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El haber tenido ocasion de observar dos enfermitos con un cua-
dro clinico de hidrocefalia condicionada por un estado malformativo
del encéfalo, especialmente en su sector rombencefalico, nos ha llevado
a estudiar estos problemas por considerarlos de un interés extraordi-
nario. El capitulo de las malformaciones encefélicas dista de estar com-
pleto y se enriquecerd cada dia mas si adoptamos otra actitud ante
las hidrocefalias del lactante, exactamente como nos ha ocurrido a nos-
otros, espoleados, quiza, por la sorpresa de los hallazgos, los cuales ni
tan siquiera sospechdbamos cuando fueron iniciadas las exploraciones
que condujeron a la intervencién en uno de ellos e incluso hasta llegar
a la necropsia en el otro.

A continuacién damos las historias resumidas de los dos enfermos.

Caso I. — (Recogido y estudiado por la Dra. A. M. Vira Coro.)

Diego G. Nifio prematuro ingresado en el Servicio de Infancia de la Ca-
tedra a los 5 meses de edad. Hijo tnico y primer embarazo de matrimonio
joven no consanguineo. El padre tuvo una pleuritis, al parecer fimica, hace unos
afios, y, con posterioridad, Ities insuficientemente tratada. Madre sana. Embarazo
normal. Niega toda enfermedad virica o no. El parto se produjo a los ocho meses
de gestacion, eutdcico.

El nifio nacié con cianosis, que desaparecié a los pocos momentos. Peso:
1 kilo; reflejos, al parecer, normales. Estrabismo.
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Desde su nacimiento llora mucho y es muy irritable. Ocho dias antes de su
ingreso en la Clinica, ligera rinofaringitis, vémito persistente, fiebre, intranquili-
dad, estrefiimiento, notando la madre a partir de entonces que le ha crecido la
cabeza. A su ingreso los vémitos habian cesado.

Exploracion de entrada. — Nifio con buen estado de nutricién; peso: 53 kg.
Piel y mucosas sonrosadas, sensorio despejado, llora frecuentemente.

Cabeza: Perimetro cefdlico, 40 cm. Abultamiento en la regién frontoparietal
izquierda. Fontanela 6 x 6 cm., tensa. Dehiscencia de suturas. Tragos dolorosos.
Rinitis. Muguet en la mucosa bucal y ragadias labiales.

Aparato respiratorio: Algiin roncus.

Aparato circulatorio: Tonos fuertes en punta.

Abdomen: Blando, depresible. Se palpa pequefio polo del bazo. Higado,
un través de dedo bajo el borde costal.

Exploracién neurologica. — Nifio inquieto e irritable. Cualquier parte del cuer-
po que se le presione provoca llanto. Temblor intencional. Estrabismo conver-
gente. Hipertonia de las cuatro extremidades. Reflejos tendinosos exaltados, prin-
cipalmente en las extremidades derechas. Pie izquierdo excavado.

Exdmenes de laboratorio. — Puncién lumbar: Liquido cefalorraquideo xan-
tocrémico. Albtimina, '35 g. por mil. Globulinas, negativo. Células, 49 por mm?,
linfocitos en su mayoria. Cloruros, 746 por mil. Glucosa, 061 g. por mil. Reac-
ciones de Wassermann y complementarias negativas en el nifio y en la madre.

Sangre: Hematies, 4.400.000 por mm?®. Leucocitos, 11.000 por mm®. Hemo-
grama: eosinéfilos, 4 por cien; metamielocitos, 1 por cien; N. en banda, 2 por
cien; N. segmentados, 31 por cien; linfocitos, 60 por cien; monocitos, 2. Velo-
cidad de sedimentacién globular: 1.2 hora, 65; 2.* hora, 99. Test de fosfore-
mia, 0°026 por mil; calcemia, 0’11 por mil. Fosfatasemia, 30 u. King. Nelson,
91 por cien, positivo.

Reaccidén a la toxoplasmia negativa en la madre y en el nifio.

Fondo de ojo.— Ojo derecho, atrofia éptica. Ojo izquierdo, atrofia dptica y
extenso foco de coroiditis central que recuerda la toxoplasmosis.

Tratamiento. — Por el cuadro clinico de hidrocefalia, ragadias labiales, ante-
cedentes luéticos del padre y Test de Nelson positivo, se le hizo un tratamiento
antiluético con penicilina a dosis iniciales de 5.000 U.O./kg., aumentando pro-
gresivamente hasta alcanzar un total de 400.000 U.O./kg. en veinticinco dias, no
cediendo el cuadro clinico ni siquiera en el sentido de una leve mejoria.

Se le practica nueva puncién lumbar, obteniendo solamente unas gotas de
liquido que se agotaron rdpidamente, por lo que se le practico una puncién
ventricular por la fontanela anterior, saliendo liquido a gran presion y ligera-
mente xantocromico, con el siguiente andlisis:

Albtimina, 0’62 g. por mil. Globulinas, Pandy y Nonne Apelt, positivo débil.
Glucosa, 071 g. por mil. Células, 86 por mm?®, con 90 por cien de linfocitos,
9 por cien de polinucleares y 1 por cien de mononucleares grandes.

Curva coloidal: (Benjui) 000.001.222.210.000.

Es trasladado al Servicio de Neurocirugia, donde se le practica un test de
Dandy con fenolftaleina. Por puncién lumbar no se logré obtener mas que tres
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o cuatro gotas de liquido no coloreado. Seguidamente se inyectaron por via fon-
tanelar 30 c.c. de aire y se le hicieron las radiografias siguientes:

Neumoencefalografia fraccionada. Proyeccién antero-posterior (fig. 1). Acu-
sada hidrocefalia con gran dilatacién ventricular y disminucién del espesor de
la corteza cerebral.

Fig. 1

Figura 2: Radiografia después de la maniobra del doble salto. La fosa pos-
terior se ve llena de aire sin que se aprecien imagenes de estructura nerviosa.
Puede apreciarse, ademds, la falta de desarrollo de la fosa cerebelosa.

Figura 3: A las 48 horas se visualiza aire en gran cantidad en los dos ven-
triculos, pero no ha pasado nada a los espacios subaracnoideos, quedando todo
retenido en los ventriculos.

Figura 4: Radiografia comparativa de un crineo de nifio normal de la
misma edad con la fosa cerebelosa bien constituida.

Curso. — A los quince dias de la ventriculografia, comienza el pequefio con
fiebre, que fué aumentando, a pesar de no encontrarsele ningiin foco séptico. Se
le instituy0 un tratamiento con terramicina que no me]'uré su cuadro, muriendo
el nifio a los doce dias después; a los sesenta de haber ingresado en la Clinica
de Infancia.
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Necropsia. Encéfalo. — Descripcién macroscépica. Hemisferios cerebrales si-
métricos, de dimensiones normales, con microgiria muy acentuada en todas las
regiones. Se observan restos de la membrana aracnoidea muy rica en vasos, re-
cubriéndolos. Los l16bulos temporales son muy pequefios, especialmente el dere-
cho, que casi no puede apreciarse.

Por la parte posterior e inferior de lo que corresponderia a los 16bulos ocei-
pitales, hay una gran abertura disrifica comunicando ampliamente con los ven-
triculos, aprecidndose una gran cavidad llena de liquido transparente de aspecto
ambarino y consistencia gelatinosa correspondiente a los ventriculos laterales que
estin muy dilatados, reduciéndose la corteza a una delgada limina de un cen-
timetro de espesor. En la parte mds anterior de esta cavidad hay una delgada
membrana, muy tenue, que se prolonga hacia atrds, correspondiendo al septum.
En su parte mds anterior hay dos agujeros de Monro muy dilatados, comunicando
con un tercer ventriculo pequefio aue tiene por base una delgada membrana
casi transparente. No existen astas temporales. La pared de los ventriculos es
lisa y uniforme.

La parte que corresponderia a los 16bulos occipitales esti constituida por una
membrana que parece prolongacién de la aracnoides, formando una vesicula en
cuya parte inferior esti otra membrana, mis dura y opalina, adherida al techo
del mesencéfalo y que forma un pequeiio quiste en la topografia que corresponde
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Fig. 5

al cerebelo. Dentro de la misma y pegados a su cara anterior, hay unos peque-

fios mamelones que podrian corresponder a sustancia cerebelar (figs. 5, 6 y 7)

Fig. 6
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El tronco cerebral parece bastante bien constituido, especialmente el bulbo
v la protuberancia. Los pedinculos cerebrales son muy estrechos y no logran
diferenciarse los cerebelosos. .

Descripeién microscopica: Se practica el estudio de diversas regiones del en-
céfalo. El estudio correspondiente a los peauenios mamelones que por su situa-
cién parecen corresponder a cerebelo, nos revela que, efectivamente, se trata de
tejido cerebeloso con sus tres capas bien diferenciadas: la capa molecular, la de
las células de Purkinge y la capa cerebelosa de los granos. En la sustancia blanca
cerebelosa se aprecian elementos reticulares, granuloadiposos, repletos de pig-
mento férrico, ya aislados o bien formando seudo-infiltraciones perivasculares.

g

En los cortes correspondientes al bulbo raquideo por encima de la decusacién
de las piramides, se observa una malformacién del IV ventriculo, el cual aparece
muy abierto con repliegues anfractuosos y salientes con mamelones; en la parte
posterior del bulbo y entre los micleos del hipogloso y neumogastrico se ven nu-
merosas rosetas formando como nuevas y pequenas cavidades ependimarias; al-
gunas estan proliferadas, formando actimulos densos de elementos ependimarios
distopicos. En este nivel también se observan residuos de antiguas hemorragias
v una gran reaccién de clementos de estirpe micrdglica repletos de pigmento
férrico. Estas lesiones hemorrdgicas adqguiersn su maxima intensidad en unas zonas
que parecen corresponder al pedinculo cerebeloso posterior, cuvos capilares estin
rodeados de una densa seudo-infiltracion de elementos macrofigicos repletos de
pigmento férrico. Se observan capilares v arteriolas del tronco cefilico obli-
terados por un proceso de proliferacion endoartérico.

En la corteza cerebral son muy evidentes los signos de edema intersticial,
con atrofia de numerosos grupos de neuronas corticales asociadas a una extra-
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ordinaria gliosis de la corteza, repartida en forma desigual y con predominio de
la misma en las zonas mds atréficas; las lesiones vasculares y hemorrigicas son
aqui menos acusadas, casi inaparentes.

Corazon: La pared del ventriculo derecho es muy delgada.

Resto de drganos: Aparentemente normales.

Caso II. — Nina M.* Rosa S. C. Edad, 15 meses.

Antecedentes familiares. — L.a madre tuvo un aborto espontineo antes del
nacimiento de la historiada. No hay trastornos neuroldgicos entre los familiares.

Antecedentes personales. — Embarazo a término. Peso al nacer, 2.600 g. En
su desarrollo psicomotor destaca que adquirié la posiciéon sentada a los seis meses
y empezd a caminar a los doce. Todas estas funciones totalmente normales. Poseia,
en el momento agudo de su enfermedad, un vocabulario de 6-8 palabras. Obe-
decia bien a los mandados conforme al comportamiento propio de su edad.

Antecedentes patolégicos. — Al mes y medio la tratan con Ca y vitamina D
por tener la w«cabeza blanda y grande», corrigiéndose, en parte, el defecto. No
se modificd, en absoluto, el tamafio, que, por otra parte, no llamé mis la atencion.

Enfermedad actual. — Veinte dias antes de su ingreso (a los 14 meses y
10 dias): vomitos postprandiales que fueron catalogados de racetonémicos» y que
persistieron muy poco modificados hasta el momento de su ingreso. Doce dias antes,
estrenimiento y apariciéon de movimientos convulsivos tonico-clonicos generaliza-
dos, de poca duracién, vy otras veces solamente temblor de Fas extremidades, que
durante los dias siguientes han repetido varias veces. Desde estas fechas la nifia
tiene fases de obnubilacion que alternan con otras de excitacién; fuera de ellas
su sensorio es normal. Aparece asimismo una posiciéon de opistétonos con gran
hiperextensién de la cabeza, miembros inferiores en extensién y superiores fle-
xionados. Es vista en estos momentos por otro facultativo (Dr. Pascuar), que la
diagnostica correctamente de c«hidrocefalian. A causa de los vomitos persistentes
v deshidratacién consecutiva, la envian al Servicio de Pediatria del Hospital Cli-
nico y Provincial. Previamente le habian efectuado dos punciones lumbares que
dieron un resultado normal. Llamd la atencién que en la primera de ellas el liqui-
do cefalorraquideo no salié a mucha tensién y en la segunda sali6 muy poca
cantidad.

Exploracién. — Nifia con muy mal estado general y en estado de deshidra-
tacion (forma hipertonica, segiin pudo comprobarse v tratarse como tal).

Su posicion era en rigidez de descerebracién, con opistotonos v extension
de las extremidades inferiores v flexion de las superiores, siendo dificil el forzar
esta actitud.

Su peso es de 9 kg. Perimetrc cefdlico 49’5 em. y tordcico 43 em. No hay
signos raquiticos.

En su configuracin exterior, la cabeza es hidrocefilica, pero no existe una
mirada tipica en sol poniente ni circulacién venosa pericraneal acentuada. La fon-
tanela es de 2x2 em., abombada, y existe una discreta dehiscencia de suturas
en la coronaria anterior.
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En la exploracion neuroldgica se observa: paresia facial de tipo periférico,
estrabismo divergente, anisocoria, mds dilatada la pupila derecha), ausencia de re-

flejo fotomotor. Hiperrreflexia en extremidades inferiores.

Fig. 8§

Fondo de ojo: papilas pélidas con aspecto de atrofia éptica secundaria.
El resto del examen, a excepcién de un discreto aumento del vello genital.

no tenia nada de interés.
Se practica una puncién lumbar que no dié lugar a salida de liguido ce-

falorraquideo. En la puncién ventricular destacé encontrar una delgada capa de
corteza y la salida de licuor a tensién. La muestra obtenida no dié alteraciones al

examen de laboratorio.
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Fig. 10

Las radiografias mostraban un crineo grande con dehiscencia de suturas y
una fosa posterior abombada (figs. 8 y 9).

Con el diagnostico de «sindrome hipertensivo endocraneal por probable pro-
ceso expansivo en fosa posterior», fué enviada al Servicio de Neurocirugia del
doctor LEy.

Se le practica una ventriculograffa en la que se destaca una enorme hidro-
cefalia interna, con el 1II ventriculo muy dilatado y observindose la fosa pos-
terior con un gran acamulo de aire sin pasar nada a las cisternas basales ni a

:
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los espacios subaracnoideos de la cavidad (figs. 10 y 11). Sospechando una lesién

que obstruyera la libre circulacién del liquido cefalorraquideo, se practico una
craniectomia de fosa posterior.

Fig. 11

Intervencidn. — Una vez efectuada la craniectomia y abierta la dura madre,
aparece una membrana de aspecto semejante a la aracnoides, pero mds gruesa
v mas vascularizada. Al ser abierta ésta, se cae en una extensa cavidad en cuya base
hay el suelo del IV ventriculo. Este estd extraordinariamente ensanchado, en su
Parte superior y anterior se aprecia un acueducto de Silvio de 1 cm. de didme-
tro; a ambos lados hay unos pequefios restos de hemisferios cerebelosos, del ta-
mafio de una nuez cada uno, con ausencia de vermis; en el fondo, por encima
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del acueducto, se ve la tienda del cerebelo recubierta, en parte, de unas mem-
branas que forman unos seudo-quistes (posiblemente restos de tela coroidea). El
suelo forma con la medula una angulaciéon muy acentuada semejante a la que
se encuentra en la malformacién de Arnold-Chiari {figs. 12 A, B y C). Es curioso
que los espacios subaracnoideos que rodean la medula y el bulbo estén llenos
por unos tabiques de consistencia gelatinosa, siendo la liberacién de estos espa-
cios del todo imposible.

Curso. — La nifia se recupera de la intervencién, pero el liquido cefalo-
rraquideo queda estancado, aumentando de dia en dia la tension de la descom-
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presion de la fosa posterior, con peligro de fistulizarse a través de algin punto
de la cicatriz operatoria.

Dias mas tarde se decide practicar una ventriculotomia anterior. La inter-
vencion se efectia a través de una craniectomia transfrontal derecha, llegindose
a la regién quiasmitica. Se aprecia una anomalia de la arteria cerebral anterior
de dicho lado (asciende pasando por debajo y por dentro del nervio dptico en
lugar de bordearlo por fuera). Se practica una amplia abertura de la limina
cuadrilatera, saliendo gran cantidad de licuor. De todas maneras la cisterna quias-
mdtica se ve sin liquido y llena de las mismas estructuras gelatinosas tabicantes
que habia en los espacios subaracnoideos bulbomedulares. T.a anomalia de la
arteria cerebral anterior impide hacer el orificio de la ventriculostomia en el cen-
tro de la ldmina, por lo que no se puede introducir con seguridad la sonda para
abrir la parte posterior del III ventriculo de la cisterna de Galeno.

Fig. 12 C

La paciente se recupera de la intervencion, pero el cuadro . clinico que la
motivé no se modifica. Los padres se llevan a la nina y dias mds tarde nos en-
teramos de su fallecimiento sin que pudiera hacerse la necropsia.

Anatomia patolégica (Dr. C. OrLiveras peE LA Riva). Descripcidn macroscé-
pica. — La biopsia consta de una muestra de membrana y tejido cerebeloso ha-
llados en una zona de aplasia cerebelosa.

Descripeion microscdpica. — Una de las partes de la biopsia consta de la-
minillas cerebelosas atréficas con hipoplasia, especialmente de la capa de los
granos que en algunas zonas se limita a sélo 2-3 hileras celulares. Es posible
ver células de Purkinje en algunas partes, pero existe una franca disminucion
del nimero de las mismas. También la capa molecular v la sustancia blanca ado-
lecen del mismo proceso atréfico que abarca toda la laminilla globalmente.

La muestra de membrana consta de zonas muy diferentes en los diversos
cortes. En unas se aprecia un tejido conectivo laxo y vascularizado que re-
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cuerda la aracnoides, en la que se hallan islotes de meningotelio. En otras hay
un tejido fibroso, sumamente celular, muy vascularizado, y que asimismo muestra
islotes meningoteliales. Este tejido podria interpretarse como dura madre embrio-
naria que lleva adherido meningotelio, pero dada su vascularizacién, su celu-
laridad y la existencia de meningotelio, la interpretamos como aracnoides fibro-
sada e infilrada. En las zonas de tejido conectivo laxo se encuentran unas ca-
vidades revestidas de endotelio cilindrico; en algunas células, con gran aumento,
hemos podido constatar la existencia de cilios, por lo que las interpretamos como
cavidades ependimarias. En uno de los cortes hemos hallado fibras musculares
hipotréficas, hialinizadas y sin estriacién transversal.

Impresién diagndstica. — Laminillas cerebelosas atréficas. Restos de tejido em-
brionario formado por aracnoides y cavidades ependimarias.

ComenTARIOS. — A)  Conceptos embriologicos. — Creemos intere-
sante iniciar el desarrollo de estos problemas con un breve resumen
de la embriologia de esta zona afectada (Giroub).

El tubo encefilico se dilata de tal forma que se distinguen tres ve-
siculas, que de atras adelante son: rombencéfalo, mesencéfalo y pro-
sencéfalo. De estas vesiculas primitivas solamente el mesencéfalo per-
maneceri indiviso, El rombencéfalo se subdivide en mielencéfalo y
metencéfalo; el prosencéfalo, en diencéfalo y telencéfalo.

Mielencéfalo. — Esta vesicula se dilata y su cavidad forma el IV
ventriculo. Su pared ventral se espesa y agranda para formar el bulbo.
Aparece una limina basilar y alar que conserva su disposicion cen-
tral (yuxta-ependimaria) como en la medula. La parte dorsal se ex-
tiende y adelgaza y forma no sélo un epitelio simple, sino un endotelio
muy delgado. Poco después del cuarto mes (tamafio de 100 mm.) esta
pared se perforard sobre la regién mediana en los espacios subarac-
noideos, dando lugar al agujero de Magendie. Las aberturas laterales
(Luscuka) se forman de modo semejante. En otros puntos se forman
plexos coroideos (hacia los 23 mm. de tamaifio) y que cuelgan en la
cavidad del IV ventriculo.

Metencéfalo. — Este se expande ventralmente para formar la pro-
tuberancia y dorsalmente para formar el cerebelo. La aparicién de
este ultimo se inicia a los cuarenta y cinco dias (15 mm.). En el ter-
cer mes se constituye el vermis y en el cuarto aparecen unas expan-
siones que constituirdn los 16bulos cerebelosos. La estructura laminilar
del cerebelo hacia el quinto mes. Hay que destacar que la evolucién
es mas precoz a nivel de los lobulos flocular y vermis (paleocerebelo).

Mesencéfalo. — Evolucion sin subdividirse, Su cavidad se hace cada
vez mas estrecha formando el acueducto de Silvio,
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Diencéfalo. — Se expande ventral y lateralmente, mientras que su
boveda se adelgaza para formar la tela coroidea. Su cavidad es estrecha
y prolongada en sentido vertical. En ciertos puntos las paredes se fu-
sionan para formar la comisura gris que esti poco desarrollada en el
hombre. Precozmente aparecen los esbozos oculares. De su boveda apa-
recera la epifisis, mientras que de su base se desarrollara el l6bulo
nervioso de la hipofisis.

Telencéfalo. — Este emite precozmente (42 dias) dos evaginaciones
laterales, los hemisferios, que rapidamente incorporarin todos los ele-
mentos telencefilicos. En el curso de su desarrollo estos hemisferios
acabarin por cubrir el mesencéfalo y metencéfalo. La lamina terminal
que corresponde a la parte mas anterior del prosencéfalo, en el punto
en donde se cerrard el neuréporo anterior, dara origen a las formacio-
nes interhemisféricas (su trastorno da lugar a numerosas formas de dis-
rafias). Al principio dard origen a la comisura anterior hasta el dia cin-
cuenta (20-25 mm.), poco después la comisura hipocampica y a los dos
meses y medio el cuerpo calloso. Esta ultima estructura estd ya bien
formada a los seis meses. A medida que crecen estas formaciones, la
porcion intermediaria de la lamina terminal se extenderd en un septum
solido cuyo centro se fisurard (4.° mes) creando la cavidad del septum
lucidum,

Estos hemisferios asi separados del telencéfalo estin en su parte
posterior en continuidad con el diencéfalo. Toda la zona de enlace se
espesard y formara la zona de paso de las fibras que van de los he-
misferios a las regiones posteriores del neuroeje. Nc hay procesos de
soldadura, como se habfa supuesto, en estas zonas,

La pared de los hemisferios se espesara a excepcion de una zona
situada sobre la linea arciforme interna que costea los ventriculos la-
terales. Aqui se formarin los plexos coroideos laterales que tienen su
esbozo en el estadio de 17 mm. La base de los hemisferios se espesa
para formar los nticleos basales.

Las cavidades de los ventriculos laterales son en un principio
muy extensas y se abren ampliamente en el diencéfalo por unos agu-
jeros de Monro muy grandes que disminuirin progresivamente de ta-
marno, al igual que los mismos ventriculos,

Crestas nerviosas y nervios craneales. — Los nervios se desarrollan
muy pronto. Las crestas nerviosas arrancan de los bordes del canal
nervioso y del epiblasto: son los esbozos de los ganglios craneales
sensitivos. Sd]lendo (16'] neur 09‘6 nacen 10'\ nervios motores o 108 cons-
tituyentes motores de los nervios mixtos. La cresta nerviosa no se limi-
ta a la produccion de ganglios: ella da lugar a las vainas de los ner-
vios, v a las meninges blandas.
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Meninges, boveda ésea y tegumentos. — Hemos visto que la pia
madre deriva plobablcmente de las crestas nerviosas. Las otras me-
ninges lo hacen del mesénquima ordinario. Parece ser que las menin-
ges, y sobre todo la boveda del craneo, estin bajo la dependencia del
desarrollo de] encéfalo. Ello explicaria las deficiencias mds o menos
grandes de la béveda craneal en el caso de las malformaciones ence-
falicas, al igual que las disgenesias de los tegumentos.

B) Neuropatologia comparada. — Si nos orientamos unos momen-
tos hacia la patologia animal, veremos con sorpresa que las malforma-
ciones cerebelosas son en ellos muy frecuentes en contraposiciéon con
lo que ocurre en el hombre. En malformaciones cerebelosas de los ani-
males pueden observarse aléunas caracteristicas relacionadas con su
etiologia (FRAUCHIGER) :

a) En ningtn caso se han podido encontrar condiciones heredi-
tarias.

b) En casi todos los casos se han podido encontrar alteraciones
inflamatorias importantes de las leptomeninges v del parénquima.

¢) En el perro, la toxoplasmosis parece tener un papel significa-
tivo (la encefalitis de esta etiologia engendra una atrofia cerebelosa).

Estos datos no son sin embargo suficientes para justificar una iden-
tificacién con la patologia humana, pues existen muchas diferencias
entre ellos,

C) Factores etiologicos. — Si analizamos los factores etiologicos
que pueden intervenir en la clinica humana, veremos que el camino
esta lleno de dificultades. No es lo mismo la observacién experimental
de una malformacién provocada, que el querer extrapolar este agente
como factor causal de malformaciones por el mero dato de la simi-
litud de lesiones, Esta similitud viene condicionada fundamentalmente
por el momento evolutivo en que actub el agente, independientemen-
te hasta cierto punto, de su naturaleza. En la clinica humana nos en-
contramos con dificultades tales como: eliminacién de los efectos de un
parto distécico, ya que las lesiones cerebrales connatales no son mal-
formaciones. Las anomalias constatadas en la primera época de la vida
pueden ser los efectos de un trauma obstétrico, de una agresién in-
trauterina, o de un determinismo genético.

Los diversos factores teratogenos tienen una unidad de actuacion
al actuar por un proceso anilogo como es el trastorno de los fend-
menos de oxidorreduccion celular,

En algunos tipos concretos de malformaciones se conoce perfec-
tamente el mecanismo etiopatogénico, como es en la microcefalia en
su variedad hereditaria recesiva, el caso de hidrocefalia con herencia
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recesiva ligada al sexo de Rickers y Adams, las malformaciones ence-
talicas ligadas a la embriopatia rubedlica, el caso de las fetopatias pa-
rasitarias como en la toxoplasmosis y el de la ltes exclusivamente en
las hidrocefalias.

D) Evolutividad de las lesiones.— Es de gran interés el tener
un concepto de evolutividad de las lesiones malformativas. Toda dis-
genesia intrauterina, precoz, local o general que afecte al sistema ner-
vioso central, lleva implicitas lesiones «disgenésicas consecutivas». A par-
tir del periodo teratogénico terminativo primario se desarrollan una
serie de disgenesias sumativas secundarias (hipo o aplasias, hiperpla-
sias) que pueden ser proximas o alejadas.

Generalmente las disgenesias del sistema nervioso central son par-
ciales, ya que las globales no suelen ser compatibles con la vida. Ba-
sandose en los pericdos terminativos embrionarios conocidos para los
diversos sistemas intracraneales, podemos distinguir las disgenesias pri-
marias de las secundarias. Cobran también interés, aunque como facto-
res independientes de los anteriormente citados, los llamados «trastornos
de adaptacion secundarios», consecuencia de que los potenciales evoluti-
vos de las diversas partes del sistema nervioso central estin en estrecha
interdependencia; esto es lo que ocurre por ejemplo en el caso de la
hipoplasia cerebelosa del mongolismo y de la megaloencetalia, o al revés
la hiperplasia cerebelosa en las microgirias. Segim Jacos, el proceso
de adaptacién es diferente cuando diversas partes del cerebro estin
desequilibradas entre ellas a causa de su evolutividad disgenésica.
Pueden aparecer lesiones secundarias por compresion cuando los 6r-
ganos chocan contra una resistencia Gsea o membranosa. En relacion
con este ultimo factor merecen especial interés dos regiones concre-
tas: el orificio de la tienda del cerebelo y el agujero occipital. Comngs
v Scrurz han llamado la atencién sobre la intensidad expansiva en los
mamiferos del vermis cerebeloso, que por falta de espacio se condensa
en circunvoluciones espiroideas complejas. Las regiones comprimidas
muestran lagunas del cortex cubiertas de fibrogliosis y a veces de me-
sénquima. Estas imagenes se encuentran a veces en el hombre en al-
gunos casos de desequilibrio de expansion entre los hemisferios cere-
brales y el cerebelo. Los trastornos secundarios de adaptacién del
encéfalo displasico pueden ser debidos también a factores intrinsecos
como en el caso de las encefaloclasias secundarias a un proceso vascu-
lar, La vitalidad disminuida del tejido y su metabolismo perturbado
conducen a procesos de involucién, de envejecimiento prematuro (estos
ultimos factores son los que han conducido a L. Van BOGAERT a con-
siderar la interdependencia de las disgenesias y las enfermedades he-
redodegenerativas del neuroeje).
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E) Anomalias de nuestros dos pacientes. — Si analizamos las ano-
malias observadas en el primero de los casos, vemos que es posible
atribuir todas ellas a un mismo momento evolutivo (las aplasias del
cerebelo y la alteracion de los 16bulos occipitales). Vemos que existe
una proliferacién de glia, aparicion de seudo-infiltraciones perivascu-
lares y lesiones vasculares. Si tenemos en cuenta el concepto de Spatz
para definir los procesos inflamatorios del encéfalo en el feto (sola-
mente se puede hablar de encefalitis fetal cuando nos hallamos ante
un complejo sintomatico caracterizado por infiltraciones celulares y mo-
dificaciones de la glia), vemos que parecen existir datos para pensar
en una embriopatia de causa desconocida que afectaria al embrion al
inicio del tercer mes de vida, que es la época en que se esboza el
desarrollo del cerebelo. La aplasia (no agenesia, ya que se encuentra
tejido cerebeloso) podria atribuirse a un defecto vascular, del cual exis-
ten pruebas histologicas. El proceso no es tan simple si tenemos en
cuenta, segiin MogsIER, que las displasias genéticas llevan también con-
sigc anomalias vasculares semejantes a las que hemos hallado. La ano-
malia occipital podria interpretarse como un fenémeno de encefalo-
clasia o bien como una telencefalosquisis lateral.

Desde luego, es dificil la interpretacién correcta de las variadas
lesiones, pero hay motivo para catalogar este proceso como una dis-
rafia multiple que, a su vez, causaria la hidrocefalia. Esta disrafia po-

dria ser secundaria a una embriopatia.

En el segundo caso la anomalia fundamental es la ausencia del
vermis y la hipoplasia de los 16bulos cerebelosos, asi como imperfora-
cién delos agujeros de Magendie v Luscka y anomalia del IV ventricu-
lo, caracterizada por la enorme extensiéon del mismo, y que, en el con-
cepto de Morsier, podria catalogarse como una rombencefaloschisis.
En este segundo caso la disrafia parece evidente.

F) Hidrocefalia. — Quizi la parte mis importante para nosotros,
como clinicos, es el estudio de las relaciones entre las malformacio-
nes y la hidrocefalia, ya que la sintomatologia a que pueden dar lugar
las aplasias o hipoplasias de cerebelo es muy poco orientadora,

En el hombre, la agenesia completa o parcial del vermis no suele
provocar ningin signo clinico, a menos que se compliquen de hiper-
tensién intracraneal debida a otras alteraciones malformativas acompa-
fiantes. La imagen radiologica en estos casos es, segin TAGGART y
WALKER, patognomonica (cosa que no hemos podido comprobar en
nuestro segundo caso). En el clisé de perfil, la fosa posterior estid au-
mentada de volumen y el sinus lateral se encuentra a nivel del l6bulo
parietal en lugar de estar a nivel del occipital.
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La hidrocefalia malformativa no es una entidad disgenésica exclu-
siva, sino que cada caso viene definido por sus componentes embrio-
genéticos y fisiopatologicos; por lo tanto, la aparicion de una hidro-
cefalia pone ante todo, como primer problema, el considerar la posi-
bilidad de que se trata de una forma malformativa o no.

La primera dificultad con que tropezamos es la nosologica, ya que
las clasificaciones y subdivisiones que de la misma se hacen carecen
de precisién, al desconocer aun hoy en dia la esencia de los trastornos
hidrodinamicos que las producen. Este punto es tan oscuro que incluso
estamos casi en periodc embrionario en lo que hace referencia a nues-
tros conocimientos de la fisiologia del liquido cefalorraquideo. Estos
problemas los consideraremos siguiendo a FeLp, de quien tomamos las
descripcicnes que exponemos.

El liquido cefalorraquideo se encuentra delimitado en un espacio
por dos barreras hemoliquidas: una en el lugar de su produccion y
la otra en el de su reabsorcién; su pasaje es interrumpido a través
de estas membranas que se consideran como sus barreras, desde el me-
dio sanguineo hacia las cavidades ventriculares y de los ventriculos
cerebrales se extiende y ccupa todos los intersticios que encuentra, tanto
en el sistema ventricular como en el espacio subaracnoideo. El movi-
miento del liquido cefalorraquideo esta asegurado por los movimientos
respiratorios, las pulsaciones y las variaciones de la presién vencsa. La
circulacion del liquido cefalorraquideo o tercera circulacion, es en esen-
cia el resumen del impulso dado a esta masa en el lugar de su for-
macién y el obtenido por su reabsorcién.- Su itinerario est4 perfecta-
mente conocido, perc el régimen que regula esta circulacién, asi como
los factores que acttian en la aceleracién o enlentecimiento de la misma
son aun hoy en dia hipotéticos. #

Se admite generalmente que el liquido cefalorraquideo nace en los
plexos coroideos, perc es muy plausible la idea de que constituya una
trasudacion del liquido intersticial cerebral; al menos asi lo parecen
confirmar las experiencias hechas con radioisétcpos por GREENBERG,
SWEET, BERING, etc,

Las areas de reabsorcion del liquido cefalorraquideo se extienden
al conjunto de la red capilar venosa de las leptomeninges y presentan
concentraciones glomerulares en las granulaciones de Pacchioni. Las
experiencias de Apams con el P** han revalorizado el papel que desem-
penan en esta funcion los espacios perivasculares, asi como los perineu-
rales. El conjunto formado por el revestimiento ependimario, los plexos
coroidecs, asi como una zona mds o menos extensa del fondo de saco
espinal, se consideran también como #4reas de reabsorcién accesorias.

El concepto mas claro de estas nociones fisiologicas, en parte en
contraposicién a ideas mas clasicas, es que el liquido cefalorraquideo se
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forma en las cavidades ventriculares, principalmente en los ventriculos
laterales y que fundamentalmente se reabsorbe fuera de ellos, en parti-
cular en los espacios subaracnoideos de la convexidad del encé tfalo. Todos
estos datos son los que fundamentan las caracteristicas nosologicas de las
hidrocefalias, pero nos encontraremos con procesos fisiopatologicos total-
mente en desacuerdo, al menos aparentemente, con las bases sustentadas
como fisiologicas.

En la clinica nos encontraremos con lesiones minimas que produ-
cen hidrocefalias maximas vy viceversa; la evolucion espontdnea no sigue
las reglas que controlan la fisiologia, tanto en lo que hace referencia a
sus remisiones como a Sus dgll(llda(?loll(f& Yy €S p(}l esto (lllC no ]1(?1“(103
de extraiiar que malformaciones, como es la oclusién del acueducto de
Silvio, evolucionen, a veces durante afos, sin dar sintomas clinicos im-
portantes. Los resultados operatorios en las hidrocefalias no tumorales
desafian la l6gica y hacen decepcionantes las técnicas mas adecuadas.

Podemos decir que la hidrocefalia viene representada, desde el
punto de vista morfologico, como la distension de las paredes ventricula-
res. Para obtener este resultado pueden intervenir dos mecanismos: a)
una hipertension intraventricular como consecuencia del aumento primi-
tivo de la masa liquida; b) una retraccién extrinseca por atrofia cerebral.

En el primero de los casos el proceso determinante es hidrodindmico
y por tanto activo; en el segundo el llenado ventricular es pasivo. Tanto
en un caso como en el otro empleamos el término igual de <hidrocefalia»
y por lo tanto debemos afadir el adjetivo «activo» o «pasivo» segin sea
el mecanismo, Estos dos tipos de hidrocefalia se pueden encontrar en
el curso de las malformaciones cerebrales. Las relaciones patogénicas
entre la disgenesia del encéfalo y la hidrocefalia ventricular son variables
y tienen como mecanismo productor diversas etiopatogenias.

El grupo de las hidrocefalias pasivas es bastante homogéneo y no
presenta dilemas. La dilatacién ventricular es el resultado de una dis-
morfia embriofetal (que modifica la estructuracion del telencéfalo) o de
una encefaloclasia fetal difusa. El liquido ventricular ocupa los espacios
exactamente igual que el agua se adapta al continente. Sin embargo,
existen hidrocefalias pasivas con sorpresas, como es el caso de aquellos
nifios que tienen una expansién retardada de una hidrocefalia que pare-
cia totalmente fija y cuyo caricter pasivo parecia indudable; en estos
casos hasta las razones mdis simples estin sujetas a entredicho, exis-
tiendo aquel factor ya citado de incongruencia y que hoy en dia no
sabemos darle explicacién.

Por el contrario, las diversas formas de hidrocefalias activas tienen
el dato comin de poseer el imperativo de la intervencién quirtirgica.
Los criterios fisiopatologicos de su clasificaciéon son muchas veces discu-
tibles. Cuando existe una malformacion que produce un bloqueo sobre
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las vias de paso del liquido cefalorraquideo ventricular hablamos de for-
ma obstructiva o bloqueante. Esta forma de hidrocefalias activas es la
mejor definida. Pero una obstruccién extraventricular situada por ejemplo
en la encrucijada de la cisterna anterior, entre el quiasma y el espacio
interpeduncular, no impiden el paso del liquido cefalorraquideo hacia
los otros lugares de reabsorcién accesorios (4reas espinales); la hidro-
cefalia resultante es obstructiva pero comunicante.

Se ven asimismo aparecer hidrocefalias en ausencia de un obstaculo
visible, tanto intra como extraventricular, dando lugar a formas graves
especialmente en el lactante. A falta de pruebas biolbgicas irrefutables,
su patogenia se limita al campo de las hipétesis, las cuales no se pue-
den aplicar por igual a todas estas formas comunicantes. El desequili-
brio entre la produccién y reabsorcion del liquido cefalorraquideo, es
el resultado de una produccién excesiva (hidrocefalias hipersecretantes)
0 de una reabsorcién disminuida. En el cuadro de las malformaciones
cerebrales ambos mecanismos encuentran su aplicacion, Para el conjunto
de las hidrocefalias comunicantes el mecanismo dominante seria el blo-
queo de las 4reas de reabsorcién a causa de la precipitacion de gruesas
moléculas proteicas. Segin GARDNER, SprppER y WHITTEN, los procesos
cerebromeningeos que aumentan de manera durable la tasa de las albt-
minas en el liquido cefalorraquideo, pueden hacer precipitar estas grue-
sas moléculas a nivel de las membranas semipermeables que constituyen
las 4reas de reabsorciéon produciendo su bloqueo, desencadenando una
hidrocefalia ventricular, Un proceso inflamatorio desencadenado durante
la vida fetal puede de esta manera ser el origen de una hidrocefalia con-
congénita; es mds, el mismo proceso que durante su primer estadio da
lugar a una atrofiia cerebral puede, de una forma secundaria, a causa
del mecanismo de bloqueo protidico, abocar a un hidrocefalia activa.
En otros términos, una hidrocefalia puede ser activa y pasiva a la vez.
Por un mecanismo anilogo de bloqueo, una hemorragia subaracnoidea
puede engendrar una hidrocefalia comunicante.

La aplicacién de estas nociones generales nos permiten separar va-
rios grupos de estas hidrocefalias malformativas.

A) Hidrocefalias obstructivas. Hidrocefalias disrdficas activas. —
Todas estas hidrocefalias reconocen como causa determinante un obsticu-
lo malformativo situado en la parte caudal del circuito ventricular. El
factor teratogénico actia durante la fase precoz de la embriogénesis,
dando como resultado un defecto de cierre en el tubo neural, tanto en
el sector mesencefalico como en el rombencefélico. Es por esto que este
tipo de malformaciones, a pesar de sus aspectos distintos en su fase
va constituida, se encuadran dentro del grupo de las disrafias. Son,
pues, hidrocefalias disrdficas activas.
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1. Las estenosis congénitas del acueducto de Silvio. — Constitu-
yen un grupo importante, clinicamente homogéneo aunque histologica-
mente variable. La disrafia consiste en la impermeabilidad completa o
incompleta del acueducto de Silvio. La hidrocefalia es precoz, frecuen-
temente constituida durante la vida fetal y manifiesta desde el naci-
miento. La hidrocefalia ventricular es considerable, pero posee, a veces,
posibilidades sorprendentes de estabilizacion espontinea. Puede mani-
festarse tardiamente, ya sea con un sindrome de hipertension intracra-
neana o bien por un sindrome psiquiatrico o neuroendocrino de aparien-
cia autonoma. A veces es tolerada hasta la edad adulta y puede descom-
pensarse entonces con motivo de un traumatismo craneocerebral o de una
enfermedad intercurrente.

2. Las estenosis congénitas del IV ventriculo. —.El liquido ventri-
cular pasa del IV ventriculo a la gran cisterna por los orificios de Magen-
die y de Luschka. El orificio de Magendie permanece cerrado hasta el
cuarto mes de la vida intrauterina; al inicio del quinto mes se hace per-
meable. El IV ventriculo est4 siempre muy dilatado siempre que el obs-
taculo asienta en el orficio de Magendie. La displasia interesa habitual-
mente al vermis inferior y a veces al conjunto del rombencéfalo (disra-
fia rombencefélica). La obstruccién es a veces incompleta en el momento
del nacimiento; en este caso no se trata de una verdadera imperforacion,
hay un proceso evolutivo de gliosis orificial y la aracnoiditis pldstica
puede ulteriormente completar la oclusién quedando de esta manera
retrasado el desarrollo de la hidrocefalia.

Al lado de las obstrucciones malformativas del orificio de Magendie
hay otro grupo de anomalias: siringobulbias, displasias mesenquimato-
sas (agenesia de la gran cisterna cerebelomedular), estenosis cicatrizales
consecutivas a una leptomeningitis con apendicitis fetal.

El potencial evolutivo y los problemas terapéuticos son comunes
a todas estas hidrocefalias congénitas. No todas ellas son malformati-
vas. Tiene un interés doctrinal grande el separar las malformaciones pro-
piamente dichas de las lesiones adquiridas durante el tdltimo periodo
fetal, para lo cual no siempre el estudio histolégico nos dari la respuesta.

3. La malformacién de Arnold-Chiari.— Esta anomalia es conse-
cutiva a una disrafia que afecta la parte del rombencéfalo y que lleva
asociada con gran frecuencia una hidrocefalia. La morfologia del IV
ventriculo esti alterada, El bulbo esti estirado, las amigdalas cerebe-
losas, muy alargadas, recubren los primeros segmentos de la medula
cervical, el IV ventriculo se introduce en el agujero occipital, el orificio
de Magendie en posicion ectpica estd alterado y no comunica con la gran
cisterna. No es necesario comentar la asociacién entre esta malformacion
y la espina bifida que se dan con relativa frecuencia.
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B) Hidrocefalias comunicantes. — Las mas frecuentes son aquellas
consecutivas a un bloqueo de las leptomeninges en sus areas de reabsor-
cion. En sentido propio no son malformativas, ya que son consecutivas
a una enfermedad fetal (meningoencefalitis 0o meningitis exudativa).
Desde el punto de vista practico hay que destacar: que son muy fre-
cuentes en el prematuro (ROSSIER) y que su patogenia esta representada
por las hemorragias cerebromeningeas neonatales y las meningitis pio-
genas postnatales.

C) Hidrocefalias pasivas. — Este grupo representa un proceso que
nos testifica la existencia de una disembrioplasia que afecta a la morfo-
génesis, o bien la de una encefaloclasia durante el periodo de vida fetal.

Desde el punto de vista histologico podemos hacer dos grandes
grupos: 1.°) hidrocefalias por malformacién condicionada genéticamente
o peristalticamente; 2.°, hidrocefalias debidas a destrucciones intraute-
rinas de un encéfalo normalmente estructurado debido a factores infla-
matorios o circulatorios. Dentro del primer grupo se hallan las hidroce-
falias por trastornos disréficos que es la que nos interesa por corresponder
a nuestros casos. La disrafia constituye una dismorfia que posee un po-
tencial evolutivo débil, una malformacién que se deriva de una anomalia
en e] cierre del canal neural. Desde las constataciones de OSTERTAG, no
es raro encontrar la asociacion de disrafia e hidrocefalia. Este fenomeno
se acompaiia de una gliosis periventricular y de una hipertrofia de los
plexos coroideos. En ausencia de causas patentes (una estenosis del
acueducto, una espina bifida, etc.), Lunp relaciona la hidrccefalia a las
modificaciones del epéndimo y de las células subependimarias, La prue-
ba histologica de una hidrocefalia disrafica solamente puede hacerse
con gran dificultad en la mayoria de los casos, especialmente cuando
faltan otros estigmas disraficos; el caricter primario o secundario de las
lesiones observadas no puede ser siempre precisado. Los procesos infla-
matorios sobreafiadidos pueden ocasionalmente complicar el diagnds-
tico; no es siempre posible el constatar con seguridad si el proceso des-
cubierto era la causa inicial de la malformacién o si ha sobrevenido
ulteriormente, maxime si pensamos que un cerebro malformado o dis-
Plisico es mas sensible a las alteraciones exégenas. La presencia de al-
teraciones inflamatorias del epéndimo ventricular y de las meninges
puede ser un argumento indirecto de importancia.
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