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Resumen

Introduccion: La hidrocefalia es un problema de salud frecuente en pediatria, en particular durante el primer mes de vida. La incidencia en
América Latina es una de las mds altas del mundo. En Colombia no existen datos representativos sobre laincidenciareal de esta enfermedad.
Recientes hallazgos relacionados con la dindmica del liquido cefalorraquideo permitieron proponer nuevos modelos sobre la fisiopatologia
de la hidrocefalia que, junto con los hallazgos en la Resonancia Magnética, han llevado a tener una mejor comprensién de la enfermedad.
Objetivo: Realizar una revisién de la informacién disponible en la literatura sobre los avances en la fisiopatologia de la enfermedad y
los hallazgos en neuroimdagenes, ademas de realizar una breve revisién sobre el papel de estas en el diagndstico y seguimiento de los
pacientes. Metodologia: Se realizé una revisién bibliografica con términos MESH, en las bases de datos de PUBMED, OVID y SCOPUS con
articulos publicados en los Ultimos 6 afios, seleccionado un total de 30 articulos que abordaron el tema de forma integral. Conclusiones:
Los nuevos hallazgos descritos como lo son el sistema glinfético y el papel de las AQP4 y los avances en las neuroimégenes, sobre todo de
la resonancia magnética, han ayudado a comprender mejor esta entidad, apoyando el desarrollo de un nuevo modelo de la dindmica del
liquido cefalorraquideo y a partir de €l diferentes explicaciones sobre la fisiopatologia. MED.UIS.2022;35(1): 17-29.

Palabras clave: Hidrocefalia. Sistema Glinfatico. Imagen por Resonancia Magnética. Ultrasonografia. Derivaciones del Liquido
Cefalorraquideo.

Recent advances of the imagological diagnosis of hydrocephalus in children.
Review of the literature of the last six years

Abstract
Introduction: Hydrocephalus is a frequent health problem in pediatrics, particularly during the first month of life. The incidence in Latin

America is one of the highest in the world. In Colombia there are no representative data. Recent findings related to the dynamics of
cerebrospinal fluid allowed proposals of new models on the pathophysiology of hydrocephalus that, along with new findings on MRI,
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have led to a better understanding of the disease. Objective: To review the information available in the literature about the progress in the
pathophysiology of the disease and neuroimaging findings, in addition to conducting a brief review on the role of these in the diagnosis and
follow-up of patients. Methodology: A bibliographic review with MESH terms was carried out in PUBMED, OVID and SCOPUS databases,
with articles published in the last 6 years. 30 articles that dealt with the theme in a comprehensive way were included. Conclusions: New
findings described as the glymphatic system and the role of AQP4, along with advances in neuroimaging, especially MRI, have helped to
better understand hydrocephalus, supporting the development of a new model of cerebrospinal fluid dynamics, and based on it, different

explanations regarding its pathophysiology. MED.UIS.2022;35(1): 17-29.

Keywords: Hydrocephalus. Glymphatic System. Magnetic Resonance Imaging. Ultrasonography. Cerebrospinal Fluid Shunts.
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Infroduccioén

La hidrocefalia es un problema de salud frecuente
en pediatria, en particular durante el primer mes
de vida. Cada afio se diagnostican mas de 383 000
nuevos casos de hidrocefalia infantil, de los cuales el
60 % proceden de América Latina, Africa y el Sudeste
asiatico. La incidencia en América Latina es de 316
casos por cada 100 000 habitantes'. En Suramérica se
han informado experiencias en distintas instituciones
de salud de atencién pediatrica, como en la ciudad
de Quito-Ecuador, en donde Morales et al en el afio
2020, publicaron que, en una sola institucidn durante
un periodo de 3 afios, acudieron 287 pacientes con
diagndstico de hidrocefalia, con un predominio
masculino en un 57,2 %. Entre las causas de ésta, los
defectos congénitos representaron un 63,7 % de los
casos, debido principalmente a mielomeningocele,
seguido por las causas de tipo adquirido en un 36,2 %,
secundario a hemorragia en un 47,1 % principalmente
en recién nacidos prematuros con hemorragia de
la matriz germinal y a causa tumoral en un 41,3 %.
El signo clinico mas comidnmente identificado en
estos pacientes fue la macrocefalia en un 52 %. Este
estudio mostrd una distribucidn por edades asi: 31,7 %
menores de 1afio, el 26.1% edades entre 1a 5 anos, el
28.5 %2 edadesentre 6 a10afiosyel13.5% edades entre
11y 14 afos’. En Colombia, un trabajo publicado por
Ramirez-Cheyne et al en 2015 agrupa la experiencia
de los autores durante un periodo de un afio en una
institucion de tercer nivel en la ciudad de Cali, en donde
se identificé una prevalencia de defectos congénitos
de 1,92 % en 5669 nacimientos la hidrocefalia fue el
tercer defecto en frecuencia con una tasa ajustada
de 15,87/10 000°. En otro estudio realizado en la
ciudad de Bogota en 2010 en un hospital pediatrico,
Polo et al. describe la poblacién de pacientes con
diagndstico de hidrocefalia, identificdndose un total
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de 416 pacientes, de los cuales el 40 % eran menores
det1afioy el 58 % del género masculino, mencionando
como principales etiologias la tumoral en un 28 %,
sobre todo en nifios mayores y post-hemorragica en
un 18%, principalmente en recién nacidos en contexto
de hemorragia de la matriz germinal, siendo la
derivacién ventricular interna la intervencién mas
comun en un 76 % de los pacientes.

Entre las entidades asociadas al desarrollo de la
hidrocefalia que se mencionan con mayor frecuencia
estd el mielomeningocele o espina bifida, que causa
obstruccidn en la salida del tercery cuarto ventriculo,
otras causas son alteracion del flujo venoso y cicatrices
en el tejido aracnoideo y ependimario; la presencia de
hemorragia intraventricular vista en recién nacidos
prematuros condesarrollo de estenosis delacueducto
mesencefdlico; las neoplasias intracraneales que
pueden causar hidrocefalia debido a la obstruccién
del flujo del liquido cefalorraquideo (LCR), como en
el caso de los tumores de la fosa posterior, del tercer
ventriculo o gliomas del tegmento o por aumento
en la produccién del mismo como en los tumores
del plexo coroideo y la causa post-traumdtica y post-
infecciosa, que conllevan a deterioro en la absorcién
del LCR®.

El desarrollo de signos y sintomas de hidrocefalia
depende de muchos factores. Uno de ellos es el
tiempo de inicio, es asi como en pacientes menores
de 2 afios (antes del cierre de las suturas) se
presenta con macrocefalia, retraso en el desarrollo,
irritabilidad y problemas en la alimentacién; por
su parte, en los mayores de 2 afos, se presenta
con nauseas, vomitos, cefalea matutina, letargo,
somnolencia, alteracién en la marcha, alteraciones
visuales, entre otros. Otro factor conocido es
la velocidad de instauraciéon de la hipertensiéon
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endocraneal, ya que puede estar asociado con
periodos asintomaticos o de sintomas sutiles
cuando su desarrollo ha sido lento y finalmente la
presencia de lesiones parenquimatosas subyacentes
que explicarian sintomas neuroldgicos asociados.
Entre los hallazgos al examen fisico se observan
alteraciones en los signos vitales (alteracion en la
frecuencia respiratoria y bradicardia), macrocefalia
que se define como un perimetro cefdlico por
encima del limite esperado para la edad (percentil
90), abombamiento de la fontanela, diastasis de las
suturas, ingurgitacion del sistema venoso en el cuero
cabelludo, espasticidad, oftalmoparesia (ojos en
“puesta de sol”), papiledema, estigmas cutdneos u
hoyuelos a nivel lumbar+®.

Por definicién, la hidrocefalia es un trastorno de
la fisiologfa del LCR, que conduce a una expansion
anormal de los compartimientos que lo contienen
a expensas del tejido cerebral, sin embargo, en
imagenes se reconoce una triada cldsica que consiste
en: dilatacién abalonada del sistema ventricular,
disminucién de la amplitud de los espacios
pericerebrales (espacios subaracnoideos y surcos
cerebrales) y macrocefalia’.

Tradicionalmente, se ha clasificado la hidrocefalia
en comunicante y no comunicante (obstructiva), de
acuerdo a la existencia o no de zonas de obstruccidn
anatdémica al flujo del liquido cefalorraquideo dentro
del sistema ventricular o a la altura de los espacios
subaracnoideos;® sin embargo, entidades como la
hidrocefalia secundaria a la hemorragia de la matriz
germinal han demostrado que esto no es asi de facil,
ya que durante la fase aguda la causa se debe a un
mecanismo obstructivo (no comunicante) debido a
la presencia de codgulos de sangre que obstruyen el
acueducto mesencefalico, los foramenes de Luschka
y Magendie o por microtrombos que obstruyen las
viasdeabsorciénenelespaciosubaracnoideoyalargo
plazo la fisiopatologia es explicada por una alteracion
enla absorcién, correspondiendo a un mecanismo de
hidrocefalia no obstructiva (comunicante), debido al
desarrollo de gliosis y fibrosis®.

La resonancia magnética ha logrado proporcionar una
mejor compresion de la fisiopatologia que van mds
alld de la terminologia obstructiva y no obstructiva,
sino también crénica, aguda, desequilibrio entre
la absorcidn y secrecidn, impacto de la patologia
causante en si y secuelas de la enfermedad, por
lo tanto actualmente es conveniente clasificarla
en los siguientes grupos: hidrocefalia obstructiva
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intraventricular crénica compensada, hidrocefalia
obstructiva extraventricular o cisternal, hidrocefalia
obstructiva con incremento de la presidn intracraneal,
hidrocefalia no obstructiva crénica y no obstructiva
aguda, estas ultimas en donde existe una alteracién en
el equilibrio entre la secrecién y la absorcién del LCR
en lugar de ocurrir una verdadera obstruccién’®. Los
anteriores grupos que seran analizados mas adelante.

Con el hallazgo de la proteina transportadora de
membrana acuaporina 4 (AQP4), la cual es un canal
de agua que permite el paso del LCR del sistema
ventricular a los diferentes espacios que contienen el
aguaextracelularenelsistemanervioso central,como
son el espacio intersticial en el parénquima cerebral
y el liquido intravascular, permitié la descripcidén del
sistema “glinfatico”, el cual es equivalente al sistema
linfatico del resto del cuerpo y cumple funciones
que van mas alld del aclaramiento de los desechos.
Lo anterior apoyd a la creaciéon de nuevos modelos
de la dindmica del LCR, que junto con los hallazgos
de las neuroimagenes han logrado proporcionar un
mejor entendimiento de la fisiopatologia de esta
enfermedad tanto para los radiélogos como para
los clinicos™. Actualmente se acepta que el LCR es
producidoporlosplexoscoroideosyenmenormedida
por el epitelio ependimario del sistema ventricular, el
liquido en el interior del sistema ventricular presenta
movimiento entre sus diferentes comportamientos,
pero principalmente entra a un intercambio mediado
por el sistema “glinfatico” al espacio intersticial del
parénquima cerebral, ocurriendo un flujo de salida
de LCR a través de canales perivasculares, vasos
linfaticos meningeos, raices nerviosas espinales y
placa cribiforme, entre otros’.

El objetivo de este trabajo es realizar una revisién de
la informacién disponible en Ila literatura, sobre los
avances en la fisiopatologia de la enfermedad y cémo
estos pueden apoyarse en los hallazgos enimagenes,
ademas de realizar una breve revisién sobre el papel
de estas en el diagndstico y seguimiento de los
pacientes.

Metodologia de busqueda

Se realizé una busqueda de la literatura entre el
1y el 31 de agosto de 2020 en la base de datos
Pubmed, OVID y Scopus, mediante las siguientes
términos MeSH secuenciales y no: Hydrocephalus
AND  Ultrasonography, Hydrocephalus AND
Magnetic Resonance Imaging, Hydrocephalus AND
Cerebrospinal Fluid Shunts y Glymphatic System, con



Moreno-Goémez LA, Pelaez-Rincon OF, Alvarez-Castro MF

el objetivo de identificar publicaciones que abordaran
los diferentes aspectos de esta entidad. Se aplicaron
los siguientes filtros: publicaciones en humanos, que
abarcaranlosultimos 6 afios, tiporevisiones narrativas
y revisiones sistematicas, en idioma inglés y en
poblacién menor de 18 afios. Se excluyeron aquellas
publicaciones que no desarrollaban los aspectos
puntuales sobre el tema, incluyendo terminologia
actual, epidemiologia, anatomia, fisiopatologia y los
hallazgos en las distintas modalidades de diagndstico
por imagenes disponibles en nuestro medio como la
radiologia convencional, tomografia computarizada,
resonancia magnética y ultrasonido, mediante
la lectura de los resimenes. Adicionalmente se
incluyeron documentos por fuentes secundarias,
como un capitulo de un libro de un autor con
reconocimiento y amplia experiencia sobre el tema
y un trabajo de un repositorio de una universidad del
pais, que no se hubieran encontrado en la busqueda
bibliografica. (Figura 1)

Figura 1: Flujograma.
Fuente: autores.

Consideraciones anatémicas

A diferencia del craneo maduro de los adultos, la
presencia de suturas y fontanelas en los lactantes
le confiere mayor distensibilidad. Los espacios
pericerebrales de las convexidades en los fetos y
lactantes son amplios, pero a medida que el nifio
crece se hacen menos notorios, siendo muy poco
profundos en las convexidades adyacentes a los
[6bulos temporales. La disminucion de la amplitud
de estos espacios en ambos hemisferios cerebrales
un hallazgo de hidrocefalia identificado claramente
en imagenes de tomografia y resonancia magnética’.
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El sistema ventricular estd conformado por los
ventriculos laterales, tercer y cuarto ventriculos. Los
agujeros interventriculares (de Monro) comunican
los ventriculos laterales con el tercer ventriculo, asi
como el acueducto mesencefalico comunica a éste
con el cuarto ventriculo. Estos sitios de comunicacidon
pueden verse afectados por lesiones tumorales
0 no que causan obstruccién del paso del liquido
cefalorraquideo y son causa de hidrocefalia. Las
astas frontales y el cuerpo de los ventriculos laterales
usualmente son estrechos y el tercer ventriculo tiene
forma de hendidura visto en neuroimdgenes”".
(Figura 2)

Figura 2. Anatomia normal. Imagenes FSE T2 en planos coronal
y axial (a,b y D), imagenes T2 DRIVE en plano sagital (C). A. Astas
temporales (circulos amarillos), tercer ventriculo (estrella azul),
espacios pericerebrales (fecha rosa). B. Astas frontales (circulos
naranjas), atrios ventriculares (flechas blancas). C. Ld&mina terminal
(flecha roja), receso quiasmatico (circulo rojo) e infundibular
(circulo azul), adherencia intertaldmica (flecha gris), membrana de
Liliequist (flecha amarilla) remanente de la notocorda que sirve de
reparo anatdémico para realizar la tercer ventriculostomia, recesos
posteriores del tercer ventriculo (circulo verde), entrada al acueducto
de Silvio (flecha morada), fastigio (circulo gris), agujero de Magendie
en comunicacion con cisterna magna (flecha azul), tercer ventriculo
(estrella azul). D. Vacio de sefal por flujo en acueducto mesencefélico
(circulo rojo).

Fuente: archivo personal de los autores.

El tercer ventriculo se divide en dos partes, la parte
anterior comprende los recesos supradptico e
infundibular, en algunos pacientes puede existir
una adhesidn interhipotaldmica, la cual representa
dificultad en el abordaje endoscdpico, porlo cual debe
ser identificada en las imdagenes; la parte posterior
comprende los recesos pineal superior y pineal,



Avances recientes en el diagndstico imagenoldgico de la hidrocefalia en nifios.

Enero-abril

con la adhesidn intertaldmica o masa intermedia y Ia
entrada al acueducto mesencefdlico. Las paredes de
los recesos del tercer ventriculo deben verse convexas
hacia el ventriculo, dado que la presién del LCR en las
cisternas supraselar e interpeduncular es mayor que
en el interior del mismo. En el contexto de hidrocefalia
las paredes se vuelven cdncavas con el aumento de la
amplitud del tercer ventriculo, indicando aumento de
la presidon dentro del sistema ventricular”".

El acueducto mesencefdlico (o de Silvio), es el
segmento mas estrecho, con calibres de 0,5 a 2,8
mm, y debido a esto, se produce un artificio de vacio
de sefial y de flujo en su interior visto en las imagenes
Turbo Spin Eco (TSE) axial y sagital con informacion
T2 cuando se encuentra permeable, hallazgo que
junto a otros nos permite identificar si el sitio de
alteracién de la dindmica del LCR se encuentra a
este nivel. El cuarto ventriculo tiene una forma
romboidal y se comunica libremente con la cisterna
magna, a través del agujero de Magendie y con la
cisterna medular a través de los agujeros de Luschka.
Todas las cisternas de la base contienen delgadas
trabéculas de aracnoides recubiertas de piamadre,
visibles normalmente en imagenes T2 DRIVE. Con
excepcion de la cisterna magna, su engrosamiento es
patoldgico y puede llevar a hidrocefalia obstructiva
extraventricular o cisternal’.

Produccién y absorcién de LCR

El liquido intracraneal en el sistema nervioso
central (SNC) comprende principalmente el liquido
intracelular en un 60 a 68 %, el restante 32 a 40 %
representa liquido extracelular, el cual a su vez se
divide en liquido intersticial (12 a 20 %), LCR (10 %) y
liquido intravascular (10 %)".

La sangre se mantiene separada del espacio
intersticial y del LCR a través de barreras sangre-
cerebro (células endoteliales en las paredes de los
vasos) y sangre-LCR (células epiteliales en los plexos
coroideos), respectivamente®. El LCR es la porcién
de liquido que recorre el sistema ventricular y los
espacios pericerebrales (cisternas delabase y espacio
subaracnoideo), cumpliendo funciones mecanicas y
fisioldgicas claramente reconocidas. Estd compuesto
principalmente por agua y electrolitos® y su volumen
totalaumentaalolargo delavida con el crecimiento’.

Los plexos coroideos, localizados en el interior
del sistema ventricular, secretan la mayor parte
del LCR (60 a 90 %) a través de un proceso de dos
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pasos: filtracion pasiva secundaria a la presién
del plasma (presion sanguinea) y secrecidn activa
a través del transporte transmembrana por los
canales de agua Acuaporina 1 (AQP1); el resto de
la produccién del LCR se da por el cerebro-médula
espinal que representa un porcentaje menor pero no
despreciable (10 a 40 %) y ocurre a través del paso
de liquido intravascular a los espacios perivasculares
arteriales, de ahi al espacio intersticial y finalmente a
los espacios perivasculares venosos que se abren al
espacio subaracnoideo de la convexidad, todo esto
mediado por fuerzas hidrostdticas y osmdtica, esto
ultimo demostrado en diferentes estudios, gracias
a la descripcion del sistema “glinfatico” y el papel
dentro del SNC de la acuaporina 4 (AQP4)7375.

Se ha demostrado que existe un intercambio
continuo entre el LCR y el liquido intersticial, el cual
ocurre de la siguiente forma: el LCR es conducido
hacia los espacios perivasculares periarteriales
(Virchow-Robin) de las arterias que ingresan en
la superficie cerebral por una combinacién de
pulsatilidad arterial, respiracion y gradientes de
presion, posteriormente este LCR pasa de forma
facilitada al espacio intersticial por un canal
denominado acuaporinas, de ahi fluye a los espacios
perivasculares venosos y finalmente al espacio
subaracnoideo®. Las acuaporinas son una familia de
proteinas de membranas que permiten el transporte
bidireccional de agua segun la presidn hidrostatica y
osmdtica®. Las AQP4 hacen parte de esta familia y se
expresan predominantemente en los procesos (pies)
de los astrocitos que conforman las membranas
limitantes entre la glia y las superficies subpiales,
subependimarias y perivasculares arterias y venosos
(espacios de Virchow-Robin). Se ha encontrado que
este canal se expresa con una alta densidad en la
interfaz entre los espacios perivasculares y el espacio
intersticial, facilitando el intercambio de agua entre
el LCR y el espacio intersticial como se describid. Asi
mismo, se ha descrito que las células ependimarias
que recubren las paredes del sistema ventricular
presentan alta densidad de AQP4, lo cual permite un
intercambio en las dos direcciones entre el LCR que se
encuentra dentro del sistema ventricular y el liquido
localizado en el espacio intersticial en el parénquima
cerebral dependiente de gradientes de presion y
osmolaridad, contribuyendo a la absorcién del mismo
y pasar a formar parte del liquido intersticial”>".

La absorcién del LCR ocurre también en otros sitios,
uno de ellos es en las vellosidades aracnoideas,
que son unas proyecciones de tejido aracnoide en
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los senos venosos que funcionan como valvulas
unidireccionales, ademas otros sitios de absorcion
como sonlos plexos venosos de los senos cavernosos
alrededordela cardtidainternay la glandula pituitaria
en la regidn selar, placa cribiforme a lo largo de los
nervios olfatorios hacia la mucosa nasal, las vainas
de los nervios dépticos hacia los linfaticos orbitarios y
otras salidas de nervios craneales y espinales con sus
propias vellosidades aracnoideas. Todas estas rutas
se van desarrollando de forma paulatina y son de
tipo pasivo, es decir, dependientes de un gradiente
de presidn entre gradiente de presion peridural-
LCR’. Teniendo en cuenta lo anterior, esta claro que
el parénquima cerebral no cuenta con un sistema de
vasos linfaticos estructurado para el transporte del
liquido intersticial y eliminacién de desechos, es por
esto que la via glinfatica se considera actualmente
como el sistema de transporte de fluidos altamente
organizado que suple esta funciéon en el SNC y
actualmente ha sido implicada en la fisiopatologia de
algunas entidades como la hidrocefalia secundaria
a disminucidén en la expresidn de las AQP4 como la
hidrocefalia comunicante, hidrocefalia obstructiva
intraventricular por estenosis delacueducto, asicomo
otras enfermedades de tipo neurodegenerativas
como el Alzheimer®'>*. Asi mismo, se ha visto que
cumple funciones en el metabolismo, transmisién y
sefializacién paracrina®.

Modelos de la dinédmica del LCR

Existen diferentes modelos que han tratado
de explicar la dindmica del LCR y por ende la
fisiopatologia de la hidrocefalia. Partiendo de un
modelo clasico o de flujo vertical, que establece que
el LCR se produce en los plexos coroideos y de ahfi
transita por el sistema ventricular, posteriormente a
las cisternas de labase y los espacios pericerebrales,
hasta finalmente ser absorbido en las vellosidades
aracnoideas en los senos durales, cualquier
alteracidon que obstruya este transito explicaria
el desarrollo de la hidrocefalia. Sin embargo,
este modelo solo explica las hidrocefalias de tipo
obstructivo intraventricular usualmente vista en
tumores, la cual solo corresponde a un subtipo
de las mismas, por lo cual se han creado otros
modelos a la luz de los nuevos hallazgos en relacién
al sistema glinfatico, como son el modelo de flujo
mayor transversal, asociado al flujo oscilatorio
impulsado por ondas de pulso. EI modelo de flujo
mayor transversal propone que la mayor parte del
LCR que se produce en los plexos coroideos es
absorbido a través de las paredes de los ventriculos,
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pasando a ser parte del liquido intersticial y
contribuyendo a la produccién del LCR que ocupa
los espacios pericerebrales, por ende, cualquier
patologia que altere la absorcién del liquido a través
las paredes del sistema ventricular como el trauma,
las ventriculitis y el sangrado conllevan al desarrollo
de hidrocefalia sin mediar una obstruccién en el
transito del LCR a través del sistema. No obstante,
estudios basados en imagenes han mostrado que,
a pesar de que la mayor parte del LCR se absorbe
en las paredes de los ventriculos, un pequefio
porcentaje transita por el sistema ventricular, como
parte del proceso de disipacidon de las ondas de
presion sistdlica emitidas por los plexos coroideos,
generando un movimiento de vaivén del LCR dentro
del sistema ventricular. Por lo tanto, la restricciéon
de este proceso o una mayor impedancia al
desplazamiento del LCR explicarian el desarrollo de
hidrocefalia obstructiva, desde lesiones evidentes
como tumores que obstruyen el sistema ventricular,
hasta condiciones que disminuyen la complacencia
del cerebro como la hipertensién venosa””. Este
movimiento es identificado como un vacio de sefial
en resonancia en las imdgenes con informacion de
T2, como se describid previamente, y como un flujo
en movimiento en secuencias especificas para ello,
como las de cineflujo entre otras secuencias con las
gue no contamos en nuestro medio®. (Figura 3)

Teniendo en cuenta lo anterior, la fisiopatologia de la
hidrocefalia comprende tres mecanismos’:

1. Pérdida de la relacién entre la produccién y la
absorcidon de LCR: hemorragia subaracnoidea,
infecciones o trauma, asi como la ampliacién
benigna del espacio subaracnoideo de los
lactantes, la hiperplasia y papiloma del plexo
coroideo.

2. Pérdida de Ila ‘“compliance”: obstruccion
ventricular, aumento de la presién venosa y
alteracién del saco dural.

3. Combinacidn de ambos mecanismos: obstruccidon
ventricular, leptomeningitis, ventriculitis y edema
cerebral.

Diagnéstico por imagenes
Ultrasonido

Es una técnica de imagen util en los primeros
meses de vida, antes del cierre de las fontanelas. Es
adecuada para valorar el tamafio de los ventriculos,
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sinembargo, no ofrece mayor detalle del parénquima desde la hoz interhemisférica hasta el borde
cerebral y la fosa posterior, por esto rara vez se externodelventriculolateral,enunplano coronal
usa como Unica prueba diagndstica™. Se emplean a través de la fontanela anterior a la altura del
transductores convexos de 7a 9 MHz, con un tamafio foramen de Monro. Estas medidas se registran
adecuado que se adapta facilmente a la fontanela en una curva con percentiles, estableciendo que
anterior y transductores lineales de alta frecuencia una medida 4 mm por encima del percentil 97 es
que permiten valorar los espacios pericerebrales®. indicativo de derivacién®*'.

indice de Evans: indicado en recién nacidos mayores

Se han descrito diferentes indices y medidas Utilesen ~ de 40 semanas. En un plano coronal, a través de la
el diagndstico de hidrocefalia como son: fontanela anterior en el que se observan las cisuras
) de Silvio y el tercer ventriculo, se mide la distancia

1. Indice de Levene: (til en la valoracion del reci€n  entre las paredes laterales de las astas frontales y se

nacido prematuro, hasta que cumpla las 40  djvide por la distancia biparietal. Resultados mayores
semanas de edad corregida. Se mide la distancia e 0,30 indican hidrocefalia*»>.

Figura 3: A. Sistema “glinfatico”: Movimiento del agua a través de los distintos compartimientos del liquido extracelular: LCR, Liquido intersticial,
Liquido intravascular. (1) Paso de liquido desde los espacios perivasculares arteriales (espacios de Virchow-Robin) al espacio intersticial a través
de (2) AQP4, las cuales se encuentran en los pies de los astrocitos. El liquido en el espacio intersticial continia su ruta al espacio perivascular
venoso (espacios de Virchow-Robin) (3) y de ahi una fraccién pasa al espacio subaracnoideo de las convexidades cerebrales (4). Asi mismo, se
ha descrito el paso del LCR a través de las paredes de los ventriculos laterales debido a la presencia de AQP4 en las células ependimarias (5)
y a través de las AQP4 de los pies de los astrocitos (6). Este liquido entra a formar parte del liquido intersticial, continuando su ruta al espacio
perivascular venoso (7) y de ahi al espacio subaracnoideo de las convexidades. B. Modelo actual de dinamica del LCR: el modelo de flujo mayor
transversal (representado por las flechas azules) propone que existe absorcion del LCR a través de las paredes de los ventriculos, pasando a ser
parte del liquido intersticial (flechas amarillas), contribuyendo a la produccién del LCR por el parénquima cerebral. Un porcentaje del LCR en el
interior del sistema ventricular presenta un movimiento oscilatorio, como lo explica el modelo tradicional, representado por la flecha roja con
paso posterior a los espacios pericerebrales (flechas naranjas). Todo esto esté influenciado por las ondas de pulso que genera la circulacion del
LCR fuera y dentro del sistema ventricular.

Fuente: creacién propiedad de los autores.

Hay otras medidas que permiten determinar el  al valor normal de este espacio, pero en general
tamafo de los ventriculos cuando hay dudas no debe sobrepasar 10 mm entre la tabla dsea y el
del aumento de su volumen, como la medicién  parénquima cerebral (distancia craneocortical),
transversal del asta frontal, el diametro del tercer  ni entre el seno sagital y el parénquima cerebral
ventriculo y la distancia tdlamo-occipital, con  (distancia sinocortical), ni 8,5 mm a nivel
valores normales menores de 2 mm, 3 mmy 24 mm, interhemisférico. Valores mayores en el contexto
respectivamente®. de macrocefalia permiten hacer el diagndstico de

agrandamiento benigno del espacio subaracnoideo,
El espacio subaracnoideo normalmente debe ser  anteriormente conocida como hidrocefalia externa
isoecoico con el LCR intraventricular y observarse  benigna, entidad autolimitada que cursa con
en las venas corticales puentes que lo cruzan con  ventriculos normales o ligeramente agrandados,
direccién a los senos durales, lo que lo diferencia de  resultado de una inmadurez transitoria en el sistema
las colecciones subdurales. No hay acuerdo respecto  de absorcién del LCR*#*. (Figura 4)
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Figura 4. Ecografia y doppler transfontanelar. Paciente prematuro con hemorragia de la matriz germinal grado Ill. A. indice de Levene.
B. indice de Evans. C, D y E. Distancias aumentadas del tamano del asta frontal, tercer ventriculo y distancia tdlamo-occipital en relacién a
hidrocefalia. F. Evaluacién de arteria pericallosa, observandose flujo monofésico de baja resistencia con un IR basal de 0,8 (normal para la edad).
B. Evaluacién de arteria pericallosa con test de compresion de la fontanela, observando disminucién del flujo durante la diastole con un IR de
0,95 como signo indirecto de aumento de la presion intracraneal y disminucién de la compliance.

Fuente: archivo personal de los autores.

Doppler transfontanelar: la exploracién a través
de las fontanelas permite valorar el flujo de
las arterias cerebral anterior y pericallosa para
determinar el indice de resistencia (IR), con un
valor normal de 0,6 a 0,8 en nacidos a término
y de 0,8 a 0,9 en prematuros®*. En neonatos
con hidrocefalia se ha descrito la utilidad de Ia
prueba de compresiéon de la fontanela anterior,
demostrando aumento del IR en aquellos neonatos
que presentan presidon intracraneana elevada
y disminuciéon de la distensibilidad intracraneal
asociado a hidrocefalia®®, con valores normales de
IR de 0,7 basal y hasta 0,9 con la compresion®. En
otras publicaciones se define como una prueba
positiva cuando el IR aumenta un 25 % con respecto
al basal o es mayor de 0,9°7%. Adicionalmente, se
ha planteado la utilidad del doppler a color en la
valoracién de la permeabilidad de los agujeros de
Monro y el acueducto mesencefalico®.
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Tomografia computarizada: sigue siendo wuna
modalidad ampliamente utilizada y de gran utilidad
en el entorno de urgencias®*°. Es accesible y rapida,
por lo cual no requiere anestesia o sedacién, no
genera descalibracién de las vélvulas y es compatible
con la mayoria de los dispositivos de soporte vital.
A pesar de que se han establecido protocolos
de dosis baja para reducir la dosis acumulada de
radiacidn, la exposicién repetida puede aumentar el
riesgo oncoldgico®. Entre los hallazgos encontrados
en pacientes con hidrocefalia se reconocen los
siguientes: hipodensidad de la sustancia blanca
periventricular, lo que se conoce como edema
intersticial periventricular, disminucion de la
amplitud de los espacios subaracnoideos, dilatacién
de los ventriculos y apariencia cdncava del piso del
tercer ventriculo. Se recomienda calcular el indice
de Evans en un plano axial (Figura 5). Aunque en
algunos casos se puede identificar la causa y sitio de
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la obstruccion, ofrece menos detalles anatémicos
que la resonancia’. Es la mejor técnica para valorar la
posicidn de los catéteres de derivacidn.

Resonancia magnética: es la modalidad de eleccidn,
dado que ofrece detalles anatdmicos especificos
de utilidad en el planeamiento quirdrgico, identifica
sitios de obstruccion, evalia los efectos de Ia
hidrocefalia en el parénquima cerebral, y reconoce
la causa y alteraciones de la dindmica del LCR3". El
protocolo de estudio incluye®*:

1. Triplanar milimétrico T1-3D (MPRAGE, SPGR) con
el reformateo en cualquier plano: proporciona
detalle anatémico del cerebro, en caso de
sospecha de infeccidon o tumor se recomienda
administracion de contraste.

2. Imagen axial y coronal Fast spin echo (FSE)
T2 e imagen axial Fluid attenuated inversion
recovery (FLAIR): permite la evaluacion de la
morfologia ventricular, amplitud de los espacios
pericerebrales, presencia de edema intersticial
periventricular, presencia o ausencia del artificio
de vacio de sefial en el acueducto, asi como
valorar cambios de sefial de la sustancia blanca
en relacién a gliosis y desmielinizaciéon en
hidrocefalia pediatrica de larga data.

3. Diffusion-weighted image (DWI): permite
evaluar las patologias que estan asociadas a la
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hidrocefalia, identificando zonas de infarto o
focos de infeccion.

Eco Gradiente T2 (GRE) o Susceptibility weighted
imaging (SWI): permiten identificar artificios de
susceptibilidad magnética que corresponden a
focos de sangrado en relacién con antecedentes
de hemorragia.

Imagen sagital FSE T2, DRIVE, CISS, FIESTA,
BALANCED: son secuencias de alta resolucion
espacial que delinean la interfaz tejido-liquido,
de utilidad para evaluar la anatomia ventricular
y extra-ventricular. Indicadas para la evaluacién
preoperatoria cuando se considera una tercera
ventriculostomia endoscdpica (TVE). En las
secuencias con reconstrucciéon fina de FSE
T2 sagital, se aprecia el artificio de flujo en el
acueducto que indica permeabilidad, asi como
también sirve para ver la funcionalidad de la TVE
(turbulencia de flujo a través del defecto en el
piso del tercer ventriculo).

Imagen de contraste de fase (Phase contrast
sequence: PC-MRI o cineflujo): permite el
andlisis cualitativo y cuantitativo del flujo de
LCR. Es una técnica no invasiva que utiliza la
secuencia de eco de gradiente (GRE) sensible al
flujo para evaluar la velocidad del flujo del LCR
y su direccionalidad durante el ciclo cardiaco.
El LCR fluye caudalmente durante la sistole y
cranealmente durante la didstole.

Figura 5. Tomografia computarizada de craneo simple con reconstrucciones multiplanares. Paciente adolescente con meningitis bacteriana
y desarrollo de hidrocefalia comunicante (obstructiva extraventricular). A. Imagen axial, en donde se observa dilatacién de ambos ventriculos
laterales con abalonamiento de las astas frontales, disminucion discreta de la amplitud de los espacios pericerebrales, hipodensidad de la
sustancia blanca periventricular. B. Imagen coronal, con dilatacién abalonada de las astas temporales, asi como dilatacion del tercer ventriculo.
C. Imagen sagital, donde se observa amplitud del cuarto ventriculo y cisternas de la base conservadas.

Fuente: archivo personal de los autores.
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Entre los hallazgos de hidrocefalia en resonancia se  informaciéon T2/FLAIR es equivalente a la hipodensidad
encuentran: ventriculomegalia, ampliacién de los  vista enlasimagenes por tomografia computarizaday
recesos del tercer ventriculo y de las astas de los  se debe a la disminucién de la capacidad del sistema
ventriculos laterales, los cuales adoptan una forma  glinfitico de conducir el exceso de agua que fluye
redondeada, conocido como el signo de las orejas  desde el sistema ventricular al espacio intersticial y de
de Mickey Mouse, disminucion del angulo entre  estealos espacios perivasculares venosos, secundario
las astas frontales, elevacion y adelgazamiento  al aumento de la presién intracraneal, por ende, es un
del cuerpo calloso, disminucion de la distancia  signoindirecto de hipertensién endocraneal, teniendo
mamilopontina, disminucién de la amplitud de  en cuentalos nuevos hallazgos en la fisiopatologia. Es
los espacio pericerebrales, ausencia del vacio de  importante tener en cuenta que no siempre es preciso
sefal a través del acueducto mesencefdlico en las  asumir que la hiperintensidad/hipodensidad de Ia
imagenes de T2 axial, ampliacion de la silla turca 'y = sustancia blanca periventricular es edema intersticial
aumento de la intensidad de sefial de la sustancia  secundario a hipertensién endocraneana, ya que
blanca periventricular, que representa el edema  puede ser secundario a gliosis por una hidrocefalia de
intersticial periventricular. Esta hiperintensidad de la  larga data, por esta razdn se debe correlacionar con
sustancia blanca periventricular vista enimagenes con  signos clinicos®? (Figura 6) .

Figura 6. Resonancia magnética: Paciente femenina con diagndstico de glioma del tronco encefélico con focos de alto grado e hidrocefalia no
comunicante (obstructiva intraventricular). A y B. Imagenes axiales ponderadas en T1y T2, donde se evidencia dilatacién de los ventriculos
laterales y el tercer ventriculo, de morfologia abalonada, asociado a aumento de la intensidad de la sustancia blanca periventricular en T2
y disminucién de la amplitud de los espacios pericerebrales. C. Imagen en plano sagital ponderada en T1 con administraciéon de medio de
contraste, donde se evidencia masa bien definida, que compromete el tronco encefélico, hipointensa y sin realce, comprime el aspecto caudal
del acueducto mesencefélico y comprime el tercer ventriculo. Asi mismo se aprecia aracnoidocele selar y disminucion de la amplitud de las
cisternas de la base. D. Imagen FLAIR en plano coronal, donde se observa el edema intersticial periventricular. E y F. Imagenes de difusién
donde se aprecian pequenos focos de restriccion dentro de la masa descrita (flecha azul). Evaluacion postoperatoria de TVE de adolescente con
antecedente de meduloblastoma e hidrocefalia. G. Imagen T2 DRIVE sagital, donde se observa artificio de flujo en el piso del tercer ventriculo
en relacion con antecedente quirurgico (flecha amarilla). H. Imagen de contraste de fase (cineflujo), con movimiento de flujo en piso del tercer
ventriculo y ausencia del mismo a través del acueducto y cuarto ventriculo (flecha amarilla).

Fuente: archivo personal de los autores

Clasificacion de la hidrocefalia: tradicionalmente  se presentan septos en las cisternas de la base
la hidrocefalia se ha divido en no comunicante u  secundarios ainflamacién o hemorragia. Porlo tanto,
obstructiva, en la que ocurre una obstruccién al flujo  algunos autores han planteado una clasificacidn
del LCR dentro del sistema ventricular, e hidrocefalia ~ basada en hallazgos fisiopatoldgicos, que define’:
comunicante, en la que la alteracién ocurre por

fuera del sistema ventricular ya sea por aumento de 1. Hidrocefalia obstructiva intraventricular

la produccidn de LCR, por falta de absorcién o por crénica compensada: entidades caracterizadas
obstruccidn, como resultado de los trabajos de los por la presencia de una obstruccién mecanica
doctores Dandy y Blackfan en 1914°". Estos términos simple al flujo del LCR, como el observado en el
resultan un poco confusos, ya que la hidrocefalia caso de la estenosis aislada del acueducto. Otras
comunicante puede ser igualmente obstructiva, entidades de este grupo son: quiste aracnoideo
pero por fuera del sistema ventricular, como cuando de la linea media, malformacién de Chari Il y
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malformaciones quisticas de la fosa posterior.
Hidrocefalia  obstructiva  extraventricular
(cisternal): tipicamente de causa
posthemorragica, postmeningitis, por
diseminacién tumoral y anomalias del desarrollo
de las leptomeninges, en las primeras tres
entidades a menudo se identifican mudiltiples
sitios de obstruccidon mecdnica intraventriculary
extraventricular.

Hidrocefalia obstructiva con incremento de la
presion intracraneal: en este grupo se incluye
principalmenteanifiosaquienesselesdiagndstica
la hidrocefalia en el curso de un incremento
de la presién intracraneal (descompensacién),
secundario principalmente a un tumor de la linea
media, como meduloblastoma, ependimomas,
astrocitomas, como  algunos  ejemplos.
Comprende un componente obstructivo con
desarrollo progresivo de hidrocefalia, asociado
con elaumento de volumen del tumory su efecto
de masa, que conllevaaunaumento de la presidn
intracraneal, produce compresién venosa,
compromiso del proceso de absorcién del LCR,
edema parenquimatoso y empeoramiento de la
hidrocefalia.

Hidrocefalia no obstructiva crénica
(absorbente): en este grupo se incluyen casos en
donde se no se identifica una causa obstructiva
ni en los ventriculos o las cisternas, pero la
hidrocefalia corresponde a un desajuste entre
la produccién y la absorcién del LCR, en la que
predomina la disminucién en la absorcidn.
La entidad mds comidn es la ampliacidn
idiopdtica benigna del espacio subaracnoideo,
secundaria a una inmadurez de las vellosidades
subaracnoideas.

Hidrocefalia no obstructiva aguda (absorbente):
al igual que en el grupo anterior, no existe una
causa obstructiva evidente, pero el desarrollo de
la hidrocefalia corresponde a un desajuste entre
la produccidn y la absorcién del LCR, en donde
predomina la produccidn. La entidad mas comun
es el papiloma del plexo coroideo.

Entre las de origen obstructivo, de acuerdo al sitio
o sitios de obstruccidn, se pueden clasificar en: uni-
ventricular (agujero de Monro), biventricular (los dos
agujeros de Monro), triventricular (tercer ventriculo,
acueducto mesencefdlico o en el aspecto superior
del cuarto ventriculo), cuadriventricular (fosa
posterior, cuarto ventriculo), ademas se reconoce la
hidrocefalia compleja cuando se presenta muiltiples
septaciones intraventriculares o cisternales (también
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conocida como hidrocefalia multisegmentaria),
ventriculo lateral y cuarto ventriculo aislado,
atrapamiento del cuerno temporal®.

Evaluacién preoperatoria para realizacion de TVE:
El informe de imdgenes preoperatorias en estos
pacientes debe dar claridad sobre el tamafio y
caracteristicas de los ventriculos, ademas del estado
delos agujeros de Monroy delas cisternas de la base.
También debe establecer si existe algun trastorno
inflamatorio del tercer ventriculo que genere una
obstruccidon del mismo, asi como mencionar si existen
variantes anatémicas que generen dificultad técnica
para realizar el procedimiento como la adhesién
interhipotaldmica o una distancia entre la arteria
basilar y el piso del tercer ventriculo disminuida’.

Evaluacién de los cambios postoperatorios: las
imagenes postoperatorias deben identificar las
complicaciones tempranas, como un sangrado
ventricular masivo, asi como hallazgos esperables
como el neumoencéfalo y pequefas colecciones
subdurales. También establecer la posicidn de los
sistemas de derivacidn, siendo adecuada cuando
el extremo distal se encuentra dentro de las astas
frontales y occipitales, para evitar la oclusién del
catéter por los plexos coroideos. Adicionalmente el
catéter no debe quedar en contacto con las paredes
de los ventriculos por riesgo de oclusidn, idealmente
deberia ubicarse al menos a 2 cm. Por otro lado,
observar la disminucién progresiva del tamafio de
los ventriculos, que puede tardar hasta 14 meses,
asi mismo la disminucién del edema intersticial
periventricular y la recuperacién de los espacios
pericerebrales. En cuanto a la evaluacién de la TVE
se recomiendan las imagenes de alta resolucidn
como T2 DRIVE, que permiten evaluar la anatomia
de las cisternas de la base y del sistema ventricular.
El artificio de flujo turbulento en el piso del tercer
ventriculo y las cisternas de la base observado en
las secuencias de FSE T2 axial y sagital, asi como la
presencia de flujo enlasecuencia de contraste de fase
(cineflujo) permiten verificar su permeabilidad’.

Medicion de la presiéon de la valvula del sistema de
derivacién ventricular: la radiografia convencional
se ha utilizado para medir la presién de las valvulas
de Codman-Hakim, una de las mas usadas en nuestro
medio, sobre todo posterior a la realizaciéon de
resonancia magnética, ya que se puede producir
desprogramacion de esta al entrar al magneto.
Se recomienda una proyeccién en la que el rayo
sea perpendicular a la valvula, observandose el
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mecanismo ‘“rotor” de forma redonda. Para la
interpretacion de la presion en mmH20 se debe
colocar la marca hacia el lado derecho del observary
comparar con el esquema de calibracién®.

Valoracién del paciente con sospecha de
complicaciones: el malfuncionamiento de Ia
derivacion ocurre principalmente en el primer afio
de su colocacién, siendo la obstruccién proximal
la causa mas comun, seguida por la desconexion
y la infeccién. La radiologia convencional es (util
en sospecha de desconexién, incluyendo una
proyeccidn lateral del craneo y cuello, una proyeccién
frontal de tdrax y proyecciones frontal y lateral del
abdomen. Es necesario conocer el tipo de sistema
que tiene el paciente, ya que muchas veces se usan
conexiones radioltcidas y generan confusién en
el momento de interpretar las imagenes. Ante la
sospecha de malfuncién, se recomienda realizar
ultrasonido de abdomen para descartar la formacién
de pseudoquistes. En muchos casos es necesario
evaluar al paciente con otras modalidades de
imagenes, como son la tomografia computarizada
y la resonancia magnética, de acuerdo a los
protocolos institucionales, abogando por el uso
de protocolos de secuencias rapidas en resonancia
magnética y reducir el uso de tomografia por la
exposicion a radiacidn repetida de estos pacientes.
Otra complicacidon conocida es la sobrederivacidn,
identificable por el desarrollo de colecciones
subdurales y disminucién del tamafo ventricular,
por su parte la sobrederivacién crénica se asocia
a microcefalia, cierre prematuro de las suturas,
engrosamiento del diploe, engrosamiento y realce
paquimeningeo, ventriculos pequefios, distension
venosa, higromas subdurales y descenso de las
amigdalas cerebelosas. El cuadro clinico asociado se
conoce como sindrome de ventriculos en hendidura,
en el que, a pesar de existir elevacion de la presidon
intraventricular, no se distienden los ventriculos por
rigidez de sus paredes, dificultando su diagndstico de
no considerar el contexto clinico’*%343,

Conclusiones

La hidrocefalia es una entidad compleja, frecuente
en nuestro medio y en ocasiones multifactorial. Con
los afios y gracias al trabajo de muchos autores, se ha
logrado un mayor entendimiento de su fisiopatologia
con el desarrollo de un nuevo modelo de Ia
dindmica del LCR. El papel actual de las imagenes
diagndsticas va mds alld de la identificacién de la
entidad, siendo importante establecer la posible
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causa, una adecuada clasificacién, la repercusion
sobre el parénquima encefalico y valorar posibles
complicaciones, ademas de ser indispensable para
el planeamiento quirurgico. Todo lo anterior es
posible con el uso de las diferentes modalidades
diagndsticas, como son la radiologia convencional,
el ultrasonido y la resonancia magnética. Esta ultima
modalidad es la mas importante en el estudio de
un paciente con hidrocefalia, dado que cuenta con
secuencias dirigidas a evaluar el sistema ventricular
y el movimiento del liquido cefalorraquideo como T2
DRIVE, T2 sagital FSE y PC-MRI, asi como secuencias
que nos permiten valorar de forma adecuada la
anatomia. Por ende, la participacién del médico
radiélogo es crucial en un contexto multidisciplinario.
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