso Cuantitativa |de Razéon |[Gramos . g S gelp s
intervencion quirurgica endoscopica.
1 si Expulsion subita del contenido gastrico en
Omito Cualitativa Nominal 2' No mas de una ocasion, con o sin relacién a la
’ ingesta de alimentos.
1.Si Disminucion en el estado de alerta, en la
Hiporreactividad Cualitativa Nominal 2' No cual el paciente presenta disminucion en su
’ interaccion con el medio.
Detencion o regresion . s " .
9 o . 1. Si Falta de adquisicion, o pérdida, de hitos del
en el desarrollo Cualitativa Nominal

; 2. No desarrollo ya presentes.

psicomotor
1. Mayor IAspecto radiolégico de las dimensiones del
Talla ventricular Cualitativa Ordinal 2. Igual sistema ventricular, ya sea por ultrasonido,
3. Menor tomografia o resonancia magnética.
Presencia de uno o mas de los siguientes
signos: abombamiento fontanelar,
Hipertension - . 1. Presente incremento desproporcionado en el
. .. |Cualitativa Nominal . o o ) -
intracraneana clinica 2. Ausente perimetro cefalico, vémito, hiporreactividad,
detencion o regresion en los hitos del
desarrollo.
Falla de la tercer 1.Si Presencia de datos clinicos y/o radiolégicos
\ventriculostomia Cualitativa Nominal 2‘ No de hidrocefalia posterior a la realizacién de la
endoscopica ) cirugia endoscopica.
) . Numero de dias transcurridos entre la cirugia
Tiempo transcurrido o . . - L
Lo Cuantitativa |Discreta |Dias lendoscopica y la determinacion de su falla o
desde la cirugia . e
disfuncion.
1. Tercer
. ventriculostomi
[Tratamiento - . - . .

S . o . a endoscépica Medida terapéutica realizada posterior a
quirdrgico posterior a [Cualitativa Nominal e ; S .
3 falla 2. Colocacion de |determinar la falla en la cirugia endoscopica.

valvula de
derivacion
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Cronograma

Actividades 1 2 3 4 5 6

Octubre
2012-Mayo
2013

Elaboracion del Protocolo
de Investigacion

Presentacion del Protocolo A
al Comité de Investigacion Junio 2013

Revision de expedientes y Junio-Julio
recoleccion de datos 2013

IAnalisis estadistico y Junio-Julio
revision de resultados 2013

Conclusiones e impresién

de Tesis de Especialidad Agosto 2013

Septiembre-
Octubre
2013

Envio para publicacion en
Revistas de la Especialidad

Envio como Trabajo libre al
Congreso Internacional de
Neurocirugia Pediatrica

Febrero-
Marzo 2014

Anadlisis estadistico

La informacién se obtendra de expedientes fisicos y electronicos y se recabara en una base de
datos disefiada en el programa SPSS version 18.0 para Windows (IBM, Estados Unidos de
Norteamérica). Se realizara estadistica descriptiva para variables cualitativas y cuantitativas con

obtencion de medidas de tendencia central y dispersion, porcentajes y representacion en graficas.

Aspectos éticos y de bioseguridad

La conduccién del estudio asi como el informe de sus resultados, acataran en todo momento los
principios éticos de la Declaracion de Helsinki y el marco juridico Mexicano, en particular la Ley
General de Salud, el Reglamento de la Ley General de Salud en materia de Investigacion para la
Salud asi como la Ley Federal de Proteccion de Datos Personales en Posesion de los Particulares.

No existen consideraciones de bioseguridad al tratarse de una investigacion documental.

Dado que se trata de una documentacion retrospectiva que no afecta directamente la integridad del
paciente ni se tratan aspectos relacionados a la conducta, el Reglamento de la Ley General de
Salud en materia de Investigacion para la Salud la categoriza en su articulo 17 como una
investigacion sin riesgos y, en virtud de lo estipulado en el articulo 23 del mismo Reglamento, no se

requiere de una carta de consentimiento informado.
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Relevancia, impacto y originalidad en la investigaciéon biomédica

La importancia de este proyecto radica en la necesidad de obtener un diagnostico actual del
proceder clinico del neurocirujano ante un nifio con hidrocefalia, operado mediante endoscopia,
generando un precedente que permita a mediano plazo disefiar un algoritmo diagndstico y

someterlo a prueba en estudios prospectivos.

Se espera tener un impacto no solo en la literatura de la especialidad, sino a nivel institucional, al
detectar puntos susceptibles de mejoria en el manejo del expediente clinico y del seguimiento

mismo de los nifios con esta patologia.

Se espera obtener los siguientes logros con su respectivo impacto académico y de investigacion:

* Tesis de grado para obtener la Especialidad Médica de Neurocirugia Pediatrica del Dr. Rolando

Jiménez Guerra, Médico residente del Instituto Nacional de Pediatria.

Presentaciones en congresos nacionales e internacionales:
¢ Congreso Mexicano de Cirugia Neurologica.

* Reunién anual de la ISPN Sociedad Internacional de Neurocirugia Pediatrica.

Publicaciones:

* Revista Childs Nervous System, érgano de difusion oficial de la ISPN Sociedad Internacional de

Neurocirugia Pediatrica.

Factibilidad y recursos disponibles

El Instituto Nacional de Pediatria cuenta con quiréfanos adecuados para la realizacion de
procedimientos neuroendoscépicos, asi como personal ampliamente entrenado, lider en el campo.
Especificamente se cuenta con sistemas de endoscopia rigida Deck (de la marca Karl Storz
GmbH, Tuttlingen, Alemania) y Caemaert (Richard Wolf, Knittlingen, Alemania). A su vez, el
Instituto ofrece la facilidad de realizar ultrasonido, tomografia computada y resonancia magnética
cerebrales para diagnostico y seguimiento de los pacientes. La recopilacion de datos a partir del

expediente clinico permite concretar el proyecto acorde a los estipulado en el cronograma.

Presupuesto de partida
La realizacion del proyecto no requiere financiamiento externo o por parte de la instituciéon. Los
gastos correspondientes a la difusion en congresos y publicacion correran a cargo de los

investigadores responsables.
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Resultados

Se realizd6 una busqueda electrénica y listado de los pacientes sometidos a procedimientos
neuroendoscopicos desde el afio 1998 en este instituto, utilizando las palabras clave “endoscopia
cerebral” y “tercer ventriculostomia endoscopica”. Se encontré un registro de 104 pacientes, 15 de
ellos menores de un afio de edad al momento de la intervencion quirdrgica. En 8 se realizé
fenestracion de septos intraventriculares y colocacion de una derivaciéon ventricular bajo vision
directa, mientras que en los 7 restantes se realizo una tercer ventriculostomia. De los 15 pacientes
menores de un afio de edad, durante el seguimiento se presentaron 3 defunciones secundarias a

hidrocefalia tabicada por ventriculitis infecciosa.

Tercer ventriculostomia endoscopica

El procedimiento se realizé a un total de 7 pacientes, 57.1% del género masculino, y sus edades
oscilaban entre 1 y 5 meses (media 2 + 1.41 meses). En su gran mayoria (71.4%) la etiologia de la
hidrocefalia fue una estenosis acueductal, mientras que en el resto (28.6%) fue posthemorragica.
En 2 casos se reportaron malformaciones asociadas del sistema nervioso: en uno quiste

porencefalico y en el otro persistencia de la Bolsa de Blake.

El mayor numero de casos fueron operados
entre los afios 2009 y 2012 (57.14%), a pesar
de que no se registraron intervenciones en
2010y 2011.

El peso de los pacientes al momento de la
intervencién quirdrgica se encontré6 entre
3060gr y 8300gr (media 4906.6 + 2110.3gr), un
perimetro cefalico entre 36.5 y 58cm (media
43.7 £ 7.5cm). EI 57.1% de las mediciones de la
circunferencia cefalica corresponden a un valor

superior a la percentila 95 para la edad.
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Disfuncién de la tercer ventriculostomia endoscépica

Se diagnosticé disfuncion, o falla del procedimiento, en 4 pacientes (57.14%) con una relacion
masculino-femenino de 1:1. Las edades de los pacientes oscilaban entre 1 y 2 meses, con una

media de 1.25 + 0.5 meses.

El 100% de los pacientes con hidrocefalia posthemorragica presentaron disfuncion del
procedimiento, a diferencia de los que tenian una estenosis acueductal no hemorragica, en quienes

se presentd solo en un 40%.

El peso de los pacientes al momento de la intervencion quirdrgica se encontré entre 3060gr y
6300gr (media 4146.6 + 1864.8gr), un perimetro cefalico entre 36.5 y 58cm (media 44.6 + 10.1cm),

siendo el 50% un valor superior a la percentila 95 para la edad.

Una vez que se diagnosticé disfuncion, al 100% de los pacientes se les colocd una derivacion
ventriculo peritoneal. El tiempo transcurrido entre la cirugia endoscopica y el diagndstico de la falla

se report6 entre 1 dia y 4 meses.

El aspecto de la fontanela anterior a la palpacion, fue descrita como abombada en el 75% de los
casos con disfuncion. 2 de los 7 pacientes no tienen descripciones sobre la misma en las notas de
seguimiento. Ningun paciente presentd vémito o detencion del desarrollo psicomotor como parte de
las manifestaciones de falla del procedimiento. La hiporreactividad fue descrita en solo un caso

(25%), a menos de 24hrs de haberse operado.

Los nifios con disfuncion de la tercer ventriculostomia, solo la mitad contaban con seguimiento
radiolégico, describiendose en ambos casos tallas ventriculares mayor e igual respectivamente. En
aquellos con un procedimiento exitoso la talla se mantuvo igual o disminuy6 con respecto a las

imagenes preoperatorias.
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Discusion

La hidrocefalia es la patologia mas comun atendida por el neurocirujano, con una incidencia anual
de 0.5 - 4/1000 nacidos vivos. Ahi radica la necesidad de profundizar el conocimiento de su
fisiopatologia, con el objeto de optimizar e individualizar el manejo ya que el éxito de cualquier

procedimiento quirurgico radica primordialmente en la correcta seleccién de pacientes.

El Instituto Nacional de Pediatria es un centro importante de referencia y atencién de pacientes
neuroquirdrgicos en el pais, que cuenta con la infraestructura y personal altamente capacitado en
el manejo de esta enfermedad. A partir de la adquisicion de equipos de neuroendoscopia en el
instituto, se realizan en promedio 7 procedimientos quirurgicos endoscépicos al afio, de las cuales
una o dos corresponden a pacientes menores de un afo de edad. En total, el 14% de los
procedimientos realizados han sido en lactantes y solo el 46.6% de ellos corresponden a tercer
ventriculostomias por hidrocefalia no comunicante. No existe un precedente estadistico en el pais
que permita comparar, de forma objetiva, el nUmero de casos operados con respecto a otras

instituciones de salud publica o privada.

Todos nuestros
pacientes se operaron
antes de los 6 meses de
edad, el grupo con
mayor riesgo de
disfuncién acorde a
varios autores 2**°. De
igual forma todos los
casos de disfuncion
corresponden a
lactantes de 2 meses o

menos. 571% fue

nuestro porcentaje de Figura 2: lzquierda: Tomografia de paciente pretérmino con hidrocefalia
] » o posthemorragica. Derecha: Mismo paciente posterior a la cirugia endoscépica.
disfuncion, similar a lo  No se observaron cambios en la talla ventricular.

reportado en la literatura
de 40 - 66% >,

La etiologia mas comudn en nuestros pacientes (71.4%) fue estenosis acueductal, seguido de

hemorragia de la matriz germinal. Los casos de hidrocefalia posthemorragica en su totalidad,

presentaron disfuncion de la tercer ventriculostomia durante el seguimiento.
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No existe un concenso a nivel mundial que establezca una serie de criterios que definan los
hallazgos clinicos y radiolégicos asociados a la falla de la tercer ventriculostomia endoscopica en
lactantes menores, y la toma de decisiones no debe recaer exclusivamente en una evaluacion

radiolégica postoperatoria, sino en una evaluacion clinica y somatométrica.

De los pacientes del Instituto Nacional de Pediatria, a los cuales se les realizd una tercer
ventriculostomia endoscopica antes de cumplir el afio de edad y presentaron disfuncion de la
misma, en todos los casos se manifesté con datos clinicos de hipertension intracraneana:
abombamiento de la fontanela anterior, incremento desproporcionado del perimetro cefélico, signo
de Parinaud, e inclusive aparicion de red venosa colateral. Radioldgicamente se identificaron dos
patrones de presentacion: incremento en la talla ventricular o ausencia de cambios en la misma en
estudios de control de imagen (tomografia de craneo). A diferencia de la colocacién de una valvula
de derivacion ventricular, la distribucion intracraneal del liquido cefalorraquideo, después de una
tercer ventriculostomia, sufre un periodo de adaptacion por el cual no se espera un colapso
ventricular inmediato en imagen. Inclusive la cronicidad en ciertos casos, al no haber una diferencia
de presiones importante entre compartimentos, podria no condicionar disminucién alguna en la

33,34,35

talla ventricular Es por eso que, en nuestros pacientes, el seguimiento clinico y

somatomeétrico fue vital para distinguir los casos reales de disfuncion.

En un paciente se determiné falla a menos de 24hrs de haberse realizado la endoscopia, por la
presencia de hiporreactividad y abombamiento fontanelar. Es necesario contemplar la posibilidad
de una adaptacion lenta del espacio subaracnoideo. Di Rocco y col. describen el proceso de
adaptacion del espacio subaracnoideo, posterior a la realizaciéon de la tercer ventriculostomia
endoscopica. En base al monitoreo continuo de la presion intracraneal se determind, en pacientes
con hidrocefalia obstructiva, dos patrones de comportamiento de la presion intracraneal durante
este periodo de adaptacion. En el primer grupo la presion retomé valores normales (menor a 20
mmHg) de manera inmediata, y se mantuvo constante durante el resto del monitoreo. En el
segundo grupo la presion continu6 elevada hasta el segundo dia de cirugia, cuando comenzé a
disminuir paulatinamente a niveles normales. En algunos casos este descenso no se logré hasta el
noveno dia, presentando cefalea y vomito durante esos dias, inclusive haciendo pensar que
fracas6 el procedimiento. en algunos de esos pacientes se identifico crecimiento en la talla
ventricular en tomografias de control (ventriculomegalia paraddjica), haciendo aun mas dificil
distinguir de una posible falla. En los casos de disfuncion, a pesar del descenso inicial de la presiéon
intracraneal, ésta se eleva de manera subita durante el 5° a 8° dias **. En la actualidad, no se
aconseja monitorizar la presion intracraneana de rutina en estos pacientes, asi como tampoco el

uso de una ventriculostomia de seguridad, por los riesgos que potencialmente representa %,

18



La escuela europea establece lo siguiente: la presion intracraneal debe regresar a niveles normales
en los primeros 10 dias de haberse realizado la cirugia endoscopica. De persistir en niveles
superiores a los normales, se sugiere realizar hasta 2 punciones lumbares antes de considerar

fallido el procedimiento *.

Di Rocco y col. establecen ademas el término “disfuncion temprana” para todos aquellos casos en
que la falla se presentd durante los primeros 15 dias de la intervencion y por ende, se considera
“disfuncion tardia” a los casos que se presenten después de este periodo. Se ha logrado
correlacionar la disfuncion temprana con: una falla técnica durante la intervencién o, a una
incapacidad en los sistemas de absorcion del paciente para manejar el volumen de liquido
cefalorraquideo generado, mientras que los casos tardios se asocian a la presencia de re-

estenosis por cicatrizacion de la fenestracion %,

En los casos de disfuncion del procedimiento endoscopico, el tratamiento empleado fue la
colocacion de una derivacion ventriculo-peritoneal. No se intentaron “second-looks” endoscépicos a
pesar de que todos ,menos un caso, fueron disfunciones tardias, posiblemente asociadas a
cicatrizacion de la fenestracion. Tampoco se encontraron diferencias de género siendo 1:1 la

relacion en el grupo de disfuncion.
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Conclusiones

La tercer ventriculostomia endoscopica es una medida terapéutica util en el manejo de la
hidrocefalia obstructiva en pacientes menores de un afio de edad. La falla o disfunciéon del
procedimiento puede establecerse en base a criterios clinicos y radioldgicos de hipertension
intracraneana. Se requieren estudios prospectivos que establezcan los parametros clinicos e
imagenoldgicos apropiados y que puedan ser reproducidos en la practica por cualquier especialista

en cirugia neurologica.
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