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Disfuncio de valvula de derivacioé de liquid cefaloraquidi:
com es presenta en I'’edat pediatrica?
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Resum

Fonament. La disfunci6 valvular és la complicacié més greu
dels infants portadors d'una valvula de derivacié de liquid
cefaloraquidi (LCR).

Objectiu. Descriure la forma de presentacio de la disfuncid
valvular en els infants, les eines diagnostiques utilitzades
per fer-ne el diagnostic i la seva evolucié.

Meétode. Estudi descriptiu observacional. S'inclouen tots els
infants diagnosticats de disfuncié valvular a urgéncies en
dos anys (01/04/2010 - 31/03/2012). Es recullen varia-
bles epidemiologiques, antecedents patologics, tipus de
disfuncié, manifestacions cliniques, exploracions comple-
mentaries i el desti del pacient.

Resultats. Es van fer 542 consultes d’'infants portadors
d’'una valvula de derivaci6 de LCR. Es van diagnosticar 62
episodis (11,4%) de disfunci6 valvular que corresponen a
41 pacients. El tipus de disfuncié més freqiient va ser I'obs-
truccioé del catéter de drenatge. Els motius de consulta més
freqlients van ser: cefalea, vomits i somnoléncia. En 59 dels
episodis es va fer una neuroimatge, i la que es va fer amb
més freqliencia, 57 casos, va ser la tomografia cranial. En
47 episodis es va fer un trajecte valvular i en 13, un fons
d’ull. En el periode d’estudi no es va produir cap exitus.

Conclusions. La cefalea, els vomits i la somnoléncia sén les
manifestacions cliniques més freqiients de la disfuncié val-
vular. La tomografia cranial és I'exploracié més utilitzada
per diagnosticar-la. L'evolucié dels pacients va ser favora-
ble en tots els casos.

Paraules clau: Valvula de derivacid de liquid cefaloraquidi.
Valvula ventriculoperitoneal. Hidrocefalia. Servei d’urgencies.

DISFUNCION DE VALVULA DE DERIVACION DE LiQUIDO CEFALORRAQUIDEO:
¢COMO SE PRESENTA EN LA EDAD PEDIATRICA?

Fundamento. La disfuncién valvular es la complicacién mas grave
que pueden presentar los nifios portadores de una valvula de deri-
vacion de liquido cefalorraquideo (LCR).

Objetivo. Describir la forma de presentacién de la disfuncién valvu-
lar, las herramientas diagnésticas utilizadas y su evolucién posterior.
Método. Estudio descriptivo y observacional. Se incluyen todos los
nifios diagnosticados de disfuncién valvular en urgencias en dos
afios (01/04/2010 - 31/03/2012). Se recogen variables epidemio-
l6gicas, antecedentes patolégicos, tipo de disfuncién, sintomato-

logia al diagnéstico, exploraciones complementarias realizadas y
destino del paciente.

Resultados. Se realizaron 542 consultas de nifios portadores de
una valvula de derivacion de LCR. Se diagnosticaron 62 episodios
(11,4 %) de disfuncién valvular, que correspondieron a 41 pa-
cientes. El tipo de disfuncién mas frecuente fue la obstruccion del
catéter de drenaje. Los motivos de consulta mas frecuentes fue-
ron: cefalea, vomitos y somnolencia. En 59 episodios se realiz6
una neuroimagen, siendo la mas frecuente la tomografia craneal,
que se realiz6 en 57. En 47 episodios se realiz6 un trayecto val-
vular y en 13, un fondo de ojo. En el periodo de estudio no se pro-
dujo la muerte de ningln paciente.

Conclusiones. La cefalea, los vomitos y la somnolencia son las ma-
nifestaciones clinicas mas frecuentes el la disfuncién valvular. La
tomografia craneal es la herramienta mas utilizada para diagnosti-
carla. La evolucion fue favorable en todos los casos.

Palabras clave: Valvula de derivacién de liquido cefalorraquideo.
Valvula ventriculo-peritoneal. Hidrocefalia. Servicio de urgencias.

CEREBROSPINAL FLUID SHUNT MALFUNCTION: CLINICAL PRESENTATION IN
THE PAEDIATRIC AGE GROUP

Background. Shunt malfunction is the most serious complication of
children with cerebrospinal fluid shunts (CFS).

Aim. To describe the clinical presentation of shunt malfunction,
the diagnostic tests used, and the likely outcome.

Methods. This is a descriptive and observational study. All children
with shunt malfunction diagnosed in the Emergency Department
(ED) from 1st April 2010 to March 31st 2012 were included. We
recorded epidemiological data, symptoms, investigations perfor-
med in the ED, final diagnosis and outcome of all patients.

Results. During the study period, 542 children with CFS were at-
tended. Sixty-two (11.4%) episodes of shunt dysfunction were
diagnosed in 41 children. The most common type of shunt mal-
function was catheter obstruction. Headache, vomiting and drow-
siness were the most common symptoms. Neuroimaging was per-
formed in 59 episodes (cranial CT in 57 episodes), shunt series in
47, and fundoscopy in 13. No patients died.

Conclusions. The most common clinical manifestations of shunt
malfunction include headache, vomiting and drowsiness. Cranial
CT is the imaging procedure used most often to diagnose this di-
sease. All patients recovered well.

Keywords: Cerebrospinal Fluid Shunts. Ventriculoperitoneal Shunt.
Hydrocephalus. Emergency Service.
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Introduccio

Les valvules de derivaci6 de liquid cefaloraquidi (LCR)
son el tractament de la majoria de casos d’hidrocefalia
infantil. Aquests dispositius faciliten el drenatge del LCR
des del cervell (ventricle lateral, quist cerebral o espai
subdural) fins a la cavitat peritoneal, pleural o I'auricula.
La disfuncié valvular és la situacié clinica en qué apa-
reix una alteracié del funcionament correcte de la
valvula o del cateter de drenatge, que provoca una acu-
mulacié del LCR i, com a conseqUéncia, una hiperten-
si6 intracranial. S’estima que fins al 80% dels infants
portadors d’una valvula patira una disfuncioé valvular en
els 10 anys seglients a la col-locaci6 ™2, i que en el 40%
aix0o succeira durant el primer any*®°. Les manifesta-
cions classiques de la disfuncié valvular inclouen la
cefalea, els vomits i la disminucié del nivell de cons-
ciencia ®®, i malgrat aix0 hi ha una part dels pacients
que presenten una altra simptomatologia menys tipica.
Es per aquest motiu que el pediatre, després de fer una
anamnesi i una exploraci6 fisica detallades, haura de
valorar la necessitat de fer exploracions complementa-
ries que permetin diagnosticar o descartar la disfuncié
valvular. El diagnostic i el tractament precoc¢ de la dis-
funcié valvular permetran disminuir la mortalitat i la
morbiditat associades a la hidrocefalia.

L'objectiu d’aquest estudi és descriure la forma de pre-
sentacié de la disfuncié valvular al servei d’urgencies,
les eines diagnostiques emprades per arribar al
diagnostic i I'evolucié posterior d’aquests pacients.

Métode

Estudi observacional i descriptiu dut a terme en un
hospital infantil de tercer nivell, centre de referéncia
d’'una area urbana de 1.800.000 habitants i que atén
una mitjana de 280 visites diaries.

S’inclouen de manera prospectiva tots els episodis de
disfuncié valvular que es van diagnosticar en menors
de 18 anys al Servei de Urgéncies entre I'l d’abril de
2010 i el 31 de marg de 2012.

Es defineix disfuncié valvular com I'episodi en que el
pacient es sotmes a una intervencié quirdrgica sobre la
valvula i se'n constata la disfuncié.

Per cada episodi es recullen les dades epidemiologi-
ques, antecedents patologics (causa primaria de la hi-
drocefalia, tipus i localitzacié de la valvula, presencia
de disfuncions valvulars prévies, temps des de la da-
rrera intervencio quirdrgica), les manifestacions clini-
ques en el moment de la consulta, les exploracions
complementaries fetes (tomografia cranial, trajecte val-
vular, fons d’ull) i els resultats d’aquestes, el tipus de
disfuncié valvular (obstruccié, desconnexio, hiperdre-
natge, infeccié valvular, pseudoquist abdominal) i el
desti del pacient (ingrés a planta, ingrés a unitat de cu-
res intensives, quirdfan des d’urgencies).

Els resultats es mostren mitjancant mitjanes o media-
nes, en les variables quantitatives, i en percentatges,
en les variables categoriques.

Resultats

En el periode d’estudi es van fer 542 consultes d'in-
fants portadors d’una valvula de derivacié de LCR i es
van diagnosticar 62 disfuncions valvulars (11,4%).

Les disfuncions corresponien a 41 pacients, 22 dels
quals (53,7%) eren de sexe masculi. A la Taula | es
mostra la causa primaria de la hidrocefalia. La me-
diana d’edat en el moment de la consulta va ser de 8,1
anys (Pss: 4,3-14,0 anys). Tres nens (4,8%) eren me-
nors d'un any. En 20 episodis (32,2%) el pacient tenia
antecedents de retard psicomotor.

TAuLA I

Motiu de col-locacié de la derivacié de LCR
dels infants que van presentar una disfuncié (n = 41)

Antecedent patologic n %
Hidrocefalia congénita 12 29,3
Hidrocefalia associada a tumor de SNC* 11 26,8

Hidrocefalia secundaria a hemorragia

intraventricular en prematurs 9 22,0
Hidrocefalia secundaria a infeccié del SNC* 3 7,3
Defecte del tub neural 2 49
Quist aracnoidal 2 49
Hidrocefalia secundaria a accident vascular cerebral 1 2,4
Craneoestenosi 1 2.4

* SNC: Sistema nervids central.

Les valvules van ser de pressié mitjana (47; 73,4%), de
pressio regulable (7; 11,3%), de pressio mitjana-baixa
(4; 6,5%), de pressio baixa (2; 3,2%) i drenatge sense
valvula (2; 3,2%). La localitzacié més freqlent va ser la
ventriculoperitoneal (57; 92,0%) seguida de la quisti-
coperitoneal (2; 3,1%), la lumboperitoneal (2; 3,1%) i
la ventriculoatrial (1; 1,6%).

En 42 ocasions (67,7%) el pacient tenia com a ante-
cedents haver patit alguna disfuncié valvular (rang en-
tre 1 i 7 disfuncions per pacients). La mediana de
temps des de la darrera intervencié quirtrgica fou de
15,3 mesos (Pusss: 2,2 mesos - 4,3 anys).

A la Taula Il es mostra la simptomatologia que van
presentar els pacients quan van consultar a urgéncies.
La Taula Il mostra el diagnostic definitiu del tipus de
disfuncio valvular.

Respecte a les exploracions complementaries, en 59
episodis (96,7%) es va fer una neuroimatge a urgén-
cies: la més freqUent va ser la tomografia cranial (57;
96,6%), seguida de la ressonancia magnetica nuclear
cranial (1; 1,7%) i de I'ecografia transfontanel-lar (1;
1,7%). En tres pacients no es va fer neuroimatge a
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TauLa II

Manifestacions cliniques en el moment
de la disfuncio valvular

Signe o simptoma n %
Cefalea* 42 71,2
Vomits 39 62,9
Somnoléncia 22 35,4
Irritabilitat 7 11,3
Dolor abdominal* 6 10,2
Eritema o tumefaccio del cateter 5 8,0
Parésia de parells cranials 4 6,5
Ataxia* 3 51
Vertigen 3 4.8
Convulsions 2 3,2
Rigidesa de clatell 2 33
Febre 2 3,2
Trastorn de la conducta 2 3,2
Dolor al cateter de drenatge 2 3.2
Secrecio6 pel cateter 1 16
Hemiparesia 1 1,6
Dificultat respiratoria 1 16

* Només es valoren en els episodis de majors d’1 any (n = 59).
NOTA: Els pacients poden presentar més d’una manifestacio clinica.

TAuLA III

Diagnostic definitiu dels episodis de disfuncié valvular
diagnosticats a urgéencies (n = 62)

Tipus de disfuncié valvular n %
Obstrucci¢ del cateter de drenatge 40 64,5
Desconnexi6 del catéter de drenatge 9 145
Hiperdrenatge valvular 5 8,1
Pseudoquist abdominal 3 48
Infecci6 valvular 2 3,2
Slit ventricle syndrome 2 3,2
Migraci6 del cateter auricular 1 1,6

urgéncies, dos casos corresponien a una infeccié val-
vular i un cas, a pseudoquist abdominal. La troballa
més freqlent a la neuroimatge va ser 'augment de la
hidrocefalia (41; 69,5%), seguida de I'abséncia de
canvis respecte al control previ (15; 25,4%) i la dismi-
nuci6 de la hidrocefalia (3; 5,0%). Es va fer una radio-
grafia del trajecte valvular en 47 ocasions (75,8%), i va
ser patologica en 5 casos (10,6%): tres desconnexions
cervicals, una desconnexié abdominal i una migracio
del cateter auricular en una pacient portadora d’una
valvula ventriculoatrial. Es va fer un fons d'ull en 13
episodis (21,0%): sis casos van mostrar edema de pa-
pil-la i la resta van ser normals.

En 34 episodis (55,7%) els pacients van ingressar ini-
cialment a la planta d’hospitalitzacio, en 16 (25,8%)
van anar directament a quirdfan i en 11 (17,7%) van
ingressar a la Unitat de Cures Intensives. La mediana

de dies d'ingrés va ser de 6 dies (P,5: 4-8,5 dies).
L'evolucié va ser favorable en tots els casos i no es va
produir cap exitus.

Discussio

Els resultats d’aquest treball mostren que els principals
motius de consulta dels infants que van presentar una
disfuncié valvular van ser cefalea, vomits i somnolen-
cia. Aquests simptomes son els que es presenten més
classicament quan hi ha una hipertensio intracranial
que apareix en la disfuncio valvular®®. Malgrat aixo, cal
tenir present que hi ha altres manifestacions cliniques
que també han demostrat que s’associen a la disfun-
ci6 valvular i que no s’han d’infravalorar; per exemple,
la irritabilitat en els menors d’'un any o la preséncia
d’eritema o la tumefaccio del catéter de drenatge 2.

Respecte a les exploracions complementaries, cal co-
mentar que en la nostra mostra 'eina diagnostica que
va ajudar més a diagnosticar la disfuncié valvular va ser
la tomografia cranial, i la troballa més frequent, I'aug-
ment de la hidrocefalia. Per aquest motiu, després de
col-locar una valvula és important disposar d'un estudi
de neuroimatge per poder comparar. També s’ha de te-
nir en compte que gairebé una quarta part dels infants
amb disfuncié valvular van presentar una tomografia
sense canvis en la hidrocefalia. Estudis previs han de-
terminat una sensibilitat del 60-80% i una especificitat
del 80-90% de la tomografia cranial per al diagnostic de
disfuncié valvular '**?; per tant, s’ha de considerar la
possibilitat d'una disfuncié valvular si la simptomatolo-
gia ho suggereix, malgrat que la tomografia cranial no
mostri canvis. D'altra banda, s’ha de considerar la pos-
sibilitat de fer exploracions que no sotmetin el pacient a
radiacions ionitzants, com l'ecografia transfontanel-lar
en els lactants que tenen la fontanel-la oberta. La res-
sonancia magneética també és til per diagnosticar una
disfuncio valvular, perd la seva menor disponibilitat i la
necessitat de sedacié per fer-la fan que siguin menys
utilitzada a urgéncies. Una altra exploraci6 comple-
mentaria que es fa classicament per estudiar una pos-
sible disfunci6 valvular és el trajecte valvular. La seva
utilitat es limita a diagnosticar la desconnexit del cate-
ter de drenatge 2, per aixd se n’hauria de valorar I'is de
manera individualitzada i no fer-lo sistematicament, aixi
disminuiria la radiacié que reben els infants portadors
d’una valvula de derivacié de LCR. El fons d’ull és una
exploracié especialment Util en la valoracié dels pa-
cients que presenten simptomatologia inespecifica, so-
bretot en els que presenten simptomatologia de molt
temps d’evolucio. La presencia d'un edema de papil-la
és un signe clar d’hipertensié intracranial, pero el fons
d’ull pot ser normal en infants que presentin una hiper-
tensio intracranial d’instauracio brusca.

Els resultats d’aquest treball identifiquen com a princi-
pal tipus de disfunci6 valvular la complicacié meca-
nica, que afecta més del 90% dels casos, i com a
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causa principal, I'obstruccio del catéter proximal per
gliosi 0 pels plexes coroidals **°. Les complicacions in-
feccioses, que inclouen la infeccié del sistema valvular
i el pseudoquist abdominal’®, sén menys freqUents en
aquesta serie.

La limitacié principal d’aquest treball és I'escas nombre
de pacients; aix0 dificulta la possibilitat de fer recoma-
nacions especifiques respecte al diagnostic de disfun-
cio valvular. Malgrat aix0d, conéixer aquesta entitat
clinica hauria de disminuir la morbiditat i la mortalitat
associades a la hidrocefalia i, per tant, millorar la
qualitat de vida dels infants portadors d’una valvula de
derivaci6 de LCR.

En conclusio, la valoracié a urgencies d'un infant por-
tador d’una valvula de derivacié de LCR ha se ser indi-
vidualitzada. La presencia de cefalea, vomits i som-
nolencia obliga a considerar la possibilitat d'una
disfuncié valvular. La tomografia cranial és I'exploracio
complementaria més Util quan se sospita una disfuncio
valvular.
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