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ABREVIATURAS.

DAS: dispositivo anti-sobredrenaje o antisifén
DLP: derivacién lumbo-peritoneal

DVP: derivacion ventriculo-peritoneal

EIV: estado de independencia valvular

EON: efecto ortostatico negativo

EOP: efecto ortostatico positivo

HCD: hidrocefalia congénita disgenética

HCP: hidrocefalia congénita primaria

HCS: hidrocefalia congénita secundaria

HHIC: hidrocefalia por hemorragia intracraneal
HPHP: hidrocefalia posthemorragica del prematuro
HPI: hidrocefalia post-infecciosa

HT: hidrocefalia tumoral

HTIC: hipertensidn intracraneal

HTICI: hipertensién intracraneal idiopatica (pseudotumor cerebri)
IV-V: cuarto ventriculo

LCR: liquido céfalo-raquideo

PH: presién hidrostatica

PIA: presion intra-abdominal

PIC: presién intracraneal

PCl: paralisis cerebral infantil

PP: presion de perfusion (valvular)

PRES: estado pre-sintomatico

PRV: protocolo de retirada valvular

SB: Spina Bifida
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SIO: Sindrome de Intolerancia Ortostatica

SSV: Sindrome de Sobredrenaje Valvular

SVH: Sindrome de Ventriculo en Hendidura

TAC: tomografia axial computadorizada

RMN: resonancia magnética nuclear

VPM: ventriculostomia premamilar o de tercer ventriculo
VPN: valor predictivo negativo

VPP: valor predictivo positivo
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1. INTRODUCCION.

1.1. Hidrocefalia: evolucion histérica del concepto, teorias
fisiopatologicas, estrategias de tratamiento y sus complicaciones. Teoria de
Khun de la “estructura de las revoluciones cientificas” y su aplicacion al estudio

de cambios de paradigma en la historia de la hidrocefalia.

La definicién de hidrocefalia, el conocimiento de su fisiopatologia y las
estrategias de tratamiento disponibles han evolucionado a lo largo de la historia.
Podemos hablar, por tanto, de un concepto cambiante y también afirmar que hoy en
dia esa evolucién continta. En la descripcidon de este proceso podriamos establecer
varios periodos cronoldgicos. Procedemos a su descripicion siguiendo la “estructura”

propuesta por Thomas Kuhn para el andlisis de la historia de la ciencia.

Introduccion.

En el afio 1962 Thomas Kuhn publica “La estructura de las revoluciones
cientificas”’’, trabajo en el que propone una revolucion historiografica en el analisis de
la historia de la ciencia. En la busqueda de respuestas a las cuestiones fundamentales
de la naturaleza, desarrolla una alternativa a la idea del desarrollo cientifico por
acumulacion, proponiendo un modelo en forma de revoluciones basado en el concepto
de paradigma. Kuhn define los paradigmas como aquellos logros cientificos
universalmente aceptados que, durante algin tiempo, suministran modelos de
problemas y soluciones a una comunidad de profesionales. En el periodo denominado
pre-paradigmdtico (pre-cientifico) domina la observacidn, la recoleccién de datos y la
adquisicidon de experiencia, pero también la arbitrariedad, la invencion, las creencias y

las casualidades. Iran surgiendo escuelas que elaboraran cada una de ellas diferentes
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teorias: en un momento dado alguna de ellas alcanzard la suficiente claridad para que
el grado de divergencia acabe por desaparecer (este hecho es para Kuhn sorprendente
y también Unico en los campos que llamamos ciencia) y surja un primer consenso o
primer paradigma en ausencia de otros. Para ser aceptada como paradigma una teoria
debe parecer mejor que sus competidoras, explicar mas hechos o los mas importantes
o urgentes, aunque que no tiene porqué explicar todos los hechos a los que se
enfrenta y, de hecho, nunca lo hace”’.

La desaparicion de las escuelas primitivas convierte la actividad cientifica en
una actividad dirigida, con lo que el proceso aumenta su efectividad y eficiencia. En
todo ello influyen de forma importante factores externos, como el progreso
tecnolégico, y también las condiciones sociales, econdmicas e intelectuales de ese
periodo en concreto. Sin embargo, los cientificos no podrian practicar su actividad sin
un conjunto de creencias heredadas. Estas creencias vienen determinadas por la
iniciacion educativa a la que son sometidos mientras se preparan como estudiantes
para la practica de la profesidn, y que siempre es rigurosa y rigida. Kuhn denomina a
esta fase como ciencia normal y es aquella a la que la mayoria de los cientificos
dedican casi todo su tiempo. Ciencia normal significa la investigacién basada
firmemente en logros cientificos pasados, logros que la comunidad cientifica particular
reconoce durante algun tiempo como fundamento de su practica, es decir, ciencia
basada en el paradigma, y que se recoge en textos o tratados considerados como
clasicos. Los paradigmas se desarrollan y consolidan en estos periodos de ciencia
normal y dardn lugar a la tradicidn investigadora de su tiempo que rara vez despertard
discrepancias, pero que aumentara la precision, fiabilidad y amplitud de los métodos
gue han desarrollado para determinar un tipo de hecho previamente conocido. Esto es
lo que Kuhn denomina /a resolucion de los rompecabezas. Pero el paradigma ademas
se puede articular mediante pequenas aportaciones que se integran en el mismo y que
no modifican sus fundamentos esenciales, actualizando y aumentando el conocimiento
mediante nuevas operaciones de retoque. Es un proceso circular de clarificacion por
reformulacion, que permitird la maduracion en el desarrollo del campo cientifico

concreto. Para contar como rompecabezas un problema debe caracterizarse por dos
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elementos: por un lado, debe tener una solucién segura y, por otro, debe tener reglas
(leyes y compromisos conceptuales, metodoldgicos e incluso metafisicos) aceptadas
por todos, aunque el paradigma puede guiar la investigacién incluso en ausencia de
éstas’’.

Es frecuente que el paradigma ignore novedades fundamentales. No obstante,
la naturaleza misma de la investigacion normal asegura que la novedad no sera
suprimida durante mucho tiempo, reveldndose una anomalia, es decir, se produce un
resultado inesperado o bien se detecta un problema nuevo que el paradigma vigente
no resuelve (o se rescata un problema del pasado, abandonado sin solucién en su
momento). En ese momento comienza la investigacion extraordinaria, que produce un
cambio en los compromisos profesionales y que puede conducir a una crisis y, al fin, a
la revolucion cientifica. Para que exista ciencia extraordinaria es necesaria la
percepcion y conciencia de la existencia de la anomalia. Surgiran también distintas
escuelas aprovechando la debilidad del paradigma y, de la competencia entre ellas,
distintas teorias candidatas a convertirse en un nuevo paradigma. Esta situacién de
crisis termina con la caida del paradigma y el nacimiento de un paradigma nuevo, que
alcanza su posicién porque tiene mas éxito que sus competidores a la hora de resolver
unos cuantos problemas que el grupo de cientificos considera urgentes. En otras
ocasiones el paradigma establecido triunfa y las nuevas teorias son rechazadas, o bien
se etiquetan y archivan volviendo a surgir en ocasiones en el futuro: se habran
comportado por lo tanto como anticipaciones en ese momento dado’’.

Las revoluciones son, por lo tanto, episodios destructores de la tradicién. Rara
vez este proceso lo lleva a cabo una sola persona y de la noche a la mafana, por lo que
los historiadores han tenido dificultades a la hora de determinar con precisién el
momento en el que se ha producido. Las aportaciones cientificas apareceran
normalmente en forma de articulos breves o cartas dirigidos preferentemente a
colegas profesionales y aumentara considerablemente la produccidn cientifica. En esto
hay una importante diferencia respecto a los estados de ciencia normal, en la que los
textos son el elemento transmisor del conocimiento. Las transformaciones de los

paradigmas que constituyen las revoluciones cientificas y las sucesivas transiciones de
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un paradigma otro mediante revoluciones, constituyen el patréon normal en el
desarrollo de la ciencia madura hacia la especializacion, patron en el que se detecta

una especie de seleccion natural al modo darwiniano de los candidatos a paradigma’’.

La “Estructura de Kuhn” en la Historia de la Hidrocefalia.

Para tomar verdadera conciencia del problema que representa el tratamiento
de la hidrocefalia en nuestros dias, debemos analizar su recorrido histérico. Para ello
emplearemos la metodologia de Kuhn, partiendo de la hipdtesis de que, para definir
paradigma en un momento histérico dado, la teoria cientifica dominante debe
contener tres elementos indispensables: un concepto, una fisiopatologia y una
propuesta de tratamiento. La “Estructura de Kuhn” en la historia de la hidrocefalia y la
descripcién de los distintos paradigmas y sus requisitos se exponen en las Tablas 1y 2

(paginas 36 y 37).

Periodo pre-paradigmadtico. Civilizacion antigua y periodo helenistico.

El periodo pre-paradigmdtico comprenderia desde la Edad Antigua hasta la
aparicion del primer paradigma, que podemos atribuir a Galeno en el s. | DC. No hay
constancia del conocimiento de una entidad similar a lo que hoy conocemos como
hidrocefalia en el Palelolitico (periodo comprendido entre un millén y diez mil afos
AC), ni tampoco de intervenciones quirurgicas sobre la cavidad craneana. En este
periodo, las herramientas son elaboradas con piedra basta y consisten en fragmentos
no pulimentados insuficientes para realizar trefinas o trépanos. En el Neolitico (entre
diez mil y 2500 afios AC), estas circunstancias cambian al disponerse de herramientas
de piedra pulida, coincidiendo con logros de la civilizacién como la invencién de la
rueda, el cultivo de grano, la domesticacion de animales y el inicio de los

asentamientos en pequefios poblados®®. Se han encontrado ejemplos de
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trepanaciones como el caso del nifio de Sant Vicen¢ de Malta (en Osona, Catalufia,
3900 afios AC) o el craneo de Alagairens en Menorca, de modo que la trepanacion
podria haber sido una practica empleada en la Menorca talaydtica’l. También
podemos hacer referencia al hallazgo de sefiales de trepanaciones en esqueletos en la
cueva de Taforalt en el noreste de Marruecos, datados entre 10.000 y 8.500 afios AC.
Probablemente estas “intervenciones”se llevaban a cabo para el tratamiento de
cefaleas o de complicaciones de heridas en el craneo®. En cualquier caso parece claro
que la trepanacién en esa época se realizé por causas diferentes no relacionadas con el
tratamiento de un entidad parecida a la hidrocefalia®.

La Paleontologia permite, a partir de restos encontrados, diagnosticar
enfermedades que hoy se conocen bajo la suposicidn de que algunas podrian haber
afectado a nuestros antepasados, siendo sus manifestaciones ademas similares a las
actuales?!. Respecto al hallazgo de casos de hidrocefalia en este periodo, los registros
arqueoldgicos apenas recogen unos 30 casos posibles entre los afios 10.000 ACy 1670
DC, y s6lo 6 casos han sido realmente confirmados en estudios recientes'?>. Entre los
casos mas antiguos destaca el esqueleto parcial del denominado “periodo medio”
encontrado en la California central y datado entre 2500 AC y 500 DC y que
corresponderia un craneo parcial fragmentado de un nifio de 14 aifos una capacidad
craneana de 3000 cc con una forma crénica de hidrocefalia no comunicante, quiza por
estenosis de acueducto de Silvio ya que el compartimento infratentorial no se
encuentra aumentado®?.

Parece que en el Egipto de 2500 afios AC la hidrocefalia si era una entidad
conocida®*’, aunque desconocemos realmente el concepto que se tiene o si se habia
propuesto alguna causa de la misma. El “proyecto Anubis”, que ha recogido 101
momias egipcias que se encuentran en museos italianos, describe un caso cuyo craneo
sugiere la presencia de hidrocefalia?’. También se han descrito casos de esqueleto con
bifidismo en el Egipto de en torno a 1600 afios AC®. Entre los craneos de la coleccién
Nubia de momias descritos por Thompson Rowling se encuentra uno con una
circunferencia de 64 cm. La momia con hidrocefalia atribuida al faradn Akenatdn

probablemente corresponderia a la de su pariente Smenkere; tanto Smith como
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Ferguson le atribuyeron hidrocefalia, pero no esta afirmaciéon no ha sido confirmada
por estudios posteriores. La pequeiia estatua que se conserva de la hija de Akenatén
(fallecida a los 9 afios) muestra una macrocefalia significativa®3®. Segin Richards es
importante distinguir la simple macrocefalia de la causada especificamente por
hidrocefalia, lo cual es posible en un material bien preservado pero es muy complicado
en craneos fragmentados. Este autor sefiala que un criterio diagndstico de hidrocefalia
congénita importante seria el aumento de la cavidad craneana con esqueleto facial
normal con dimensiones por encima de 3 desviaciones estdndar!?>. Aunque se pudiera
tener conciencia en esta época de la existencia de la macrocefalia y quizd también de
la acumulacién de liquido dentro del crdneo y se reconoce la practica de trefinas y
trepanaciones, no hay ninguna prueba de que éstas se realizaran para el tratamiento
de una entidad similar a la hidrocefalia.

El periodo greco-romano de la historia de la hidrocefalia comprenderia desde el
s. V AC hasta el s. VI DC. En una primera parte o periodo helenistico (s. V —s. | AC)
destaca la figura de Hipdcrates de Cos (466- 377 AC). Es un “médico periodeuta” o
viajero, no asentado en ninguna escuela, aunque sus aportaciones y las de sus
seguidores merecen posteriormente el nombre de “Corpus Hippocraticum”. Pudo
haber llevado a cabo trepanaciones o trefinas para el tratamiento de epilepsia, cefalea
y ceguera, pero es muy dudoso que las empleara para el tratamiento de la hidrocefalia.
Es también dudoso que usard el término hidrocefalia que la tradicion le atribuye (el
término no aparece en el “Corpus Hippocraticum”). Probablemente el concepto
hipocratico de hidrocefalia seria el de “colecciones liquidas” que rodean el cerebro
atrapadas por la piel, normalmente en el nifo recién nacido y relacionadas con el
trabajo de parto o maniobras de extraccién. Podria haber incluido en esa definicion lo
gue hoy conocemos como hematomas subgaleales, el “caput sucedaneum”, los
higromas subdurales, colecciones de LCR extra-axiales, hidranencefalia y quistes
aracnoideos de convexidad, pero sin conocer realmente estas entidades. No elabord
ninguna teoria fisiopatoldgica que implicara al liquido intracraneal y es improbable que
realizara punciones evacuadoras de liquido%>7>788L115  E| conocimiento médico

florece en este periodo a partir del s. lll AC en la Escuela de Alejandria, destacando las
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figuras de Herdfilo y Erasistrato y mas adelante Lednidas y Heliodoro. El gran avance
cientifico en el conocimiento médico se basd probablemente en el desarrollo de la
anatomia gracias a la diseccion de caddveres y la viviseccion de criminales. Se
desarrollan ademas los métodos de trepanacidn y es posible que se trataran algunos
casos de “retencion de liquido” mediante el “drenaje al exterior” con incisiones en la
piel e incluso con mecanismos mas elaborados como el de torsion de fragmentos de
corteza que se introducirian a través de las trefinas (“twisting bark”)*®.. Tanto el
“Corpus Hippocraticum” como las aportaciones de la Escuela de Alejandria
constituirian el periodo denominado pre-paradigmdtico de la historia de la hidrocefalia

en la terminologia de Kuhn”’ (Tabla 1).

Periodo paradigmadatico.

El primer paradigma (P1). Galeno.

El periodo conocido como de Alto Imperio Romano comprenderia los s. | a lll
DC. Es Celso (s. | DC) el primer autor que menciona la palabra “hidrocefalia”, término
gue toma probablemente de la Escuela de Alejandria, donde recibe su formacion. En
su tratado “De Medicina IV” escribe: “hay un tipo de cefalea... en la que el liquido infla
la piel...se deprime bajo la presién de un dedo...los griegos la llaman hidrocefalia”. En
Celso, el concepto es aun hipocratico-helenistico, de “fluido atrapado bajo la piel” o
“externo al cerebro”, pero el tratamiento es ya mas elaborado: “es necesario escarar la
piel, aplicar mostaza para ulcerarla...si no es efectivo se debe usar el cuchillo”?°678115,
Celso resume la tradicidon pre-paradigmatica y anticipa el primer paradigma. Una
segunda figura importante de este periodo es Sorano de Efeso (s. | - Il DC), que en su
“Gynaikeia” (Ginecologia) describe el tratamiento mediante la denominada

“embriotomia” o incision sobre el bregma: “la cabeza del nifio se encaja y el paso a

través de la vagina es imposible... una posibilidad es la hidrocefalia congénita... es
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necesario hacer una incision para evacuacién de liquido del cerebro y éste se
colapsard”>®. El concepto de hidrocefalia congénita antenatal (no relacionada con el
traumatismo peri-parto), asi como su tratamiento en el canal de parto, no seran
aceptados en este momento, por lo que respecto a Sorano podremos hablar de una
anomalia respecto al pre-paradigma y al mismo tiempo de una anticipacion (en la
terminologia de Kuhn) de teorias muy posteriores, puesto que su aportacién no serd
tampoco incluida en el primer paradigma.

El tercer gran autor de este periodo es Claudio Galeno (s. Il DC) que, como los
dos autores anteriores, se forma también en la Escuela de Alejandria. Galeno
desarrolla estudios anatdomicos en animales y, aunque no menciona la existencia de
liquido en los ventriculos, si conoce la existencia de los plexos coroideos (que
producen pequefias particulas que llenan los ventriculos o “pneuma psychicon”) y
describe una comunicacion entre los ventriculos y la nariz a través de la lamina cribosa.
Describird la hidrocefalia como “la coleccién liquida, excluidos los abscesos, visible
como un tumor y que abulta, localizada dentro o fuera del crdneo del nifio” vy la
relaciona con el manejo inadecuado de la cabeza durante el parto, recuperando el
concepto hipocratico-alejandrino y olvidando a Sorano de Efeso. Galeno elaboré una
clasificacién que serd valida hasta practicamente el siglo XVI. El tipo | y Il serian
colecciones de liquido que hoy conocemos respectivamente como “caput
sucedaneum” o “cefalohematoma”, es decir subcutaneas, subgaleales o subperidsticas
y que serian tratables mediante dos o tres incisiones practicadas en la piel. El tipo lll
seria una coleccién ya intracraneal epidural, entre crdneo y meninges, no tratable
desde el punto de vista de Galeno. El tipo IV o coleccién intradural tendria un
prondstico fatal y no podria recibir ningln tratamiento; podria corresponder a lo que
hoy conocemos como colecciones de liquido extra-axiales, hidranencefalia, asociadas a
esquisencefalia o a quistes aracnoideos de convexidad cerebral®®. El éxito de Galeno
no se debe tanto que se trate de una aportacién nueva, sino a que consolida diferentes
teorias de origen helenistico y logra su extensidén y aceptacion universales, por lo que
podemos hablar de un “paradigma galénico” (usaremos la notacion P1): teoria basada

en un concepto hipocratico-alejandrino de hidrocefalia de coleccion de liquido
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hematico, una fisiopatologia que atiende a la naturaleza peri-parto y traumatica de la
lesién y un tratamiento en forma de drenaje al exterior de las colecciones
extracraneales (Tabla 2).

El periodo conocido como Bajo Imperio Romano comprenderia entre el s. lll y
VI DCy es conocido como el de los “médicos- fildsofos”. Destacan las figuras de Antilo
(s. ), Oreibasios (s. 1V), Aetio de Amida (s. V-VI) y Aardn el Quis (s. VI). Antilo de
Alejandria perfecciona la técnica quirdrgica, realizando una o mas incisiones que deja
abiertas tres dias para después aplicar “emplastos” o suturas. Oreibasios de Pérgamo
recomienda el tratamiento sélo de las colecciones tipo | y Il de Galeno*°®’®. Ambos
autores quiza aporten algun detalle en la técnica quirdrgica, pero no cuestionan el
paradigma vigente. Aetio de Amida es el primer autor que habla del acimulo de
liguido “como agua clara, a veces coloreada o sanguinolenta”, que podria tener una
causa traumatica (compresion durante el parto, rotura de un vaso sanguineo local) o
desconocida (idiopatica), proponiendo en este Ultimo caso un mecanismo
fisiopatoldgico de espasmodizacidn de vasos locales y salida de los mismos de liquido
mezclado con sangre. Podrian tratarse las colecciones tipo | y Il Galeno y quiza también
las tipo lll, estas ultimas a través de diastasis de suturas. Este autor recomienda el
drenaje de estas colecciones mediante incisiones (dos o tres) manteniendo los labios
abiertos con gasa o tela de lino, seguido de vendaje compresivo (“motofylakion”) en
ninos mayores (no en los pequefiios, en los que sélo se cubre la cabeza con un gorro).
En cambio para colecciones intracraneales recomienda un drenaje secuencial no en
uno sino en varios procedimientos secuenciales para evitar el “desmayo” del paciente,
lo que vendria a sefalar la experiencia de complicaciones por un drenaje
excesivamente rapido?°%’8. En el caso de Aetio vemos una anomalia respecto a P1y
también una anticipacion de paradigmas futuros, tanto en el concepto (que incluye
colecciones de contenido liquido claro y de naturaleza idiopatica) como en la
fisiopatologia “vascular” y en la posibilidad de tratar colecciones intracraneales (Tabla
1). La ultima figura de este periodo es Aarén el Quis quien, formado también en la
Escuela de Alejandria, sera el vinculo de unidon entre ésta y la medicina del periodo

bizantino- arabigo a través de su influencia en Rhazes?>%72,
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El periodo bizantino-arabigo se inicia en el afilo 620 DC, cuando Heraclio | se
declara “Basileus”, sustituyendo el titulo de Augusto y reemplaza el latin por el griego
como lengua administrativa del Imperio Romano de Oriente. Concluiria en el afio 1453,
momento en el que se produce la caida de Constantinopla a manos de las tropas de
Mehmet Il. En un primer periodo (bizantino propiamente dicho, que comprende hasta
el s. IX) la gran figura es Pablo de Egina (625-690) con su obra “Epitome” o
“Memorandum”. En su libro VI prohibe la cirugia en las colecciones tipo lll, quedando
solo indicada para la evacuacion de colecciones liquidas subcutaneas, subgaleales o
subperidsticas’®. A partir del s. IX destacan otras figuras, ya en un periodo ardbigo
propiamente dicho. La primera de ella es Rhazes (865- 925), médico nacido en Bagdad

y que, en su “Practica Puerorum” y en el “Al-Hawi

4 (ll

Liber continens”), describe el
tratamiento de heridas penetrantes y propone la idea de “agua atrapada dentro de la
cabeza”, de causa traumatica o idiopatica. Menciona al alejandrino Aarén el Quis y su
concepto de “aumento de la cabeza por reumatismo o enfermedad viscosa con suturas
flojas y moviles”. También menciona a Al-Kindi, quien describe la medicion de la
circunferencia craneal con una cinta y la reduccion de este perimetro tras el
tratamiento. Rhazes propone el diagndstico de hidrocefalia por la separacion de las
suturas craneales. Como tratamiento prueba métodos médicos como purgas
(reduccién de la produccién de liquido) mediante introduccién de sustancias por la
nariz o garganta; también la aplicacién de sustancias sobre las suturas con vendajes
compresivos. Cuando la separacidn de las suturas es excesiva procede con el raspado
de hueso o su cauterizacion hasta adelgazarlo para permitir la salida de “vapores”. Si
las suturas estan cerradas practica la venoseccién (lo que en cierta forma bajaria la
presién intracraneal)?. Mas adelante Abulcasis (936-1013), médico de Cérdoba, en su
“Kitab al Tasrif” habla de “cabeza llena de liquido” de causa compresiva en el parto
(frente a otras idiopaticas) y que separa las suturas craneales progresivamente;
propone el tratamiento de colecciones de tipo lll, volviendo a Aetio de Amida, aunque
reconoce un peor prondstico>>°%143, Avicena (980- 1037), médico de Afschana, Persia,
en el famoso “Kanum fill Tib” o “Canon” de Avicena, habla de colecciones externas de

liguido pero también de colecciones internas (dentro de las meninges) que “son como
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de agua clara” y describe por primera vez signos y sintomas de hidrocefalia, como la
irritabilidad o los “ojos en sol naciente”. No obstante, recomienda sdlo el tratamiento
sélo de las colecciones externas y no relaciona la hidrocefalia con el acimulo de este
“agua clara” dentro de las cavidades ventriculares®>®,

Tras la caida de Constantinopla puede hablarse de un “periodo turco
otomano”. Destaca la figura de Sabuncuoglu, médico militar seguidor de Abulcasis que
tratard colecciones intracraneales del tipo Ill de Galeno. En esta época se describe el
primer caso de drenaje ventricular de liquido percutdaneo recogido en la literatura a
cargo de Chaf el Din (1465) y que termina rdpidamente con el fallecimiento del
paciente por un exceso de drenaje de liquidos con caida de presion brusca sin
control*®>. La caracteristica diferencial de este periodo turco otomano es la aparicién
de los primeros dibujos en los textos de literatura médica y la existencia de las
denominadas “tabibe” o mujeres médico- cirujano, hecho especialmente destacable
en un pais islamico donde ambas cosas estaban prohibidas por estrictas normas
re|igiosa51'2'9'56'63'78'142'143.

Hay que destacar la influencia que la Escuela de Alejandria tiene en la medicina
bizantino-ardbiga a través de Pablo de Egina y Aaron el Quis vy la influencia de ambos
en Rhazes. Abulcasis recibira influencia oriental fundamentalmente, de Bagdad,
Isfahan, Cairo e India. El paradigma galénico es el dominante durante todo el periodo
greco-romano y bizantino-arabigo, e ird madurando con aportaciones de autores como
Aetio de Amida, Rhazes, Abulcasis y Sabuncuoglu, de modo de se aceptara también la
etiologia idiopatica y se ampliard el concepto inicial de coleccién de liquido hematico y
extra-craneal incluyendo el de liquido claro “como agua” atrapado “dentro de la
cabeza. Una de las causas del éxito tan prolongado del paradigma galénico podria ser
esta maduracion por reformulacion, con incorporacidon de ideas o “retoques” y su
consagracion en tratados como el “Memorandum” de Pablo de Egina vy, sobre todo, en
el “Canon” de Avicena. No obstante, otras aportaciones quedaran como anomalias,
siendo rechazadas por el paradigma. Se trata sobre todo del tratamiento mediante
drenaje de las colecciones de liquido intracraneal (Rhazes, Abulcasis, Chaf el Din y

Sabuncuoglu -s. XV). Probablemente los malos resultados contribuyen al fracaso de
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estas aportaciones, quiza también la falta de teorias fisiopatoldgicas satisfactorias. De
la misma forma, una de las causas de la caida de P1 serd la debilidad del concepto de

hidrocefalia que ofrece frente al que propondra el préximo paradigma (Tabla 1y 2).

El segundo paradigma (P2). Vesalio.

El periodo comprendido entre los s. XVl y XIX se conoce en la historia de la
Neurocirugia como de “los pre-requisitos” o época del desarrollo de las bases
necesarias para el nacimiento de la Neurocirugia como especialidad. El s. XVI
corresponde al Renacimiento. Gran parte del conocimiento clasico grecorromano
enriquecido con la influencia bizantino-arabiga y turca llega de nuevo a Europa
occidental gracias a la traduccidon de obras orientales en las escuelas de Salerno,
Cremona, Padua y Montpellier durante el periodo medieval. El Renacimiento nace en
Italia gracias a la difusiéon de las ideas del humanismo clasico grecolatino sobre una
base de antropocentrismo y observacién mas alld de la especulacién. En el desarrollo
del concepto de hidrocefalia y su tratamiento tendrd mucho que ver el nuevo interés
por la anatomia basada en la diseccién de caddveres, cuyos ejemplos mas destacados
son los trabajos de Leonardo Da Vinci (por ejemplo, su ilustracién de la anatomia
ventricular a partir de un cerebro humano disecado en 1510), Silvio (1515) y
Berengario (1521)%°%628L115 En 1536 Niccold Massa describe que los ventriculos estan
llenos de liquido®®3, pero esta idea no llegard a triunfar. Silo hara el trabajo de Andrés
Vesalio, quien estudia en Padua y en 1537 se gradua para llegar posteriormente a
profesor de la misma Universidad. Llegara a convertirse en ser médico de Carlos V y
Felipe Il. En su obra “De humanis corporis fabrica” (primera edicién de 1543) desarrolla
en conocimiento topografico anatémico basado en autopsias. A raiz de la autopsia de
una nifia (que aparece en la segunda edicion de obra en 1555) describe la dilatacién de
los ventriculos cerebrales por acumulacién de liquido, la cual adelgazaria el cerebro
hasta convertirlo en una membrana. Vesalio afirma que ésta es la enfermedad que los
médicos antiguos denominaban hidrocefalia, por lo que puede hablarse de cambio de

paradigma respecto al galénico en cuanto a la definicion del concepto (Tabla 1).
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También cambia la teoria fisiopatolégica, aunque no de forma radical: Vesalio
mantiene aun la vision galénica de que el contenido ventricular es una sustancia
vaporosa producida en los ventriculos que seria responsable de la energia y el
movimiento del cuerpo; sélo apareceria en forma de agua por condensacién del vapor
en estados modrbidos y nunca en sujetos sanos>°®628L115 No hay modalidad de
tratamiento eficaz que proponga Vesalio, por lo que a este respecto seguird vigente la
idea galénica del drenaje al exterior de las colecciones externas; los intentos de
drenaje de liquido ventricular seguiran siendo anomalias en este periodo (Tabla 2).

El paradigma vesaliano tendrd un tiempo de vigencia sustancialmente mds
corto que el galénico, persistiendo durante la “edad moderna”, periodo que
comprenden los s. XVII y s. XVIIl. En este periodo de ciencia normal destacan la
aparicién de ciertas anomalias, a veces también anticipaciones de paradigmas
posteriores. Willis (1621-1675) es el primer autor en sugerir la produccion de liquido
cefalorraquideo en el plexo coroideo y los ventriculos como cavidades llenas de liquido
gue reciben secrecidn cerebral en situacion de ausencia de enfermedad. El LCR fluiria
hacia el sistema venoso. No obstante, esta teoria no es universalmente aceptada hasta
un siglo después. En los siguientes afios del siglo XVIl y durante gran parte del XVIII
contindan elaborandose hipétesis sobre la dindmica de LCR. Pueden citarse multitud
de estudios anatémicos como el trabajo de Pacchioni (1701) que describe las
granulaciones aracnoideas como sitio de produccién de LCR (“la linfa cerebral”), que se
absorberia por via venosa a través de nddulos linfaticos. Von Haller (1747) elabora la
primera teoria moderna de circulacion del liquido, pero no puede probarla. Los
trabajos de Willis y Von Haller suponen una anticipacion de la teoria de Key y Retzius
en dos y un siglos respectivamente (Tabla 1). Whytt es, en 1768, el primer autor que
describe la hidrocefalia como enfermedad (en un caso de tuberculosis), pero sefiala la
alta mortalidad asociada a su tratamiento mediante drenaje ventricular. Morgagni
describe en 1769 autopsias de pacientes con hidrocefalia, descenso amigdalar y espina
bifida®°68L115 En este periodo, Hildano realiza una puncidon ventricular percutanea,
pero con el fallecimiento de paciente!>. No obstante, el intento mas elaborado de

tratamiento corresponde a Nicolas Le Cat en 1744. Este profesor de anatomia y cirugia
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de la Universidad de Rdavena desarrollard instrumentos propios para la cirugia
uroldgica y una cdnula especial para practicar un drenaje ventricular en un recién
nacido con hidrocefalia. Se tratara de un nuevo tocar con un adhesivo con un orificio
gue permitird introducir la cdnula de manera que se produzca un cierre lo
suficientemente hermético para impedir la fuga de LCR. El objetivo serd el drenaje
intermitente y secuenciado de LCR en un intento de mantener las posibilidades de
tratamiento durante dias. Sélo lo conseguira durante 5 dias para después producirse el
fallecimiento por “drenaje de todo el agua y la exposicion al aire que ocupar el espacio
que deja el liquido”’>. Fanntoni realizara la primera “curacién” de un caso con drenaje
de LCR mediante puncidn ventricular en 1769°. En 1774 Cotugno propone que los
ventriculos estarian llenos con liquido en vida y ese liquido podria ser drenado
mediante una aspiracion percutanea®*®8.11> Estas medidas de tratamiento no se
impondran todavia, por sus malos resultados. Probablemente la debilidad de P2
respecto a la fisiopatologia esté detrds de su caida frente a una teoria mas elaborada

(Tabla 1y 2).

El tercer paradigma (P3). Key y Retzius.

Ya en plena edad contemporanea (s. XIX), Magendie (1842) propone una teoria
reversa de circulacion de LCR y describe como la obstruccién de esa via dard lugar a la
hidrocefalia, hecho que sera probado por Hilten en 1879. En 1854 Faivre demostrara la
produccién de LCR por el plexo coroideo. Finalmente, en 1875, Key y Retzius, del
Instituto Karolinska de Estocolmo, publican la que puede considerarse como la primera
teoria moderna de dindmica de LCR (con antecedentes en Willis y Von Haller) (Tabla 1),
gue establece su produccidon en el plexo coroideo y su circulacidn hacia fuera de
sistema ventricular siendo absorbido a nivel de las granulaciones de Pacchioni. Cambia
de forma radical la fisiopatologia de la hidrocefalia, lo que determina el cambio de
paradigma (Tabla 2). P3 se impondra a anomalias previas como la teoria de circulacién
“reversa” de Magendie (1842). El concepto de hidrocefalia, sin embargo, seguira

siendo “vesaliano”, de acumulacién de liquido ventricular. En el éxito del tercer
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paradigma hay que contar con la influencia de factores externos como el desarrollo de
ciencias auxiliares de la medicina como la anatomia, fisiologia y la patologia. Sin
embargo, la debilidad de P3 esté probablemente en el modelo de tratamiento, que
sigue el drenaje de las colecciones de liquido al exterior, aunque ahora se incluyen
también las colecciones intracraneales e intraventriculares. Hacia finales del s. XIX, el
desarrollo de la anestesia (inicialmente el desarrollo de los anestésicos volatiles,
Morton 1846) y de la asepsia- antisepsia (Semmelweis 1847, Lister 1869, Koch vy
Pasteur en los afos 70) seran determinantes para mejorar resultados en el
tratamiento. Con las anticipaciones de Le Cat (1744) y Cotugno (1774) y, habiendo
mejorado también sustancialmente la técnica y los materiales, cabe mencionar el
desarrollo de las técnicas de puncidon ventricular (Langenbeck 1850, Von Bergman
1870, Wernicke 1881, Kocher 1890) y drenaje ventricular (Pollock 1884, Zrenner 1886,
Von Bergman 1888, Broca, Challey, Keen y Quincke en 1891). Se llevan a cabo
punciones lumbares para instilacion de medicamentos (Corning 1885), para drenaje de
LCR en meningitis (Wynter 1889) y para la medicién manométrica de la presién como
método diagndstico (Quinke 1891)2°6628L115 p3 tendrd, sin embargo, una vida muy
corta, apenas unos afios. El principal motivo para ello podria ser el fracaso, ya muy
evidente, del paradigma para ofrecer un modelo de tratamiento eficaz de efecto
prolongado de la hipertensidn intracraneal por acumulacién de liquido intraventricular

(Tabla 2).

El cuarto paradigma (P4). Walter Dandy.

En el siglo XX podemos situar el nacimiento de la Neurocirugia como
especialidad. En lo que respecta al tratamiento de la hidrocefalia se inicia con una fase
de desencanto producto de los malos resultados de las técnicas de puncién y drenaje
ventricular, en términos de corta duracién del efecto, escasa tasa de curacién y adn
alta mortalidad. En 1902 Oppenheim (analizando la serie de Hensen sobre 63
procedimientos con y 24 fallecidos y 12 casos mas sin ningun beneficio) sefiala que “el

drenaje ventricular ha probado ser particularmente peligroso, dificilmente puede ser
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considerado un procedimiento serio en adelante”®. Una de las limitaciones es la no
disponibilidad de un material idéneo para la realizacién de las punciones y drenajes,
empledndose gutapercha, cagut, seda o incluso pelo de caballo. La otra limitacién
importante es el caracter transitorio e intermitente del tratamiento. Se buscan nuevos
materiales biocompatibles y cavidades internas donde derivar el LCR, de modo que se
pueda llevar a cabo un drenaje continuo y seguro. Autores como Payr (1907, 1908)
comienzan a realizar derivaciones a senos, venas o espacios intracraneales con venas
autdlogas o arteria bovina®#%528L115129 En torno al afio 1911 Krause desarrolla para la
puncién ventricular la canula de plata atraumdtica que en cierta medida es un
precursor de las agujas de puncién lumbar y de los catéteres de drenaje ventricular
que usamos en la actualidad®

El periodo comprendido entre 1914 y 1922 tiene una gran importancia en la
historia de la Neurocirugia y sefiala el inicio de un nuevo cambio de paradigma. Se

Ill

conoce como el “periodo hunteriano” en referencia a las aportaciones del laboratorio
de Hunter en Universidad Johns Hopkins de Baltimore, donde veran la luz 17
publicaciones sobre hidrocefalia de la mano de los trabajos de Walter Dandy basados
en cirugia experimental con animales anestesiados, en los que es capaz de provocar
hidrocefalia mediante la interrupcién de la circulacién de LCR y después de proceder a
su tratamiento. Se desarrollan métodos diagndsticos como la ventriculografia y
pneumoencefalografia, vigentes hasta la aparicion del TAC en los afios 70%°.
Basandose en estos trabajos, Dandy establece los conceptos de hidrocefalia
comunicante y no comunicante que constituyen la base del tratamiento de la
hidrocefalia en todo el siglo XX. Podemos hablar por tanto del nacimiento del cuarto
paradigma (P4) o paradigma “hunteriano” o de Dandy (Tabla 1). El concepto de
hidrocefalia es todavia “vesaliano”, de acumulaciéon de liquido intraventricular y Ila
fisiopatologia tiene su base en la teoria de Key y Retzius. Sin embargo, hay una
extraordinaria aportacién en la fisiopatologia por parte de Dandy. Define hidrocefalia
“no comunicante” como aquella en la que existe una obstruccién la circulacion de LCR

desde las cavidades ventriculares hacia el espacio subaracnoideo, habitualmente a

nivel del acueducto de Silvio, pero conceptualmente también a nivel del cuarto
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ventriculo y la salida de éste. La hidrocefalia por obstruccién de la via de circulacidon de
LCR habia sido ya anticipada por Magendie (1842) y Hilten (1879), anomalias en el
periodo de P3. Existiria, ademds, conceptualmente, una hidrocefalia “comunicante” en
la que, no existiendo dificultad de paso desde el ventriculo al espacio subaracnoideo, si
puede existir una obstruccién en este ultimo anterior a las llamadas “cisternas llave”
(suprasellar y prepontina, denominadas de este modo al actuar como punto de
distribucién del LCR desde el espacio subaracnoideo basal hasta la convexidad, donde
se produciria la absorcion a nivel de los senos venosos mayores). En estos dos tipos de
hidrocefalia descritos (no comunicante y comunicante con obstruccién pre-cisternas
llave) seria posible plantear el tratamiento mediante la comunicacion del sistema
ventricular con el espacio subaracnoideo distal a la obstruccién. A partir de este
concepto se desarrollan las técnicas de ventriculocisternostomia, con o sin el uso de
implantes para mantener abierta tal comunicacion. Dandy realmente no dispone de los
medios diagndsticos necesarios para determinar la existencia de obstruccion en el
espacio subaracnoideo, por lo que debera desarrollar alternativas al tratamiento con
ventriculocisternostomias para hidrocefalia comunicante. En 1922 pone en practica
inicialmente un abordaje témporo-polar abierto o “ventriculostomia posterior abierta”
con apertura de un estoma en el suelo del tercer ventriculo, pero que requiere el
sacrificio de un nervio 6éptico. Mas adelante se llevard a cabo con técnicas
endoscdpicas (ventriculostomia posterior o de membrana premamilar -Mixter 1923-, o
ventriculostomia anterior o de “lamina terminalis” combinada con perforacién del
suelo de tercer ventriculo - Scarff y Stockey 1936-). Todas ellas tuvieron como
antecedente las comunicaciones del ventriculo con la cisura interhemisférica o método
“balkenstich” mediante punciéon transcallosa (Anton y Bramann 1908). La
ventriculostomia endoscdpica de tercer ventriculo constituye hoy en dia el tratamiento
de eleccion en hidrocefalia no comunicante y puede ser de aplicacién en hidrocefalia
comunicante con obstruccion del espacio subracnoideo pre-cisternas “llave”. Basadas
también en el mismo principio se desarrollaron las denominadas
“interventriculostomias” de tercer-cuarto ventriculos (Dandy 1920 mediante

canalizacidn retrégrada y Leksell 1949 mediante canalizacién anterdgrada con técnica
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estereotaxica), antecedente de la acueductoplasia endoscdpica con o sin “stent” de la
actualidad. También en este principio de “no comunicacién” se basan las derivaciones
ventriculo-cisternales con implantes. Mikulicz ya habia realizado una derivacion del
ventriculo al espacio subaracnoideo, subdural y subgaleal tan pronto como en 1893
empleando como material lana cristalizada. Payr empled en 1908 arteria bovina
formalizada y parafinada en una comunicacion ventriculo lateral-cisura
interhemisférica. Mayor éxito tuvo Tordklidsen en 1939 usando catéteres de goma
desde el asta occipital al espacio subaracnoideo de la cisterna magna o espinal; el
“shunt” de Tordklidsen fue muy utilizado a modo de “by-pass” interno y con cierto
éxito hasta bien entrados los afios 70°41,>2,81,115,129,

Frente a los tipos de hidrocefalia descritos existe una hidrocefalia comunicante
en la que ademads no existe obstruccién del espacio subaracnoideo (alteracion en los
mecanismos de absorcidon de LCR) o ésta es distal las cisternas llave. Légicamente las
técnicas de ventriculocisternostomia no serian eficaces. Los trabajos de Dandy aportan
posibilidades de tratamiento como la extirpacion o cauterizacién del plexo coroideo
como medida de reduccién de la produccién de LCR. Estas intervenciones se llevaran a
cabo inicialmente de manera abierta (Dandy 1918, con malos resultados) y poco
después (con el antecedente de L’Espinasse en 1910) mediante neuroendoscopia (el
trabajo del propio Dandy desde 1922 a 1932, Putnam y Scarf en los afios 30 con una
mortalidad del 25%, Scarff en los 60 con una mortalidad del 5%) con técnicas
conocidas como NECCP (“neuroendoscopic cauterization of choroid plexus”- Putnam
1934) y NEPE (“neuroendocopic plexectomy”- Putnam 1941). La plexectomia se
propuso como el tratamiento de eleccidn en hidrocefalia comunicante y fue durante
muchos anos el procedimiento quirdrgico mas empleado en hidrocefalia infantil en
Estados Unidos®. En la segunda mitad del siglo XX continda el desarrollo de la
tecnologia que perfecciona el material de neuroendocopia, especialmente en lo que
respecta a la dptica y los sistemas de alta resolucidn de imagen. La mayor experiencia
quirurgica y la mejoria de las técnicas diagndsticas (con el desarrollo la Resonancia
Nuclear Magnética) permiten una mejor seleccién de pacientes alcanzando tasas de

éxito elevadas en los procedimientos ventriculocisternostomia endoscépica
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(ventriculostomia de tercer ventriculo premamilar) como en las series de Scarff (1963 y
1966), Hoffman (1976), Vries (1978, con neuroendoscopio de fibra dptica) y Jones
(1994), entre otros, con un porcentaje bajo de complicaciones. Las técnicas de
plexectomia o cauterizacién de plexo endoscépicas perdieron sin embargo
predicamento durante este mismo periodo dadas las tasas de éxito obtenidas
relativamente bajas (35% en la serie de Pople de 1995)*!. Quizd puedan recuperar algo
de su papel en la actualidad en combinacién con la ventriculostomia premamilar en

pacientes seleccionados®®?.

El quinto paradigma (P5). Paradigma de la silicona o paradigma valvular.

Hacia 1950 la tasa de fallos y complicaciones de las técnicas empleadas era
todavia muy elevada. Por ese motivo de forma paralela se continuaron desarrollando
técnicas de derivacién de liquido al espacio extratecal, sobre todo a cavidades de baja
presién como la cavidad abdominal tanto retro como intraperitoneal y también en el
interior de visceras abdominales. Ya en 1895 Garter habia propuesto la idea del
drenaje de LCR a compartimentos de baja presién (venoso, linfatico y cavidad
abdominal.) El primer procedimiento se atribuye a Ferguson quien, en 1898, deriva LCR
a un cuerpo vertebral taladrando el mismo y colocando un cable de plata desde el saco
tecal. En 1905 Cushing coloca una canula de plata transvertebral L4 hasta
retroperitoneo o cavidad abdominal®!. Ese mismo afio Kausch coloca un tubo de goma
desde el ventriculo lateral a peritoneo, pero el paciente fallece en horas. Este podria
ser el primer caso de derivacién ventriculoperitoneal de LCR, aunque alguna fuente
cita un posible caso a cargo de Robert Abbe en 1890°. Ya hemos hablado de Payry sus
intentos de derivar LCR al seno sagital o vena yugular con vena safena, de modo que
las valvulas de la vena impiden el flujo retrégrado al ventriculo (un caso presenta una
supervivencia de 7 meses, falleciendo de meningitis, pero la autopsia muestra a vena
patente). Haynes en 1913 deriva con un catéter de goma a seno transverso y venas
parietales emisarias. Desde 1920 a 1970 se derivd LCR desde el sistema ventricular o el

saco tecal hasta grasa retro-orbitaria, fosa infratemporal, espacio subgaleal,
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mastoides, bolsa de Bichat, conducto parotideo, cavidad pleural, conducto toracico,
trompa de Falopio, vejiga, espacio epidural espinal, esponjosa de vértebra lumbar, etc.
Quiza la derivacion extratecal mas empleada fue hacia el uréter (precisaba de una
nefrectomia), destacando en este sentido la experiencia de Matson en el Children’s
Hospital de Boston®.,

Las complicaciones de la derivacién extratecal de LCR no eran desdefables.
Continuaba ademas existiendo la limitacién del tipo de material empleado y se
hicieron intentos con plata, latex y goma. Es en este momento cuando se produce una
nueva revolucién en el tratamiento de la hidrocefalia de la mano de factores externos
como el desarrollo de materiales implantacién en quirdfano, en concreto el desarrollo
de la silicona a partir de los conocimientos obtenidos por parte de la ingenieria militar
en la Segunda Guerra Mundial. El desarrollo de la silicona permite la fabricacién de
material con mejor biocompatibilidad y, a partir de ahi, la fabricaciéon de sistemas de
catéteres y vdlvulas que reducen las complicaciones la derivacién extratecal de LCR de
forma drastica. Podemos hablar por tanto a partir de este momento de un “quinto
paradigma” (P5) o “paradigma de la silicona” o “valvular” (Tabla 1), que tiene un
concepto de hidrocefalia “vesaliano” y una fisiopatologia basada en la teoria de Key y
Retzius complementada por la de Dandy (al igual que P4), mientras que su
caracteristica diferencial es el modelo de tratamiento que ofrece de derivaciéon
extratecal de LCR (Tabla 2). Cabe destacar las aportaciones de Nulsen y Spitz (1949),
Pudenz y Heyer (1955) y Holter (1956). En los afios 60 del siglo XX mas de 100.000
valvulas tiempo Holter fueron implantadas en los Estados Unidos®®2. Inicialmente las
derivaciones se llevaron a venas o auricula derecha siguiendo las lineas anticipadas por
Payr y mds adelante se impone la cavidad peritoneal por la mayor facilidad del
procedimiento y las complicaciones potenciales de menor gravedad. Mas adelante se
desarrollaron técnicas mas elaboradas de derivacién a yugular o senos venosos
intracraneales en contra de direccién de flujo, como el denominado “shunt” de El
Shafei en los afios 70°, que no se han extendido universalmente y que por lo tanto
constituyen anomalias en P5. Tres problemas principales han acompafiado al

desarrollo del paradigma valvular. El primero ha sido la elevada tasa de obstruccién
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valvular, la causa mas importante de fallo valvular y mortalidad por disfuncion en los
afios 60, aunque posteriormente se ha reducido de forma importante. El segundo ha
sido la infeccidn de los sistemas implantados. A este respecto, la mejoria de la técnica
quirurgica, la mejor condicidn de los espacios quirdrgicos y también el desarrollo de
materiales permiten en algunos centros intentar alcanzar la infeccién cero ya en los
afios 80%%. El tercer problema a mencionar es el del sobredrenaje, motivo por el cual
muy pronto comienzan a desarrollarse sistemas valvulares con posibilidad de ajuste de
presién de apertura, sistemas de control de flujo y dispositivos anti-siféon® con un
desarrollo continuo tecnolégico aplicado al tratamiento de la hidrocefalia en la

segunda mitad del s. XX.

La busqueda del nuevo paradigma (P6).

Puede hablarse, por lo tanto, de coexistencia de dos paradigmas’’, P4 y P5,
durante la segunda mitad del s. XX, y ésta es la situacion de partida en la actualidad, a
comienzos del s. XXI (Tabla 1). La busqueda de un nuevo paradigma (que deberia
aparecer en el transcurso del siglo) probablemente debe comenzar con la
identificacidon de los problemas no resueltos hoy en dia por los paradigmas vigentes,
teniendo en consideracién las anomalias aparecidas en el siglo XX que pudieran actuar
como anticipaciones. Es posible, por tanto, que el nuevo paradigma se encuentre ya en
fase embrionaria en literatura cientifica en forma de hipdtesis. Para la definicion de
este “nuevo paradigma” o “paradigma futuro” (P6) deberiamos, siguiendo nuestra
hipdtesis de partida, considerar aspectos relacionados con el concepto futuro de
hidrocefalia, una teoria fisiopatolégica relacionada y una nueva estrategia de
tratamiento (Tabla 2). Respecto al concepto de hidrocefalia hoy en dia sigue siendo de
aceptacion general el de acumulacidon de liquido dentro del sistema ventricular de
Vesalio. Sin embargo, Raimondi, con la publicacién en 1994 de su “teoria unificada”2®,
define hidrocefalia como la acumulacidon de LCR independientemente de la presion en
cualquier compartimento de la cavidad craneana, definicién que permite explicar

fenédmenos bien conocidos hoy en dia como la acumulacién de LCR en el espacio extra-
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axial subaracnoideo (de forma transitorio o definitiva), en lo que se ha venido a llamar
“hidrocefalia externa”, y que no puede explicarse de acuerdo con el paradigma
vesaliano. A pesar de ello, la teoria de Raimondi no ha sido aceptada universalmente.
Para Rekate, por ejemplo, la hidrocefalia seria la distensién activa del sistema
ventricular resultante del paso inadecuado de LCR desde su lugar de produccion en los
ventriculos hasta su punto de absorcién hacia la circulacidn sistémica?3, volviendo a la
idea clasica de acumulacién de liquido intraventricular.

Respecto a las teorias fisiopatoldgicas, se mantiene vigente la de produccién,
circulacién y absorcidon de LCR de Key y Retzius, complementada con los conceptos
hidrocefalia comunicante no comunicante de Dandy y los de hidrocefalia obstructiva
frente a no obstructiva propuestos en 1949 por Russel'®. No obstante, se han
publicado numerosos intentos de ofrecer un mejor desarrollo, por ejemplo, modelos
basados el flujo pulsatil de LCR desde el ventriculo al espacio subaracnoideo (“bulk

III

flow model”). La obstruccién del flujo conduciria a la dilataciéon ventricular. Para
hidrocefalia comunicante no obstructiva la teoria del “gradiente de presidn
transmanto” propone la dilatacidon ventricular por un gradiente de presion desde el
ventriculo al espacio subaracnoideo, pero ello va en contra del principio de Pascal de
distribucion homogénea de la presion en una cavidad cerrada que contiene liquido?4,
Ademas, no se ha demostrado gradiente de presion antes o después de la obstruccion
ni tampoco alteracion del mecanismo de absorcidén en el espacio subaracnoideo en
estudios autdpsicos#*?3, Abundando en la absorcion de LCR, la “teoria evolutiva” de
Oi y Di Rocco propone el predominio en el recién nacido de la denominada via menor
(extra-aracnoidea), que a partir de los 6-12 meses de edad seria sustituida por una via
mayor aracnoidea-venosa de maduracién mas tardia; esta teoria tendria importancia a
la hora de explicar los peores resultados de la ventriculocisternostomia en recién
nacidos'®®. Mds recientemente se ha propuesto la teoria del “circuito hidrdulico” en la
cual puede hablarse de hidrocefalia por sobreproduccién de LCR (Unica forma de
hidrocefalia comunicante) y de hidrocefalia obstructiva, subclasificando esta ultima en

funcién del punto de la obstruccién y el grado de obstruccion, pudiendo existir

“obstrucciones parciales” o aumento de resistencia a la circulacién de LCR en distintos
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puntos de la via de circulacién-absorcién'?3, Otras teorias han puesto el acento en
fendmenos de hiperpulsatilidad cerebral (Di Rocco y Pettorossi, 1978)33. La teoria de
circulaciéon de LCR por pulsacién del plexo coroideo de Bering y Wilson se contradice
con los estudios de flujo de plexo coroideo que muestran una red compleja vascular
capilar con un flujo laminar3®. En otros modelos la hiperpulsatilidad tendria su origen
en fendmenos de pulsacién arterial restringida con transmisién de la presién
directamente al parénquima cerebral con alteracidon de las propiedades del mismo
(teoria hidrodinamica de Greitz)>*. Todas las teorias de hiperpulsatilidad vienen a
confluir en una propuesta moderna denominada la “teoria del vector pulsatil”14,
Segun ésta, el LCR circula debido a la transmision de la pulsacién cardiaca y arterial al
parénquima cerebral por un fenémeno de llenado capilar masivo en la corteza cerebral
(aumento del volumen de la corteza cerebral) que generaria una pulsacion; existiria un
equilibrio finamente ajustado de pulsacion sincronizada de la vasculatura arterial con
un desfase preciso respecto a la pulsacién de LCR ventricular y su transmisién a la
pulsacion de liquido en el espacio subaracnoideo; la pérdida de este equilibrio estaria
detras de los distintos tipos de hidrocefalia.

Por ultimo, tenemos que hacer referencia a estrategias de tratamiento en la
definicidon de un futuro paradigma. En el momento actual no parece existir alternativa
a los tratamientos definidos por P4 y P5 (Tabla 2). No obstante, se adivinan problemas
a los que deberia dar solucién un paradigma futuro. Por ejemplo, la indicacion de
neuroendoscopia en hidrocefalia comunicante, con el desarrollo de métodos de
diagndstico de obstruccion (completa o parcial) o resistencia al flujo en el espacio
subaracnoideo, o el papel de la ventriculocisternostomia en el cambio de Ia
transmision de la pulsatilidad cerebral al LCR. O también respecto a la definicién de
resultados de tratamiento con neuroendoscopia y el concepto de “hidrocefalia
compensada mediante neuroendosopia”’'®®. Respecto a la hidrocefalia tratada con
vélvulas es necesario el desarrollo del concepto de hidrocefalia “de causa venosa”!? y
posibilidades de tratamiento con “stent” o procedimiento de descompresion venosa,
asi como historia natural de la hidrocefalia derivada y en qué casos y porqué el

funcionamiento adecuado, permanente y prolongado de los sistemas de derivativos
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conducen a una dindmica de liquido alterada por sobredrenaje y dependencia
valvular'??, Los problemas descritos anteriormente, y que no resuelven los paradigmas

actuales, deben servir de estimulo para la busqueda de un nuevo paradigma.
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Periodo pre-paradigmatico Caracteristicas Factores
externos
10.000 | Neolitico
AC Trepanaciones
2500 Egipto Paleontologia: casos de macrocefalia
AC Anatomia:
400 AC | Periodo helenistico Escuelas diseccién
“Corpus Hippocraticum” cadaveres,
Escuela de Alejandria viviseccion
Periodo paradigmatico Ciencia normal Anticipaciones / Factores
Anomalias externos
s.l-s. Periodo greco- Celso (s.l)
VI DC romano Sorano (s. I-11) Anatomia:
P1 P1. Galeno (s. I) diseccion de
animales
Antylo (s.Il)
Oreibaisos (s. IV)
Aetio (S. V- VI)
s. VII- Periodo bizantino- Pablo de Egina (S. VII):
s. XV arabigo “Memorandum”
Avicena (s. IX-X): “Canon” Rhazes (s.IX.X)
Abulcasis (S.X-XI)
Cirugia militar
Chaf El Din (s. XV)
Sabuncuoglu (S. XV)
s. XVI Renacimiento Massa (1536) Anatomia
P2. Vesalio (1543, 1555): Diseccion
P2 “De humanis corporis cadéveres
fabrica”
s. XVII- | Edad moderna Willis (s. XVII)
s. XVl Von Haller (1747)
Claude N. Le Cat (1744)
Fantoni (1769)
Cotugno (1774) Fisiologia
Patologia
s. XIX Edad Magendie (1842)
contemporanea P3 P3. Key-Retzius (1875): Anestesia
Circulaciéon de LCR Hilten (1879) Antisepsia
Mikulicz (1893)
Garter (1895)
Ferguson (1898)
S. XX- Neurocirugia como Cushing, Kausch (1905)
S. XXI especialidad Payr (1907)
Anton, Bramann (1908) Cirugia
L’Espinasse (1910) experimental
P4 P4. Dandy (1914-1922).
-Ventriculocisternostomias
-Extirpacion / cauterizacién
de plexo coroideo
Desarrollo
P5. Silicona (1950s). tecnoldgico
P5 | Valvulas. Derivacién El Shafei (1975) -Endoscopia
extratecal (peritoneo, atrio) -Valvulas
S. XXl... | En busca del nuevo Raimondi (1994)
paradigma Greitz (2004)
0Oi, Di Rocco (2006)
PG ¢? Rekate (2009)

Preuss (2013)

Tabla 1. Estructura de Kuhn en la historia de la hidrocefalia.
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Paradigmas y P1. Galeno P2. Vesalio P3. Key-Retzius P4. Dandy
requisitos P5. Silicona
(> 1950s)
Concepto Coleccion hematica Dilatacién ventricular Vesalio Vesalio
fundamentalmente (acumulacion de
extracraneal liquido como el agua)
(tardiamente liquido
claro también
intracraneal)
Fsiopatologia Traumadtica: periparto Condensacion de Teoria de produccién, Key-Retzius

(tardiamente también
idiopatica)

vapor en estados
moérbidos

circulacién, absorcién
de LCR

+
Hidrocefalia comunicante /
no comunicante (Dandy)

Tratamiento

Drenaje externo de
colecciones
extracraneales

Drenaje externo de
colecciones
extracraneales
(Galeno)

¢Drenaje ventricular?:
anomalias,
alta mortalidad

Drenaje externo:
puncion-drenaje
lumbar y ventricular en
algunas indicaciones

Ventriculocisternostomia
en hidrocefalia no-com.

Extirpacidn / cauterizacién
de plexo en hidrocefalia
comunicante

Derivacion extratecal de
LCR (> 1950s)

Tabla 2. Paradigmas y requisitos.

derivaciones extratecales de LCR con sistemas valvulares.

1.2.

Tratamiento

quirurgico

de la

hidrocefalia

mediante

Historia del

sobredrenaje de LCR. El sobredrenaje valvular como principal complicacion de

la valvulodependencia en la edad moderna.

Podemos decir que la historia de la hidrocefalia es la de la lucha frente al

sobredrenaje, o que existe el sobredrenaje desde el mismo momento que se trata una

hidrocefalia por primera vez. Hemos mencionado ya a Sorano de Efeso (s. | - Il DC), que

emplea la técnica denominada “embriotomia” (practicando una incisién sobre el

bregma) en el tratamiento intra-parto de lo que claramente es una hidrocefalia

congénita; en este caso el sujeto del tratamiento médico es la madre, a la que se

pretende salvar la vida. La descripcion en su tratado “Ginecologia” probablemente es
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la primera referencia publicada del tratamiento quirurgico de una hidrocefalia y de la
consecuencia del drenaje sin control de LCR: “...es necesario hacer una incisidn para
evacuacion de liquido del cerebro y éste se colapsara”’>®. Hoy se emplea de modo muy
excepcional la puncién fontanelar evacuadora (controlada) intra-parto para reducir el
perimetro cefdlico del feto y facilitar las maniobras de extraccién (usualmente
mediante cesdrea). La incision sobre el bregma en cambio no permite controlar la
cantidad de drenaje. Es en todo caso una excepcional contribucion al tratamiento de la
hidrocefalia dado que anticipa en dos milenios el drenaje de LCR.

Una segunda descripcion de sobredrenaje aparece ya en Aetio de Amida (s. V-S.
VI). En su obra, se intuye un concepto de hidrocefalia diferente del galénico
dominante, al hablar de acumulacién de liquido “como agua clara, a veces coloreada o
sanguinolenta”. Al recomendar el tratamiento secuencial de las colecciones
intracraneales a través de incisiones que se abren y comprimen alternativamente para
evitar el “desmayo” del paciente, nos muestra un primer intento de drenaje
intermitente controlado®°%78, Tanto en el caso de Sorano como de Aetio de Amida la
acumulacién de liquido debe ser externa, es decir, corresponder a una coleccién
subdural, quiste aracnoideo de convexidad, hidranencefalia o hidrocefalia externa. Sin
embargo, mas adelante la literatura recoge el primer caso de drenaje de liquido
propiamente ventricular de forma percutanea a cargo de Chaf el Din (1465) y que
termina rdpidamente con el fallecimiento del paciente por sobredrenaje brusco no
controlado®?>,

Un intento mas elaborado de tratamiento corresponde a Nicolds Le Cat (1744),
quien desarrollard una canula de puncidn especialmente disefiada para controlar el
drenaje. Es la primera descripcién de un drenaje externo prolongado (dias) aunque el
paciente fallece probablemente por infeccién’>.

A partir de Le Cat el esfuerzo en el tratamiento de la hidrocefalia se dirige a
encontrar un sistema de drenaje que pueda ser permanente y controlado, aunque
durante mas de dos siglos mas sélo se podra tratar la hidrocefalia mediante punciones
o drenajes intermitentes como Unica forma de evitar el sobredrenaje. El desarrollo de

la anestesia y la antisepsia y de ciertos materiales (agujas de puncidn, canulas de plata)
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permitird este drenaje intermitente y se han descrito algunos casos de curaciones
como el atribuido a Fantoni en 1769°, aunque estos probablemente correspondan a
hidrocefalias transitorias o cuadros compensados o cronificados y no a verdaderas
curaciones.

Con el desarrollo de técnicas de drenaje continuo de LCR, ya en el s. XX, se pone
de nuevo de manifiesto el problema del sobredrenaje, en especial con las derivaciones
extratecales a cavidades de baja presidn (necesario para mantener un gradiente que
permita el drenaje). El problema parece menor cuando se deriva al sistema venoso
(seno sagital, sistema yugular, atrio) aunque por ejemplo El Shafei describe la técnica
de colocacion del catéter distal contra direccién de flujo sanguineo precisamente para
evitar el sobredrenaje®. El problema se agrava si la cavidad a la que se deriva el LCR no
sélo es de baja presion sino que ademds se encuentra mas baja que el sistema
ventricular, como ocurre por fendmeno de sifonaje en las derivaciones de LCR a
cavidad peritoneal cuando el paciente permanece incorporado. Por otra parte las
derivaciones ventriculoperitoneales se han mostrado superiores a las derivaciones al
sistema venoso en cuanto a supervivencia y menor tasa de complicaciones graves.

Por eso la derivacion de LCR ventriculo peritoneal es considerada hoy en dia
como el tratamiento de eleccidn en hidrocefalia comunicante no obstructiva. Desde los
afos 50 los sistemas valvulares han sido disefiados para evitar el reflujo primero y
después controlar el drenaje de LCR y evitar el sobredrenaje. Una de las primeras
valvulas disefiadas, la denominada WDT, disponia de dos discos metalicos cada uno
colocado en una carcasa dura a cada extremo de un tubo corto de silicona. El
movimiento de fluido bajo cierta presién intracraneal movia los discos hacia la posicién
de apertura y cualquier presidon desde distal los empujaba en sentido contrario para
evitar el flujo retrégrado. Se implanté por primera vez en 1962 para el tratamiento de
hidrocefalias hemorragicas y se conoce que ofrecia muy poca resistencia por lo que
provocaba sobredrenaje a veces con consecuencias catastréficas®. Hacia los afios 70
empezaron a reconocerse como serios los problemas relacionados con el

sobredrenaje, con ventriculos de muy pequefio tamafio que provocaban obstrucciones
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intermitentes del flujo u obstrucciones recurrentes. Estos problemas no eran faciles de
predecir antes de su aparicién!??,

Después del desarrollo de valvulas de primera generacién (de bola en cono,
diafragma o con hendiduras proximales o distales), todas las valvulas de segunda
generaciéon han sido disefiadas en alguna medida para evitar el sobredrenaje que
conlleva la posicion vertical. Gran parte del desarrollo tecnoldgico de los sistemas
valvulares ha ido dirigido al control de sobredrenaje como puede comprobarse cuando
se analiza la historia de la hidrocefalia en la segunda mitad del siglo XX. En este sentido
podemos distinguir hoy en dia hasta cuatro tipos de sistemas para el control del

sobredrenaje®:

e Valvulas ajustables (diferenciales de presidn). Permiten subir la presion
de apertura para reducir el drenaje. Desde las primeras de tipo pistén
(Kuffer y Strub 1969) hasta las ajustables de Hakim de 18 posiciones
entre 30 y 200 mmH20 de presién de apertura (1984).

e Valvulas autoregulables o de control de flujo: cambian su resistencia en
respuesta a los aumentos de presidn, reduciendo el flujo, por lo que
también se pueden considerar diferenciales de presién. Desde el disefio
de Hakim de 1973, a los actuales sistemas Orbis Sigma I1© (1996) o
Codman Siphon-Guard®©.

e Vadlvulas antisifén: consisten en una membrana que se cierra
progresivamente con la presiéon negativa que ejerce el peso de la
columna hidrostatica. El sistema ASD© (Heyer-Schulte 1973), Radionics
Flow Limiting Device©, PS-Medical Siphon Control Device©, o sistemas
de cdmada Delta© (antisifon de membrana) fijos o ajustables de
Medtronic.

e Valvulas gravitacionales (bola que cae por gravedad): desde el disefio
de Hakim de 1975, los sistemas Cordis-Hakim H/V© para
lumboperitoneal, el sistema Gravity Compensating Device (NMT

Coorp®© hasta los sistemas tipo Mietkhe© (BBraun, Aesculap®©).
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Sin embargo, todo este desarrollo tecnoldgico no ha resuelto el problemal4°. Al
reducirse el resto de complicaciones como infecciones y obstrucciones valvulares (el
mejor seguimiento permite su identificacién precoz y resolucién), se ha prolongado el
tiempo en que un paciente es portador de un sistema de derivacion de LCR que
funciona sin fallo, tiempo que puede llegar a ser de afios. También es cierto que cada
vez se implantan mas valvulas. El perfeccionamiento de la técnica quirurgica y de los
sistemas valvulares (mds pequeiios,) permite la implantacién en pacientes cada vez de
menor edad y peso y se han abandonado o limitado el uso de métodos de drenaje
intermitente. Las ventriculomegalias, incluso las paucisintomaticas, son estudiadas y
derivadas. El desarrollo y extensién de estudios de imagen como la tomografia axial
computadorizada (TAC) y la resonancia magnética nuclear (RMN) y la aplicacion de
estudios de presidon intracraneal han permitido identificar mds candidatos al
tratamiento quirdrgico. Por otra parte, no conocemos todos los mecanismos
fisiopatoldgicos implicados en el sobredrenaje??, por lo que es necesario profundizar
en su conocimiento para mejorar el desarrollo de los sistemas antisifon que hoy en dia
se pueden calificar como rudimentarios!>2.

Podemos afirmar, por lo tanto, que hoy en dia el sobredrenaje valvular es la
complicacion mds frecuente y de mayor importancia en el manejo de la hidrocefalia
mediante sistemas valvulares de derivacion de LCR. Consume una gran cantidad de
recursos econdmicos ya que obliga a la realizacién de innumerables pruebas de
imagen a los pacientes que presentan este problema, ademas de a repetidas y
costosas intervenciones quirdrgicas y estancias hospitalarias. Pero el problema
principal es la limitacion de la calidad de vida de los pacientes por sintomas
recidivantes o permanentes y el riesgo de complicaciones de cirugias cada vez mas
complejas. El cuadro clinico es ademas progresivo y de por vida si no se interrumpe
con un manejo adecuado o con estrategias que conduzcan a estados de independencia
valvular, lo que en el caso de la hidrocefalia infantil se traduce en décadas de
seguimiento. En nuestra opinidon, para mejorar el manejo de este sindrome es
necesario un mejor conocimiento del mismo y de su fisiopatologia, lo que pasa en

primer lugar por el andlisis de los conceptos manejados, las manifestaciones clinicas
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tipicas y atipicas, sindromes asociados, tipos de presentacién radiolégica y resultados
obtenidos en el tratamiento con distintas estrategias de manejo.

Pero antes de todo eso es necesario comprobar cudl es la situacion actual del

problema.
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2. CONCEPTOS ACTUALES DE SOBREDRENAIJE VALVULAR Y SUS
LIMITACIONES.

2.1. El Sindrome del Ventriculo en Hendidura (SVH) y la cefalea
relacionada con derivacién. Conceptos. Sobredrenaje radiolégico vy
sintomdtico. Presentacion clinica y factores predisponentes. Tipos de

sobredrenaje sintomatico. Teorias fisiopatoldgicas.

Conceptos. Sobredrenaje radiolégico y sintomatico.

En la actualidad, el concepto mas aceptado de sobredrenaje valvular tiene que
ver con lo que se ha venido a denominar “cefaleas relacionadas con la derivacién”
(“shunt-related headaches”). Para Rekate se trataria de una entidad caracterizada por
una cefalea grave que interfiere con el desarrollo de las actividades de la vida diaria,
gue aparece en pacientes portadores de valvula de derivacién de LCR para el
tratamiento de la hidrocefalia y con estudios de imagen que muestran un tamafio
ventricular normal o inferior a la normalidad'??. Ya en 1982 algunos autores habian
puesto de manifiesto la existencia de clinica relacionada con exceso de drenaje
valvular bajo la denominaciéon de “sindrome de ventriculo hendidura” (SVH, en la
literatura anglosajona “slit ventricle syndrome”), definido como una triada: desarrollo
de cefalea de tipo intermitente (de unos 10 a 90 minutos de duracién) con ventriculos
pequefios en estudios de imagen y un llenado lento del reservorio de la valvula a la
palpacidn®®. Otros autores, sin embargo, consideran ya inicialmente esta visién como
demasiado simplista®? o incluso confusa'®>. En cualquier caso, la presencia de una
valvula en un paciente con cefalea siempre lleva a la asuncién de que existe alguna
disfuncién valvular, lo que puede conducir a un importante esfuerzo diagndstico y
terapéutico con importante consumo de tiempo, recursos, repeticién de pruebas
radioldgicas o incluso de procedimientos quirdrgicos con el potencial riesgo derivado

de ello!?2. En particular, muchos trabajos han llamado la atencidn sobre el riesgo de
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TACs repetidos en pacientes pediatricos, por el efecto dafiino de la radiacidn ionizante
sobre un cerebro particularmente susceptible y también por el mayor riesgo de
desarrollo de tumores de cabeza-cuello o glandulares atribuidos a la radiacion®132134,
El concepto de “cefaleas relacionadas con la derivacion”, y el de “ sindrome de
ventriculo hendidura” al que comprende, ha sido aceptado universalmente, aunque
con matices. Chernov, por ejemplo, describe el cuadro como una cefalea crénica e
intermitente, con o sin signos o sintomas neurolégicos asociados y con ventriculos en
forma de hendidura o rendija en estudios de imagen, ademas del caracteristico llenado
lento del reservorio valvular tras su “bombeo”; este cuadro se deberia a estados
intermitentes de hipotension-hipertension con una reduccidon secundaria de la
complianza cerebral que haria a los pacientes altamente susceptibles incluso
elevaciones minimas de la PIC?3. Para Martinez Lage podria hablarse mejor de “colapso
ventricular sintomdatico”, con aparicidon de cefaleas y vomitos y también diferentes
grados de alteracion de la conciencia acompafiados de ventriculos de muy pequeiio
tamafio en estudios de imagen y un relleno lento del reservorio valvular®®. El caracter
repetitivo, recurrente y ciclico de los episodios de cefalea, vomitos y letargia ha sido
sefialado por otros autores®. Los episodios de cefalea y nduseas frecuentemente
terminarian en vémitos e hiperventilacién y, a veces, podrian ser precipitados por
fiebre, aumento de la actividad fisica o el calor ambiental; otras manifestaciones
menos comunes podrian ser ataxia, crisis epilépticas, signos o sintomas de afectacién
de tronco y, en formas graves, incluso bradicardia e hipertensién arterial sistémica®’.

La cefalea puede tener caracteristicas posturales, no tolerando el paciente la
incorporacion como ocurre en el caso de la cefalea espinal por pérdida de LCR tras la
puncidn lumbar. Es un cuadro que requiere diagndstico diferencial con el Sindrome de
Intolerancia Ortostatica (SIO); se trata de un cuadro disautonémico complejo que se ha
relacionado con la dilatacién del IV-V y que puede acompaiiar a la
hidrocefalia>%6%127:130,

De menor frecuencia de aparicién, se han descrito otras manifestaciones
clinicas de sobredrenaje valvular. Una de las mas llamativas es la mielo-radiculopatia

por compresion medular a nivel de foramen magno o unién craneo-cervical. Podria
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obedecer a herniacion amigdalar por desproporcion craneo-cerebral en la fosa
posterior por sobredrenaje crénico (malformacién de Chiari adquirida)3>37110, Se ha
relacionado con la compresién medular por ingurgitacion del plexo epidural venoso
por sobredrenaje crdénico, visible en RM junto con un engrosamiento meningeo (difuso
a nivel craneal y focal a nivel espinal) y que mejoraria clinica y radiolégicamente tras
tratamiento del sobdredrenaje con reprogramacion valvular ascendente o colocacion
de dispositivos antisifén®14>, La ingurgitacion venosa se deberia a la deplecién de
volumen de LCR fenémeno explicado por la hipdtesis de Monro-Kellie® 145, Un
segundo factor de la compresidn seria el engrosamiento meningeo por proliferacion de
fibrocoldgeno que acompafia a la ingurgitacién venosa®®. La compresién radiolégica
puede no tener traduccién clinica®®. Debe considerarse esta entidad en el diagndstico
diferencial de mielopatia en pacientes derivados crénicamente, incluso cuando no
estén presentes los signos clinicos o radioldgicos caracteristicos del sobredrenaje?>.

Ill

Otra entidad relacionada con el sobredrenaje es el “sindrome del colgajo hundido”
(“sinking skin/bone flap”) que aparece en pacientes derivados con craniectomias
descompresivas. El cuadro se presenta como cefalea, mareo, alteracién de la conducta,
focalidad neurolégica o crisis comiciales, que empeoran de forma progresiva conforme
se produce un mayor hundimiento del colgajo de piel o de hueso. Se ha relacionado
con compresion sobre el parénquima cerebral por efecto de la presién atmosférica,
pero también se han implicado a la alteraciéon de la dindmica de LCR o del flujo-
metabolismo cerebral. El cuadro mejoraria tras la correccién del sobredrenaje y la
plastia craneal?®*’. También se han descrito el aumento de numero de crisis
comiciales®®3* y la aparicién de somnolencia paroxistica, ataxia o transtornos
endocrinolégicos3*. El “Sindrome de Parinaud” o del mesencéfalo dorsal (“Dorsal
midbrain syndrome”-DMS-), ha sido del mismo modo descrito relacionado con
sobredrenaje de LCR, con manifestaciones como signo de Parinaud (alteracién mirada
conjugada vertical), parkinsonismo, alteracién memoria, fluctuacién de nivel de
conciencia, disfunciéon hipotalamica, hipersalivacion, paresia facial periférica y

blefaroespasmo®.
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Con cierta frecuencia la presentacién puede ser silente, sin signos o sintomas o
poco reconocibles, pero con desarrollo de hipertensién intracraneal franca; el retraso
en el diagndstico puede provocar un déficit visual grave por papiledema crénico y
atrofia Optica subsiguiente, por lo que los pacientes deben seguir revisiones
oftalmoldgicas de forma regular’>%, E| riesgo es aiin mayor en el caso de pacientes
con “pseudotumor cerebri” tratados con derivacion venticulo-peritoneal de LCR, ya
que la PIC habria estado ya elevada previamente®?,

Parece muy claro que la derivacién crénica de LCR en hidrocefalia conduce con
el tiempo a una reduccidn progresiva, y excesiva, de tamafo ventricular o
“sobredrenaje radioldgico” en la mayoria de los pacientes. Al menos un tercio de los
mismos seguidos durante mdas de 5 anos tendran cefaleas cronicas graves que
requerirdn intervencidon, aunque el cuadro podria pasar décadas de forma
subclinica'??. Olson utiliza la terminologia “sindrome del ventriculo no compliante”
para referirse al cuadro clinico y diferenciarlo del sobredrenaje radioldgico, que estaria
presente hasta en el 50% de los pacientes derivados!®. En definitva, el sobredrenaje
radioldgico podria aparecer en un porcentaje de los pacientes derivados que iria desde
el 9,4%’1, hasta el 48%%2, 50%!3!, el 64%13114¢ o incluso el 85%!%° de los nifios
portadores de valvulas. Para algunos autores el cuadro clinico sélo se puede presentar
si existe un colapso ventricular radiolégico previo; el ventriculo en hendidura se podria
definir por el cociente fronto-occipital (media de la suma del diametro mayor del asta
frontal + occipital / maximo didmetro lateral del craneo , en inglés “fronto-occipital
horn ratio” -FOHR-) < 0.2 en algin momento del seguimiento, por contraste con un
valor normal entornoa 0,377,

El “sobredrenaje sintomdtico” apareceria sélo en una parte de los pacientes con
“sobredrenaje radioldgico” . Existen una gran variabilidad en las tasas de sobredenaje
clinico reconocidas en la literatura, probablemente porque no existe un criterio de
diagndstico unanime. Para considerar el cuadro como grave y merecedor de
intervenciéon quirdrgica Rekate propone la aparicién de mas de 2 episodios al mes de
cefalea con interferencia en las actividades de la vida diaria del paciente (por ejemplo,

el nifo debe ser recogido del colegio) o bien si éste debe acudir a la clinica una vez a la
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semana o no puede jugar durante algunas horas, o si el episodio dura mas de 2
horas!!®, Siguiendo esta linea, la incidencia del “sobredrenaje sintomdtico” se
encontraria entre el 1-2% de algunas series y el 15-20% de otras'??. Podemos
mencionar la serie de Di Rocco con un 0,9% de casos sintomaticos en un seguimiento
de 17 afios (6 de 625 pacientes)3*®, el 0.9% de Choux a los 18 afios®®, el 7% (2 de 27)
de Liniger®?, los 2 de 23 pacientes de Kan’!, el 11, 5% de Walker'*, el 6-22% de
Holness®, el 24% en 5 afios publicado por Benzel (22 de 92 casos)'® y el 37% a 19 afios
(52 de 141 pacientes) de Serlo'3!. Martinez-Lage recoge en su revisién de la literatura
una variabilidad en la presentacién que iria desde el 1 hasta el 37% , igual que Di
Rocco®’. Segun su propia serie de 512 nifios derivados desde 1985 hasta 1999, 17,8%
habria presentado alguna complicacion por un funcionamiento excesivo de la valvula
(el 9,76% obstruccion de catéter ventricular- no siempre se puede relacionar con el
sobredrenaje-, el 3,71% un “colapso ventricular sintomatico” propiamente dicho, el
1.95% hematomas subdurales y el 1.75% un cuarto ventriculo aislado)®. Albright
describe sobredrenaje radioldgico radiolégico en el 20 y un 53% de los nifios con
hidrocefalia derivada, pero solo una pequefia proporcién del 1-5% presentaria
sintomas?. En cambio en la revisidon de Chernov, para un porcentaje del 53 al 64% de
pacientes con ventriculos en hendidura en imagen, entre el 4 al 37% sentaria
manifestaciones clinicas?®. La incidencia tiene que ver por tanto con la serie y en ello
influyen tanto los criterios de diagndstico (falta de criterios estandarizados)3” como el

tiempo de seguimiento.
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Literatura Sobredrenaje Sobredrenaje
radiolégico sintomatico

Serlo 1989131 50 % 37 % (19 afios)
Walker 1993148 64 % 11.5%
Albright 20013 20-53 % 1-5%
Liniger 2003%2 48% 7%
Olson 20041%® 50 %
Rekate 2004120 85 % 1-2 2 15-20%
Chernov 2005%3 53-64 % 4-37 %
Martinez Lage 1-37 %

86
2005 (personal 17.8 %)
Di Rocco 200637 1-37 %
Kan 200771 9.4 % 8.6 %

Tabla 3. Porcentajes de sobredrenaje radioldgico y sintomatico.

Presentacion clinica y factores predisponentes.

La presentacidn del cuadro seria mas frecuente durante la primera década de la
vida, sobre todo entre los 2 y 5 afios*’ con un pico de edad de 6,5 afios®*%® y seria
extremadamente raro en casos de hidrocefalia asociada con pardlisis cerebral con
atrofia®’. Buxton recoge una edad media al diagndstico entre 7 y 9 afios?°, aunque la
transicidn de ventriculos normales a colapso ventricular puede ocurrir mas tarde y por
lo tanto es impredecible®. Entre los factores de riesgo uno de los mas reconocidos es
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la implantacién valvular en los primeros meses de vida®3’4’, teniendo en cuenta
ademas que en este grupo de edad se emplea con frecuencia el sobredrenaje temporal
controlado que reduce de forma importante la tasa de complicaciones de la herida
quirargica como la fistula de LCR’®. Otros factores de riesgo descritos son la etiologia
hemorragical’4”8¢(hidrocefalia post hemorragica del recién nacido o prematuro ) o
post infecciosa (menngitis neonatal)*”8¢, la tasa de disfuncién valvular?® (siendo mas
frecuente en el caso de valvulas que han funcionado bien durante afios), y las
propiedades hidrodindmicas de la valvula?® como por ejemplo el uso de valvulas de
baja presidn de apertura3’, que algunos autores sefialan como el predictor mas fuerte
desarrollo de sindrome de ventriculo en hendidura’. En el trabajo de Breimer sobre
100 pacientes de menos de 2 afios que fueron tratados con valvulas de baja presidn, el
81% no requirieron cambio por una vélvula de mayor presién de apertura durante un
seguimiento medio de 7 afios por sintomas de sobdrenaje (en caso de disfuncidn las
valvulas fueron sustituidas por otras valvulas de baja presion), pero hay que sefialar
que la tasa de disfuncién durante el primer afio tras la implantacién fue del 58%'7, por
lo que quiza tras un porcentaje de disfunciones podria encontrarse un sobredrenaje no
diagnosticado. En esta misma serie los pacientes con mielomeningocele parecian tener
menos tendencia al sobredrenaje sintomaticol’. Otros autores hacen hincapié en la
importancia de los cambios en el tamano ventricular tras la derivacion de LCR;
ventriculos de mayor tamafio reducirian el porcentaje de fallo valvular'®l. Los
diferentes tipos valvulares tendrian comportamientos similares respecto a la reduccién
de tamafio ventricular (quizd reduccion mas lenta para valvulas Orbis-Sigma®©, pero no
significativo), que se produciria de forma exponencial con un maximo de reduccién a
los 14 meses de edad, lo que sugiere que los modelos mecénicos sobre los que se han

141 1 as valvulas diferenciales de

disefiado los sistemas valvulares son inadecuados
presidén conduciran a un colpaso ventricular de forma mas rapida que otras con DAS y
algln trabajo encuentra menor tasa de sobredrenaje sintomatico con valvulas tipo
Orbis-Sigma®©’!. El tamafio y forma ventricular final seria el resultado del tamafio
inicial, la reconfiguracion del manto cerebral tras la decompresién ventricular por el

drenaje de LCR, el grado de porencefalia y la presencia de colecciones quisticas o
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extra-axiales de liquido, todo ello en relacién con el crecimiento cerebral y craneal**!,
También seria importante el entorno de la punta del catéter ventricular (“tip
enviroment”) que podria tener influencia en la tasa de fallo valvular: catéteres en asta
frontal u occipital se asociarian con un menor riesgo de fallo valvular que otros en
cuerpo de ventriculo lateral, tercer ventriculo, aparentemente incluidos en el
parénquima cerebral o de localizacion desconocida. Si la punta del catéter esta
rodeada de LCR el riesgo se reduce a 1/5, si toca la pared ventricular por uno de sus
lados a 1/3 y serd mayor si esta rodeada por parénquima o no hay LCR pericatéter!#?,

Ill

esto ultimo caracteristico del “sindrome de ventriculo en hendidura”. La tasa de fallo
valvular se relaciona con el tamafio ventricular y seria mayor en el “sindrome de
sobredrenaje valvular”, al predisponer a la obstrucidon del catéter ventricular. Sainte-
Rose publica porcentajes de disfuncion del 44.3% en pacientes con ventriculos
colapsados en imagen, frente al 27.1% en pacientes con ventriculos de tamafio normal
y el 36%.1% si estan dilatados'?®. Si la reduccion de tamafio ventricular tiene lugar
precozmente (en los primeros meses de vida) la tasa de sobredrenaje sintomatico se
multiplica, por lo que podria estar indicada una actuacién preventiva de ajuste o
sustitucion valvular®2. La reduccidn progresiva del tamafio ventricular alteraria la
dinamica de crecimiento craneal, lo tendria un papel importante, habiéndose descrito
que la mayoria de los nifios tendrian perimetro cefélico por debajo del percentil 25%7.
Por Ultimo es necesario especificar que el sobredrenaje no se produce
exclusivamente en derivaciones ventriculares. Se han descrito presentaciones
radiolégicas y sintomaticas similares en derivaciones de LCR extraventricular, del
espacio subaracnoideo o cisternal (derivaciones lumboperitoneales), de quistes
aracnoideos’/83>46:608387,138 5 incluso del espacio subdural®’. Para evitarlo las valvulas
de baja presién deberian ser evitadas en estos casos, salvo circunstancias especiales?®.
En cualquiera de los casos, el sobredrenaje supone un problema clinico complejo y su
manejo resulta con frecuencia frustrante para el paciente, la familia y el propio

médico*”122,
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Tipos de sobredrenaje sintomatico.

Rekate propone en 2008 por tanto un concepto mas amplio de sobre drenajes
de modo que el sindrome de ventriculo en hendidura (SVH) estaria incluido en un
concepto mas amplio de cefalea relacionada con la derivacidn. La primera definicion
precisa de sobredenaje valvular se publica en 1982 bajo el denomincacidon de
“sindrome de ventriculo hendidura” (“slit ventricle syndrome”): cefalea de tipo
intermitente (de unos 10 a 90 minutos de duracién) con ventriculos pequefios en
estudios de imagen y un llenado lento del reservorio de la vélvula a la palpacion®®. Ya
en 1993 propone una primera clasificacion basada en la monitorizacidon de la PIC,
aunque se reconoce que puede existir cierto solapamiento®'8. Mas adelante se definen
mejor los 5 tipos diferentes de sobredrenaje valvular como “cefaleas relacionadas con

Ill

la derivacion” (“shunt-related headaches”), de modo que el “sindrome de ventriculo
hendidura” pasa a ser uno de los tipost?%122, Cada uno tendria un mecanismos
fisiopatoldgicos caracteristico:

e Hipotension intracraneal o cefalea espinal, con hipotensidn
intracraneal en el registro de PIC.

e Obstruccion proximal intermitente o “sindrome de ventriculo
hendidura” propiamente dicho ( SVH). Hipertensién intracraneal
intermitente.

e Hipertensidn intracraneal con valvula funcionante: desproporcién
céfalo-craneal.

e Fallo valvular sin dilatacion ventricular.

e Migrafia relacionada con la derivacién (“shunt related migraine”):
cefalea asociada con el hecho de tener una derivacién, pero no

relacionada con una disfuncién de la misma y por tanto no

corregible con optimizacion de su funcionamiento.

La primera medida de tratamiento en cualquier caso seria reducir el drenaje de

LCR a través de la valvula aumentndo la presién de apertura de la misma y anafdiendo
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un dispositivo anti-sobredrenaje o antisifén (DAS). Cuando no se produce mejoria o
ésta es insuficiente o transitoria, el siguiente paso seria el de proceder a un intento de
retirada valvular o “protocolo de retirada valvular “ (“shunt removal protocol”) basado
en la externalizacion del drenaje y el cierre del mismo bajo control de PIC. Este
procedimiento permitiria la identificacién de alguno de los tipos de sobredrenaje
descritos. En un 25% de los casos este procedimiento no produce ni sintomas ni
aumento de presion intracraneal y el sistema valvular puede ser retirado, llegando a
un estado de independencia valvular de forma directa; este resultado parece haber
sido mds comun en hidroefalia posthemorragica o hidrocefalia tumoral de tratamiento
muy precoz. En un 50% de los casos en cambio se produce aumento de PIC con
dilatacion ventricular : se trataria de hidrocefalias no comunicantes y podrian ser
susceptibles de retirada valvular e independencia valvular tras ventriculostomia de
tercer ventriculo (con tasas de éxito de hasta el 80%). El 25% restante se comportarian
como una hipertensién intracraneal sin dilataciéon ventricular, es decir, como un
verdadero “pseudotumor cerebri” de causa valvular con “pseudotumor hidrocefalico”,
y podrian ser susceptibles de tratamiento con derivaciones de LCR del espacio
subaracnoideo o cisternal con vélvulas lumboperitoneales o derivaciones de cisterna
magnat?%122, Los tipos “hipertensién intracraneal con viélvula funcionante” y “fallo
valvular sin dilatacion ventricular” son dificiles de distinguir en la practica o
directamente se solapan: Rekate describe como factores de riesgo de esta
presentacion el antecedente de hidrocefalia posthemorragica del recién nacido, la
falsa estenosis de acueducto congénita (hidrocefalia de apariencia triventricular pero
comunicante), el Chiari ll, la acondroplasia, sindromes craneofaciales y la cardiopatia
congénita (aumento de presion en cavidades cardiacas derechas). La base

fisioopatoldgica seriala existencia de una hipertensién venosa significativa'2%122,

Khorasani’® propone otra clasificacién en 4 tipos basada en la medicién de la

PIC por puncion lumbar:
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e Sobredrenaje asintomdtico: valvula funcionate con PIC normal en la
puncién lumbar.

e Cefalea postural: equivale a la hipotension intracraneal o cefalea espinal
de Rekate: valvula funcionante y PIC menor de lo normal.

e Infradrenaje valvular con aumento de PIC con valvula funcionante.
Equivale al tipo hipertensién intracraneal con valvula funcionante de
Rekate.

e Infradrenaje valvular con aumento de PIC y valvula no funcionante.

Equivale a fallo valvular sin dilatacidn ventricular de Rekate.

Olson'%® describe 5 patrones clinicos que podemos relacionar con los

anteriormente descritos:

e Sobredrenaje verdadero con presidn negativa: equivaldria al tipo 12 de
Rekate y 22 de Khorasani.

e Complejo de sintomas on-off: similar al sindrome de ventriculo en
hendidura o tipo 22 de Rekate, sin traduccién en Khorasani.

e Disfuncion proximal o de catéter ventricular: que tendria
correspondencia con los tipos 32 y 42 de Rekate y Khorasani, con los
mismos problemas de definicién de la disfuncién proximal.

e Colecciones subdurales crénicas por sobredrenaje.

e Cefalea no relacionada con la funcién valvular, corresponderia al tipo 52
de Rekate a pesar de la denominacién opuesta, es decir, cefalea que no

puede corregir con una optimizacién de la funcion valvular.

Una equivalencia posible entre las diferentes propuestas propuestas puede

verse en la Tabla 4.
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la

Rekate Hipotensién Obstruccion Hipertension Fallo valvular Migraiia
Pedaitric intracraneal proximal intracraneal sin dilatacién “relacionada”
Hydrocephalus (cefalea intermitente con vélvula | ventricular * con

2004 / Childs espinal) (SVH) funcionante: derivacién
Nerv Syst 2008 desproporcion

céfalo-craneal
*

Khorasani Sobredrenaje Cefalea Infradrenaje Infradrenaje
Pediatr asintomatico postural con véalvula | con valvula
Neurosurg 2004 | (PIC normal) funcionante * no

funcionante*

Olson Sobredrenaje Complejo de | Disfunciéon proximal (catéter | Colecciones Cefalea
Pediatr con  presion | sintomas on- | ventricular) * subdurales relacionada
Neurosurg 2004 negativa off crénicas por | con

sobredrenaje derivacién

no

la

Tabla 4. Correlacidon de patrones de sobredrenaje valvular en la literatura. *Podria
corresponder a los conceptos de “hidrocefalia de volumen normal” de Engel,
“disfuncién valvular sin dilatacion ventricular de McNatt®® y “pseudotumor
hidrocefalico” de Rekate!!®,

Especialmente confuso resulta el concepto de “fallo valvular” de Rekate e
“infradrenaje valvular” de Khorasani, y mds aun si se afade que el infradrenaje puede
aparecer en el contexto de valvula funcionante y no funcionante. Olsen agrupa los
tipos mds problematicos bajo el concepto de “disfuncion de catéter ventricular”, que
no aclara si disfuncion corresponde a un estado de sobre o infradrenaje. Van Bogaert
demostré el funcionamiento valvular en un caso de hipertensién sin dilatacidon
ventircular mediante la instilacion de is6topos en LCR y su determinacion en el drenaje
valvular (“shunt-ograma”)!4t. Otra forma de determinar si la vélvua es funcionante o
no es la puncion del reservorio valvular con extraccién de LCR. La puncién no obstante
so6lo es una medida fiable de permeabilidad del catéter proximal si los ventriculos no
estdan completamente colapsados en torno a la punta del catéter ventricular; en caso
de un colapso completo una puncién negativa no representa necesariamente una

Ill

malfuncidn tipo obstruccién vy, en este caso, tampoco el “shunt-ograma” seria fiable®3.
Eso supone que los tipos 32 y 42 de Rekate, y sus equivalentes en Khorasani y Olsen,
son dificilmente diferenciables y corresponden al solapamiento ya descrito
inicialmente por Rekate en 19938, En 1979 Engel propuso el concepto “hidrocefalia

III

de volumen normal” (“Normal Volume Hydrocephalus” — NVH-) para definir los
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estados de hipertensién intracraneal con ventriculos no distensibles por gliosis
subependimaria®?. En 2008, McNatt emplea la expresidon “malfuncién valvular sin
dilatacion ventricular” (“Without Ventricular Dilatation” — WVD) en la que la ausencia
de dilatacién ventricular incluye ventriculos pequefios, “normales” (lo mas frecuente)
o dilatados (no respecto a estudios previos). Ambas definiciones podrian corresponder
a los tipos 32 y 42 de Rekate y Khorasani y 32 de Olsen. El diagndstico diferencial podria
hacerse durante la cirugia, comprobando el funcionamiento valvular “in situ”3,
aunqgue parece ya un diagnodstico tardio y obliga al recambio de catéter ventricular en
todos los casos, maniobra en ocasiones compleja y de riesgo y que puede ser
innecesaria en los casos de vdlvula funcionante. El manejo de estos estados es en

ocasiones una situacion de emergencia con riesgo para la vida®®.

Teorias fisiopatoldgicas.

La patogénesis del sobredrenaje valvular es todavia un asunto sometido a
debate que no puede ser explicado solamente sobre la base de la evacuacién de LCR,
entre otros motivos porque generalmente los niveles de PIC son anormalmente
elevados®’. Para simplificar la exposicion, podemos considerar la existencia de varias

teorias:

e Teoria de desproporcidn craneo-cerebral adquirida (supra y/o infratentorial).

El “sindrome de ventriculo en hendidura” seria secundario a una osificacion
sutural precoz inducida por el drenaje de LCR a través de la vélvula3. En pacientes
recién nacidos o lactantes la derivacion de LCR remodela el craneo con formaciéon de
[dminas de hueso en la superficie interna del craneo, conduciendo a una verdadera
desproporcidn craneo-cerebral o problema “continente-contenido”37%%, Se trata de
una verdadera craneosisnostosis secundaria en la que las suturas mostraron focos de
cartilago hialino y hueso en el seno de un tejido fibroso dispuesto de forma anémala?3.

La restricion del crecimento craneal impide su adpatacion al crecimiento cerebral
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normal. En el TAC se aprecia erosidon de la tabla interna del craneo (“beaten copper”)
con esclerosis de suturas (no visbles en ventanas de hueso, sobre todo a nivel coronal)
y en RMN el espacio subracnoideo de convexidad aparece obliterado3. La mayoria de
los pacientes habrian sido derivados durante el primer afio de vida y tendrian
perimetro cefélico por debajo del percentil 25%. La “hipédtesis de la desproporcion
craneo-cerebral” (mal llamada también céfalo-craneal) o desporporcién continente-
contenido explicaria la hipertension intracraneal que se ve frecuentemente en estos
pacientes, por la hipdtesis de Monro-Kellie. También podria explicar la aparicion
frecuente de herniacion de amigdalas cerebelosas a través del foramen magno (Chiari
tipo | adquirido o secundario) y el desplazamiento craneal el vermis superior ocupando
la cisterna de la vena de Galeno en derivaciones de cavidades intracraneales
(ventriculares o del espacio subaracnoideo), apoyando el tratamiento mediante
técnicas de expansion craneal supratentorial®3®3’. También el drenaje de LCR
provocaria la sinostosis precoz en la fosa posterior con hipoplasia de la mismat'9, lo
que favoreceria aun mds la herniacién amigdalar que se ha descrito como
complicaciéon en casos de derivacidon ventricular supratentorial’®. La herniacion
amigdalar, ademas, podria verse facilitada por la aparicién de un gradiente de presién
craneo-espinal creado por afectacion de la absorcién de LCR en granulaciones
aracnoideas a nivel craneal con preservacion de la absorcién espinal, o bien por el
drenaje espinal de LCR por punciones lumbares repetidas, drenaje espinal prolongado
o derivaciones lumboperitoneales de LCR. Esta “hipotesis del gradiente de presién”
propuesta por Payner tiene su prototipo en el Chiari Il que acompafia al
mielomeningocele (desplazamiento caudal por pérdida antenatal de LCR por el defecto
del tubo neural) y explica la alta incidencia de Chiari | adquirido el derivaciones
lumboperitoneales (DLP). La herniacion amigdalar radiolégica seria mucho mas
frecuente en DLP (hasta el 70 % de los casos) que en DVP?6. Payner recoge 23 casos
documentados de Chiari | adquirido, 21 tras DLP y 2 tras DVP!!°, No obstante, menos
del 5% de casos de Chiari | adquirido tendria traduccién clinica, aunque podria ser
potencialmente peligrosa, pudiendo incluso causar muerte subita por compresién de

tronco en el foramen magno, sobre todo en craneosinostosis sindrémicas?>2?®. En la
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serie de Johnston de 70 pacientes tratados con DLP, 11 presentaron Chiari | radiolégico
y sélo 3 requirieron tratamiento quirdrgico. Rekate no encuentra esta relacidn entre
DLP y Chiari I, pero en su serie todos los pacientes fueron derivados después de que el
crecimiento cerebral se completara; prudentemente, sugiere la incorporacién al
mecanismo valvular de la DLP de un mecanismo de alta resistencia para reducir el
gradiente de presién a través del foramen magno?*°.

Este modelo de “desproporcion craneo-cerebral adquirida” propone como
tratamiento la expansion craneal supratentorial manteniendo el drenaje lumbar® o,
como alternativa, el cambio de la derivacidn a ventriculo-peritoneal (DVP) seguido de
la descompresién de la fosa posterior®>11°, E| problema podria ser mds grave aun en el
caso de derivaciones de LCR en hidrocefalia asociada a craneosinostosis sindrémica
(Crouzon, Pfeifer) o anomalias de hueso craneal (osteopetrosis, acondroplasia,
hipoplasia congénita de la fosa posterior)3®. La descompresion de fosa posterior podria
resultar en mayor descenso amigdalar sobre todo si se mantiene la DLP. El cambio de
DLP a DVP seria favorable al eliminar el gradiente de presién a través del foramen
magno. No obstante, la combinacién del cambio valvular con la descompresién de fosa
posterior daria lugar a un mejor y mas prolongado resultado!%!1, La expansion
craneal supratentorial tiene la ventaja de que puede ser utilizada independientemente
de si el paciente es portador de DLP o DVP, no requiriendo la manipulacién de la
valvula, y tiene menos complicaciones que la descompresion de fosa posterior3®. El
cambio de DLP a DVP ademas puede ser extremadamente dificil en estos pacientes
gue tienen ventriculos de pequeno tamafio, por lo que se puede necesitar colocacién
estereotdaxica del catéter ventricular (o neuronavegacién hoy en dia) y la tasa de fallo

valvular serd mayor!®,

Ill

e Teoria de la gliosis periventricular o del “ventriculo rigido”.

Se ha sugerido que un tejido cicatricial glidtico apareceria a nivel periventricular
como consecuencia del drenaje crénico de LCR, contribuyendo en la fisiopatologia del

SVH y SSV. Resultaria en un aumento de la resistencia a la canulacion ventricular
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durante la implantacién de un nuevo catéter ventricular (pared ventricular rigida o
“dura”) y dificultaria la dilatacion ventricular en los casos de fallo valvular (en los
denominados estados de hipertension con infradrenaje o vélvula no funcionante). La
gliosis periventricular seria el correlato anatdmico de un sistema de elevada elastancia,
la denominada “hidrocefalia de volumen normal” de Engel*?. Sin embargo, los trabajos
de Del Bigio mostraron en sobredrenaje valvular una astroglia reactiva en sustancia
blanca periventricular no diferente de la encontrada en nifios que habian fallecido con
fallo valvular y dilatacién ventricular, aunque si mas marcada que en necropsias de
pacientes sin hidrocefalia3®2, La gliosis periventricular seria un marcador de
hidrocefalia, pero no necesariamente un factor determinante en la patogenia del
sobredrenaje valvular. Otros hallazgos anatomopatolégicos en el sobredrenaje fueron
el aplanamiento de los giros cerebrales, los ventriculos pequefios con areas de
epéndimo ausente o desorganizado y la presencia de bandas de tejido glial a modo de
adherencias en la pared ventricular que podrian retrasar, pero no impedir, la dilatacién
ventricular32. Ademds, hay otros datos que contradicen esta hipétesis. Si la gliosis
periventricular fuera la causa de la incapacidad del ventriculo para dilatar, esta barrera
(“non-compliant — stiff - barrier”) no permitiria la transmisién de presién y existiria un
gradiente de presién a su través. No obstante estudios comparativos de presion
intraventricular (PIV) frente a presién intraparenquimatosa (PIP) mediante infusién de
bolus no encontraron diferencias entre ambos pardmetros!3®. Entonces, épor qué no
dilatan los ventriculos en una situacién de malfuncién valvular aguda? Hay que buscar

la explicacion en otras hipdtesis.

e Teoria de congestion venosa y elastancia cerebral aumentada.

Los estados de hipo-hipertensién intermitentes del sobredrenaje valvular
pueden reducir de forma secundaria la complianza cerebral, o lo que es lo mismo,
aumentar su elastancia o rigidez, lo que hace a los pacientes altamente susceptibles
incluso a pequefios cambios de la PIC?3. La elastancia se ha definido también como

“turgot” (o turgencia) cerebral, como una propiedad intrinseca del cerebro que marca
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su resistencia a la distorsion (propiedades viscoelasticas), y que depende
estrechamente del volumen venoso y del funcionamiento de los mecanismos de
drenaje venoso cerebral''”122, E| aumento de la presion venosa transmural es evidente
a largo plazo en pacientes derivados: la PIC negativa inducida por el sobredrenaje de
LCR provocaria una congestion venosa (hipétesis de Monro-Kellie) con aumento de la
distensibilidad venosa, seguida del aumento de la elastancia cerebral®. En el momento
del fallo valvular, el aumento de la presién transmural en sentido inverso por aumento
de la PIC podria provocar un rapido colapso de venas de drenaje de grueso calibre
(venas puente hacia senos venosos mayores) con aumento de la congestion venosa®3>,
En modelos animales de hidrocefalia se ha descrito el desarrollo de colaterales y vias
de drenaje venoso atipicas®® e incluso cambios en la morfologia del seno sagital que
pasaria de triangulo equilatero a isésceles (descrito en un modelo canino): el aumento
de resistencia al flujo de sangre venosa estableceria un auténtico “feeb-back” positivo
entre hipertension venosa e hipertension intracraneal?!. Esto explicaria por qué el
sobredrenaje es mads precoz y grave en hidrocefalias con causa venosa (como las
asociadas a craneosinostosis sindrémicas o anomalias dseas de la base craneal como la
acondroplasia) y las similitudes encontradas entre ciertas formas de sobredrenaje
valvular (las formas de hipertension intracraneal sin dilatacién ventricular con valvula
funcionante, por ejemplo) y la hipertensién intracraneal idiopatica o “pseudotumor

7121 con hemodindmica y hallazgos en venografia idénticos®>. Un paciente

cerebri
desarrolla SVH varios ainos después de la derivacién de LCR, mientras que éste aparece
s6lo meses después de derivar un paciente con “pseudotumor” mediante DVP%°, Esta
hipdtesis justificaria el tratamiento de algunas formas de sobredrenaje valvular
mediante derivaciones lumboperitoneales DLP, el mismo tratamiento aceptado en el

“pseudotumor cerebri”®.

e Teoria de aislamiento ventricular.

Esta hipdtesis se basa en los cambios morfolégicos apreciados a nivel

ventricular tras la derivacion crdénica de LCR. Se ha descrito como consecuencia del
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sobredrenaje el desarrollo de la denominada “asimetria ventricular post-derivacion”
("post-shunt ventricular asymmetry”) con colapso unilateral (un solo ventriculo lateral)
sobre el catéter ventricular con oclusién (cierre funcional) del mismo y dilatacién del
ventriculo contralateral (ventriculo o LCR aislado). Podria producirse por un cierre del
foramen de Monro por el septum pellucidum desplazado hacia el ventriculo
colapsado?0?7103135 En catéteres de entrada occipital y localizacién atrial, el cierre del
ventriculo puede producirse por desplazamiento medial del talamo!%. Esta oclusién y
aislamiento podria ser transitoria y por lo tanto con clinica intermitente?® explicando la
presentacion del SVH: durante el periodo de oclusion del catéter por colapso
ventricular o de parénquima en torno a su punta el LCR de una parte del sistema
ventricular queda “aislada” (no drena a través de la vdlvula), lo que explicaria la
dilatacion de la misma (de mayor o menor entidad) y la clinica de hipertensiéon
intracraneal. En ausencia de dilatacion ventricular podria hablarse del aislamiento del
espacio subaracnoideo: el LCR extra-ventricular no drenaria a través de la valvula por
un bloqueo de la circulacion retrégrada del mismo a nivel del acueducto de Silvio*”1%
También el sobredrenaje podria explicar el IV ventriculo aislado®’. Sood ha propuesto
abandonar el concepto, para él confuso, de SVH, en favor de una descripcion mas
fisiopatoldgica: el SVH seria una manifestacién de un aislamiento ventricular no
reconocido'®>. Oi propone una clasificacion de tipos de aislamiento que pueden ser
ausados por sobredrenaje valvular crénico. Cuando el asilamiento es prolongado
puede convertirse en anatémico o estructural. Esta teoria da soporte al tratamiento de
ciertas formas de sobredrenaje valvular mediante la comunicacién de cavidades
aisladas con el resto del sistema ventricular con técnicas de neuroendoscopia®>'%* o

fenestracién microquirurgica (por ejemplo aislamientos de IV ventriculo)44.

e Teoria de la absorcidn capilar débil.

Para explicar el SVH algunos autores han propuesto una hipétesis de “absorcién
capilar débil” (“capillary absorption laziness”). En situacidon de sobredrenaje crdnico la

presiéon intraventricular y la del fluido del parénquima extracelular serian bajas o
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I "

incluso negativas; este fluido extracelular no se absorberia a través del “sistema
capilar-venoso” como ocurriria en condiciones normales, sino que existe un “by-pass”
directo hacia el sistema valvular. En situacién de disfuncién valvular agudo el aumento
de la presidon intraventricular y del fluido extracelular no puede ser compensada
rapidamente por un sistema capilar “debil” o atrofiado, lo que conduce al edema

cerebral por acumulacién de liquido extracelular®®.

e Teoria del vector pulsatil para sobredrenaje valvular.

Recientemente se ha propuesto una teoria fisiopatoldgica de la hidrocefalia
que trata de explicar la misma en funciéon de una alteraciéon en la transmisidn de la
pulsatilidad arterio-cerebral al LCR. En el caso de pacientes portadores de sistemas de
derivacion extratecales de LCR se produciria una extincién completa del vector de
pulso u onda de reflexién intraventricular por la transmisidn de la pulsatilidad a través
de la derivacién (transduccidon de la onda de pulso del fluido intersticial al LCR y a
través de la valvula hacia fuera de la cavidad craneal) con la pérdida consiguiente de la
onda recurrente diastdlica del espacio subaracnoideo y su efecto a nivel cortical. La
pérdida de la onda recurrente altera el drenaje venoso a nivel capilar cortical,
provocando aumento del volumen venoso o congestion venosa. Cuando la PIC basal
supera la presién venosa a nivel de las venas puente se produce el colapso venoso con
aumento de la resistencia al flujo de salida de sangre venosa causando congestiéon
venosa y edema cerebral con lo que el parénquima pierde la capacidad de “filtro de

muesca

n (II

notch filter”) que ejerce habitualmente y que amortigua la transimision de
presidn arterio-cerebral: se produce por tanto un aumento de la PIC basal y de la
amplitud de la onda de PIC que a su vez de nuevo acentla el colapso venoso,
entrando en un circulo vicioso del colapso ventricular. Este fendmeno podria
autolimitarse inicialmente si el aumento de volumen capilar-venoso es capaz de
revertir el colapso de venas puente, pero seria irreversible a partir de cierto punto.
Esta teoria basaria el tratamiento del sobredrenaje valvular en reduccién de Ia

transmisién de la onda pulsatil hacia fuera de la cavidad extracraneal, de modo que la
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vdlvula asegure un minimo de transmision de la onda ventricular al espacio
subaracnoideo, es decir un minimo de onda recurrente, mediante dispositivos de
regulacion de drenaje anti-gravitacionales que impiden el derenaje incontrolado de

LCR durante las actividades diurnas!4.

e Teoria del efecto sifon.

Todas las valvulas de derivacidon de LCR presentan un efecto sifén cuando el
paciente se encuentra en posicion ortostatica, ya que existe una diferencia de presién
entre los dos extremos del sistema que puede superar la presiéon de apertura de la
valvula, sobre todo mds marcada en derivaciones ventriculo-peritoneales. Desde el
punto de vista de la fisica este fendmeno se explica por la Ley de Stevin (pf =p0+dx g
x h , donde pf es la presion distal o intra-abdominal, pO la presion proximal o
ventricular, d la densidad, g la gravedad y h la altura entre los extremos). En un
sistema que produce liquido de forma continua a nivel ventricular y lo absorbe a nivel
peritoneal la férmula adquiere la presentacion PP = (PIC-PIA) + PH. En un adulto,
cuando permanece en decubito la presion del compartimento intracraneal es igual al
del compartimento de LCR del espacio subaracnoideo espinal (unos 150 mmH20,
entre 100 y 200) pero cuando se pone de pie la presién intracraneal cae a 0 mmH20 o
incluso a presiones negativas y aumenta hasta 500 +/- 50 mm H20 a nivel lumbar (eje
craneo-espinal). Si la distancia craneal-abdominal es de unos 50 cm, cuando el
paciente pasa del decubito (por ejemplo el nocturno, casi un tercio del dia) a la
bipedestacion (diurna, dos tercios del dia) aparece un gradiente por gravedad entre los
ventriculos y la cavidad peritoneal que equivale al peso de la columna de LCR en el
interior del sistema (presion hidrostdtica) y que depende de la altura o distancia entre
ambas cavidades. Se trata de una verdadera “fuerza de succién hidrostatica negativa”
(de hasta -500 mmH20 siguiendo el ejemplo) por efecto sifon que puede superar
ampliamente la presion de apertura (incluso siendo la presidon ventricular cero o
negativa) de la vdlvula provocando un sobredrenaje valvular y a la postre un

vaciamiento o “colapso” ventricular responsable de los sintmas, desencadenando
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ademads otros mecanismos fisiopatoldgicos como los anteriormente detallados. Esta
teoria justifica el tratamiento del sobredrenaje mediante sistemas de correccién del
efecto sifon, los llamados mecanismos anti-sifén, u otros sistemas que aumentan la
resistencia al drenaje a través de la vélvula’®113136_Estos sistemas antisifon se podrian
emplear de forma preventiva en la primera implantacion valvular o en el momento de
la revisién por disfuncidn, disminuyendo la tasa de obstruccién de catéter ventriculary
la probabilidad de desarrollo de un sobredrenaje valvular sintomético®>.

Para finalizar diremos que parece claro que para el sobredrenaje valvular debe

proponerse una etiopatogenia multifactorial’3108,

2.2. La radiologia del sobredrenaje valvular.

Ya hemos visto como el sobredrenaje valvular, en sus acepciones mas
aceptadas, se define por aspectos clinicos y radioldgicos. El dato radiolégico recurrente
es la existencia de ventriculos de pequefio tamafio en los estudios de TAC o RMN®® a
veces matizado como “tamafio ventricular normal o inferior a la normalidad”??, El
dato parece, no obstante, ambiguo o no determinante. También hemos visto la
diferencia entre “sobredrenaje radiolégico”, cuya frecuencia podria incluso superar el
50% de pacientes derivados, y “sobredrenaje sintomatico”, mucho menos frecuente en
las series, de modo que sélo una fraccién de pacientes con sobredrenaje en imagen
presentarian sintomas>?3. No obstante, se han descrito mds signos radioldgicos
indicativos de sobredrenaje vascular, que podrian ayudar a identificar una poblacién

de riesgo. Podemos agruparlos para su descripcion:

e Colecciones extra-axiales de liquido o hematicas: higromas o hematomas
subdurales, por pérdida de volumen ventricular. Se trata de colecciones
hipo-iso o hiperdensas en TAC, segun el contenido hematico agudo,
subagudo o crénico®®. El sangrado se puede producir por tensidn y rotura

de venas puente.

69



BIENVENIDO ROS LOPEZ
28-6-17
TESIS DOCTORAL. SINDROME DE SOBREDRENAJE VALVULAR. PROPUESTA DE UN SISTEMA
DE ESTANDARIZACION. ESTUDIO PROSPECTIVO DE UNA SERIE DE 100 PACIENTES
EN EDAD PEDIATRICA.

Cambios 6seos: desproporcion craneo-cerebral con microcefalia,
disminucion de volumen de la fosa posterior, engrosamiento y laminacién
de la béveda craneal, esclerosis de suturas , estrechamiento de foradmenes
(base craneal), hiperpneumatizacién de senos®*%.

Cambios de cerebro y meninges: invaginacion de la corteza, surcos
ensanchados, dilatacion de zonas porencefdlicas, calcificaciones en
parénquima cerebral, distorsiéon del tronco basilar o nervios craneales,
desplazamiento caudal del diencéfalo y amigdalas cerebelosas (“brain
sagging”)®, engrosamiento meningeo y aracnoideo difuso (a veces con
calcificaciones) con hipercaptaciéon de contraste (gadolinio en RMN)2. La
biopsia meningea mostrdé una capa subdural de fibroblastos y pequefios
vasos sanguineos dilatados como la base anatdmica del engrosamiento
paquimeningeo hipercaptante®®.

Tabicacidén o aislamiento ventricular®.

Cambios a nivel espinal: ingurgitacion de plexos venosos epidurales,
engrosamiento focal meningeo (con compresidon medular)®, hipercaptacién
dural espinal®, estenosis de canal lumbar’486101,

Pneumoencéfalo: descrito por ejemplo tras puncidon lumbar o cirugia

espinal con pérdida de LCR*4,

2.3. Niveles de tratamiento. El tratamiento escalonado.

Para el tratamiento de los sintomas causados por el sobredrenaje valvular se

han propuesto diferentes estrategias de tratamiento basadas en las distintas teorias

fisiopatoldgicas que hemos mencionado anteriormente. Muchos autores han

propuesto la aplicacién de esquemas de tratamiento escalonados, que aplican

progresivamente medidas desde las mas basicas o faciles de aplicar (con menos tasa

de complicaciones) hasta medidas quirdrgicas complejas de mayor riesgo?38. La

medida inicial o mas basica del tratamiento del sobredrenaje sintomatico es la

observacion, acompafiada de medidas posturales como el decubito, que mejora casos
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de sobredrenaje en sus primeros episodios de presentacion?® o las formas transtorias
(postoperatorio inmediato de derivacién de LCR, drenaje ventricular o puncién o
drenaje lumbar). Se puede asociar un tratamiento médico farmacolégico, habiéndose
empleado antimigrafiosos (ciproheptadina, propanolol), analgésicos no narcoéticos,
diuréticos y esteroides?34”1% Los antimigrafiosos podrian reducir la congestion
venosal®?, Una pauta corta de esteroides ayuda en el control de sintomas en episodios
agudos mientras se planifica un tratamiento definitivo*’. Si fracasan estas medidas
iniciales es necesario plantear un tratamiento quirdrgico, sobre todo cuando la cefalea
interfiere con las actividades de la vida diaria'!®. Se pueden describir, de acuerdo a lo

publicado en la literatura, diferentes niveles de tratamiento de complejidad creciente:

e Reposicionamiento de catéteres o del sistema de derivacion.

El reposicionamiento de catéteres o del sistema de derivacion (“shunt
transferring”)?®> supone el cambio del catéter “bloqueado” desde el ventriculo
colapsado a otra regién del sistema ventricular, pudiendo tratarse de una dilatacion
porencefalica, una zona dilatada por aislamiento ventricular o el ventriculo
contralateral dilatado. Puede ser una maniobra dificil técnicamente y peligrosa por la
alta tasa de sangrado?’, por lo que en la maniobra de reposicionamiento a veces se
deja el catéter “abandonado” y se coloca un nuevo catéter en otra localizacién. A
veces implica la colocacion de un segundo sistema valvular (si no se retira el primero)
completo o la colocacidn de conectores en “Y” entre dos catéteres venticulares, o la
colocacién de un solo catéter multiperforado en ambos ventriculos laterales (catéter
trans-septal). Estas maniobras se pueden facilitar mediante neuronavegacion o

neuroendoscopiat®4&137,

e Reduccidn del flujo de LCR a través del sistema valvular.

El tratamiento estandar del sobredrenaje vavular es la colocacién de

dispositivos que contrarresten el efecto sifén con o sin el aumento de la presion de
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apertura de la valvula?3%®, pero la tasa de recurrencia es alta?®. La reprogramacion
valvular ascendente puede no ser segura para algunos autores, sobre todo en los casos
de sobredrenaje tras el tratamiento de pseudotumor cerebri con DVP1%. Respecto al
coste de sistemas programables o DAS se ha senalado que la prevalencia del
sobredrenaje sintomatico justificaria el uso rutinario de DAS?%'22, de modo que evitar
s6lo una revision valvular justificaria implantar un dispositivo que costara 50.000

délaresi®’. Con mas detalle podemos enumerar distintas posibilidades:

a) Aumento de la presion de apertura de la valvula (para valvulas
diferenciales de presidn). Supone en cambio de vdlvulas por otras de mayor presién de
apertura o la programacion ascendente en valvulas ajustables!?®, Entre las valvulas
ajustables podemos mencionar las primeras de tipo piston (Kuffer y Strub 1969) hasta
las ajustables de Hakim de 18 posiciones entre 30 y 200 mmH20 de presion de
apertura (1984). Hay sistemas fijos o ajustables diferenciales de presién que disponen
también de dispositivos anti-efecto sifén. El aumento de la presion de apertura mas la
colocacién de un DAS podria ser la primera medida de tratamiento quirdrgico de un

sobredrenaje sintomatico®8,

b) Colocacion de dispositivos anti-sobredrenaje (DAS). Pueden implantarse
de forma en linea o tandem a continuacién de sistemas valvulares ya implantados,
pero también pueden estar incluidos en el “hardware” de un sistema valvular

diferencial de presion fijo o ajustable. Se han descrito varios mecanismos®>°.

— Dispositivos antisifén de membrana: cuando la presion distal al mecanismo se
hace negativa (con la incorporacion), la “succién” del peso de columna de
liguido desplaza una membrana ocluyendo el sistema derivativo. Dependen por
tanto de la postura y su colocacion debe ser precisa. Ej: sistema ASDO (Heyer-
Schulte 1973, Integra Neurosciences Ltd), Radionics Flow Limiting Device©, PS-
Medical Siphon Control Device©, sistemas de camada Delta© (antisifén de
membrana) fijos o ajustables de Medtronic, sistema SPHERA© HPBIO.

— Dispositivos antigravitatorios: esferas que se mueven por gravedad con la

incorporacion. Pueden colocarse en linea o formar parte de valvulas
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gravitacionales. Ej: desde el disefio de Hakim de 1975, los sistemas Cordis-
Hakim Lumbar H/VO para lumboperitoneal, el sistema Gravity Compensating
Device (NMT Coorp© hasta los sistemas tipo Mietkhe© (Aesculap) tipo
“Shunt-Assitant” o valvulas GAV, proGAV (con presion de apertura
programable) y proSA (antigravitarorio programable). También dependen de la
postura deben colocarse de modo que el dispositivo quede vertical con el
paciente en maxima incorporacion (902).

— Vdlvulas autoregulables o sistemas de control de flujo: cambian su resistencia
en respuesta a los aumentos de presion, reduciendo el flujo, por lo que
también se pueden considerar diferenciales de presidon. Desde el disefio de
Hakim de 1973, el sistema Phoenix Diamond®© a los actuales sistemas Orbis
Sigma 11© (1996) o Codman Siphon-Guard®©. Su funcionamiento no depende de
la postura y por lo tanto del punto de implantacion.

— Se ha propuesto el efecto anti-sifon de sistemas de derivacidon con catéteres
distales de menor didmetro interno (0.51 mm). El aumento de resistencia (ley
de Poseuille) permitiria mantener un flujo aproximado a la produccién de LCR
de 0.35 ml/min. No seria Util en recién nacidos (probablemente hasta los 3
afios) en los que la postura de decubito es la predominante®3®,

— Sistemas en “tandem” o en linea: cualesquiera de los mecanismos mencionados
pueden asociarse “en linea” mediante conexiones.

— Recientemente se han ideado otros dispositivos para control del efecto sifén.
Mattei, por ejemplo, ha propuesto el desacoplamiento de la activacion de la
presidén de apertura valvular del gradiente a través de la valvula mediante un
mecanismo de llave de tres pasos®. El mismo autor ha desarrollado el concepto
innovador de drenaje controlado e intermitente (no continuo) de LCR mediante
una valvula bi-corporal con un componente implantable y un segundo
componente externo que actuaria de control, de modo que el drenaje tendria

lugar cuando el sistema es alimentado por el componente externo®°.

c) Externalizacién del sistema de derivacién de LCR. Permite reducir el flujo

a través de la valvula al reducir o eliminar el efecto de sifonaje mediante la subida del
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extremo distal de la derivacion. Es una medida habitual en situaciéon de urgencia y
permite el diagndstico diferencial entre los tipos de sobre e infredrenaje sin dilatacidn
ventricular: si hay permeablidad del sistema (ausencia de obstruccién) podra
comprobarse la salida de LCR a bolsa de drenaje pasados unos minutos. También es la

medida inicial en protocolos de retirada valvular.

e Protocolos de retirada valvular (PRV).

Se basan en el principio de la busqueda de la independencia valvular como
medio para evitar los sintomas asociados al funcionamiento del sistema derivativo. Se
lleva a cabo la externalizacidén del sistema y el ascenso gradual del mismo con control
de presidn intracraneal, en un proceso de “HTIC controlada”!®. En ciertos casos (25%
segln algunos autores) se seguira de dilatacién ventricular tolerada clinicamente y sin
aumento de la PIC, por lo que se sistema valvular podra ser retirado. Se alcanza asi un
estado de independencia valvular o hidrocefalia “detenida”, mas frecuente en
hidrocefalia tumoral (tras resecciéon del tumor) o por hemorragia subaracnoidea o
intraventricular'?®122_ En los casos de dilatacion ventricular sintomatica o con aumento
de PIC (50%) podra plantearse la realizacién de wuna ventriculostomia
neuroendoscdpica de tercer ventriculo o ventriculostomia premamilar (VPM)!. La
dilatacion ventricular indicaria obstruccidén (no comunicacién) al paso de LCR entre el
32 ventriculo y el espacio subaracnoideo®?®!?2, La tasa de éxito de ventriculostomia en
estos casos podria ser bajal, aunque otros trabajos recogen buenos resultados??® con
hasta un 80% de éxito en casos seleccionados de pacientes adultos derivados en la
infancia no muy precozmente por hidrocefalias tumorales o hemorragicas. Tras la VPM
el drenaje ventricular externo se mantendria cerrado incialmente, con apertura
puntual en caso de sintomas de HTIC o cifras de PIC mantenidas por encima de 20
mmHg; de esta forma el proceso es mas gradual y mejor tolerado, permitiendo la
retirada del drenaje externo en pocos dias?®. Algunos autores recomiendan dejar un
dispositivo de acceso ventricular (reservorio de Ommaya) tras la VPM para facilitar

estudios posteriores de PIC o ventriculografia si la clinica reaparece'?®?? o para tener
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un acceso rapido para evacuacion de LCR en una hipotética situacion de emergencia?3.
En ocasiones es técnicamente posible realizar la VPM en un Unico procedimiento con
ventriculos pequenos sin un procotolo de retirada valvular como el descrito: se puede
al forzar la expansidn ventricular intraoperatoriamente mediante la infusidon de suero
Ringer para posteriormente proceder a la VPM. Sin embargo, en la mayoria de los
casos, la dilatacién ventricular puede no conseguirse de esa manera o resultar
insuficiente, por lo que la colocacién de un sistema valvular a alta presién permitira
una dilataciéon ventricular lentamente progresiva para proceder a la VPM en un
segundo tiempo (protocolo en “dos etapas”)?3. Hay, no obstante, que sefialar que la
VPM no es en estos pacientes un procedimiento “poco invasivo”, habiéndose descrito
complicaciones importantes neuroldgicas y psiquiatricas al tratar de forzar el
procedimiento en pacientes con ventriculos en hendidura'*. Cuando la anatomia no
favorece el procedimiento endoscépico, por ejemplo en mielomeningocele, se ha
descrito la ventriculostomia microquirdrgica anterior por apertura de la lamina
terminalis!*’. Otros autores consideran que los pacientes con mielomeningocele
deberian qudar excluidos en estos PRV por el componente no obstructivo que define

este tipo de hidrocefalial?>122,

e Derivaciones del espacio subaracnhoideo o cisternal.

También se ha desarrollado en relacidn con los PRV. Tras la externalizacién del
sistema derivativo y su cierre, aproximadamente un 25% de los pacientes presentaran
un aumento de PIC sin dilatacion ventricular (esto indicaria “comunicacion” entre el
ventriculo y el espacio subaracnoideo, con transmisidon de presidn retrégradat??). El
comportamiento seria parecido al de un “pseudotmor cerebri” (pseudotumor valvular
o hidrocefalico, “hidrocefalia de volumen normal” de Engel y entidades similares) por
hipertensién en el espacio subaracnoideo, justificando el uso de derivaciones de LCR
lumboperitoneales (DLP) o de derivaciones de cisterna magna. El drenaje el espacio
subaracnoideo permitiria cierta dilatacion ventricular al crear un gradiente de presién

favorable a través del manto cortical’®. Las DLP podrian beneficiarse de la colocacion
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de sistemas gravitacionales tipo horizontal-vertical'>® o valvulas de alta resistencia
para reducir el gradiente de presion a través del foramen magno como medio de
prevenir las cefaleas por hipotension de LCR y el Chiari adquirido®>!19153; 3| estar el
catéter situado en un reservorio de LCR, no existe la posibilidad del colapso sobre el
mismo®°. Rekate también recomienda en estos casos de DLP colocar un dispositivo de
acceso ventricular para estudios posteriores de PIC o inyeccién de contraste en
recidivas, de modo que se pueda comprobar la difusién del contraste al espacio
subaracnoideo: si existe tal difusién (se descarta obstruccion) y la DLP es funcionante,
la cefalea se catalogaria como no relacionada con la PIC, pasando a depender de
tratamiento médico; si se detecta obstruccidén se precisaria de una doble derivacion
DVP y DLP'?? de modo que la DVP drenaria LCR ventricular y la DLP el del espacio
subaracnoideo®. Estas situaciones serian mas frecuentes en hidrocefalia
posthemorrdgica del prematuro, falsas estenosis de acueducto congénitas (falsa
hidrocefalia triventricular, en la que la estenosis de acueducto es secundaria a la
hidrocefalia y no su causa), cuadros con estenosis de foramenes yugulares (Chiari Il,
acondroplasia, sindromes craneofaciales) e hidrocefalias asociadas a cardiopatia
congénital??, todas ellas entidades con importante participacion de hipertension
venosa. Por ese motivo la VPM no estaria indicada en estos casos, ademas de ser
técnicamente muy dificil sin dilatacién ventricular'?2. Hay que sefialar, no obstante,
que las DLP presentan una alta tasa de complicaciones?>. Las derivaciones de cisterna
magna estarian indicadas en casos no candidatos a DLP (espacio subaracnoideo espinal
no disponible) como en espina bifida (mielomeningocele) o aquellos con compromiso
de foramen magno o estenosis de canal espinal (de nuevo mielomeningocele con
Chiari Il, malformaciones de Chiari | primarias o adquiridas, sindromes craneofaciales

con desproporcion craneo-cerebral y acondroplasia).

e Expansién craneal.

La técnica mas bdsica y antigua empleada en craneosnostosis secundaria a

derivacion de LCR fue la suturectomia®. Mas adelante se llevan a cabo procedimientos
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de “descompresion subtemporal” de 4 x 6 cm a veces con apertura dural®#°y, por lo
tanto, con riesgo de fistula de LCR. Aunque estudios posteriores no han demostrado
una menor tasa de revision valvular?®, estas técnicas siguen empledndose aun*%, Sin
embargo, estan siendo sustituidas por otras de expansién de la boveda craneal*®**, de
mayor indicacidn en pacientes derivados precozmente con craneosinostosis inducida y
microcefalia, en formas de sobredrenaje valvular sin dilatacion ventriculari®®asi como
en craneosinostosis sindrémicas. Cabe mencionar los procedimientos de avance
frontal?®34, las expansiones parietales y posteriores3°°3%7 y |la descompresién craneal
interna®®>®, También se han llevado a cabo procedimientos de expansion craneal
supratentorial y/o de descompresién de fosa posterior en algunos casos seleccionados
de Chiari adquirido3>. En general todas estas técnicas no se consideran de primera
eleccién y suelen reservarse para casos refractarios a las medidas de control del

drenaje de LCR a través del mecanismo valvular.

2.4. Necesidad de un nuevo concepto de sobredrenaje valvular.

En la Introduccion hemos tratado de demostrar que los problemas derivados
del sobredrenaje han existido desde el mismo momento en que comienza a tratarse la
hidrocefalia, incluso antes de que se llegara al concepto que actualmente tenemos de
la misma. También que la historia del tratamiento de la hidrocefalia es la de la lucha
contra el sobredrenaje y que el desarrollo tecnoldgico en el disefio de los sistemas
valvulares es, en gran medida, el intento de encontrar medidas de drenaje controlado
de LCR fuera del eje craneo-espinal. Hay multitud de publicaciones en la literatura
cientifica relativas a este tema vy, a pesar del gran esfuerzo en la investigacidn y en el
tratamiento de esta entidad llevado a cabo por gran nimero de neurocirujanos los
ultimos 60 anos, siguen existiendo importantes problemas en cuanto a la definicién de
la entidad, su clasificacion y las teorias fisiopatoldgicas que sustentan diferentes

estrategias de tratamiento.
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En cuanto a la definicién, los conceptos de “cefaleas relacionadas con la
derivacion” (“shunt-related headaches”)'?*> y “sindrome de ventriculo hendidura” (“slit
ventricle syndrome”)®® son los mas aceptados. Sin embargo, estos conceptos tienen
significados diferentes segun el autor, de manera que la literatura sobre este aspecto
llega a ser confusa®!3>, Otros autores consideran ya inicialmente esta vision como
demasiado simplista®2. Cefalea, ventriculos de pequefio tamafio y relleno valvular lento
conforman la triada diagndstica caracteristica. Sin embargo, hemos visto que existen
formas de presentacién diferentes (aunque puedan considerarse atipicas), como
cuadros de ataxia, crisis epilépticas®, signos o sintomas de afectacién de tronco?,
mielo-radiculopatia, herniacién amigdalar33>37.110, e| “sindrome del colgajo hundido”
(“sinking skin/bone flap”), somnolencia paroxistica, transtornos endocrinoldgicos3* vy
también formas de presentacién silentes en apariencia pero con hipertensién
intracraneal y edema de papila’?>!%, Respecto al tamafio ventricular, algunos autores
opinan que un ventriculo en hendidura propiamente dicho en estudios de imagen no
seria suficiente para establecer un diagndstico y que los sintomas que se atribuyen a
éste pueden aparecer en pacientes con ventriculos normales o grandes®. De la misma
forma, un relleno valvular lento no significa necesariamente una malfuncion valvular ni
un sobredrenaje®. Piatt estudié este aspecto y sus resultados muestran que, para
pacientes con diagndstico definitivo de funcionamiento valvular o malfuncién, el VPP
es del 21% y el VPN del 78% respectivamente, es decir, que hasta el 22% de pacientes
con obstruccion valvular tenian un test de bombeo valvular normal*?,

Si la definicion de sobredrenaje (y por lo tanto los criterios diagndsticos) es
confusa, no lo son menos las clasificaciones propuestas. Parece evidente que existen
diferentes formas de presentacion o tipos del sobredrenaje valvular. Ya hemos visto,
sin embargo, que las clasificaciones mas elaboradas de Rekate, Khorasani y Olson sélo
coinciden en algunos de los tipos, y ademas usan diferente terminologia (Tabla 3).
Particularmente confuso resulta el diagndstico diferencial entre los tipos de
sobredrenaje sin dilatacién ventricular con valvula funcionante y con fallo valvular,
sobre todo si tenemos en cuenta que la teoria del “ventriculo rigido” por gliosis

periventricular estd poco documentada. Olson prefiere agrupar estas formas como el
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tipo “disfuncién proximal o de catéter ventricular’1%® y todas estas situaciones parecen
corresponder a los conceptos de “hidrocefalia de volumen normal” de Engel®?,
“disfuncion valvular sin dilatacion ventricular” de McNatt®® y “pseudotumor
hidrocefalico o valvular” de Rekate!!®. Se trata de formas de presentacidn graves, en
las que se requiere un diagndstico rapido y preciso, ya que las estrategias de
tratamiento son diametralmente opuestas. El tipo “cefalea o migrafia no relacionada
con la derivacidon” parece un cajon de sastre, y podrian clasificarse asi cuadros en los
qgue el neurocirujano no haya acertado con el diagndstico o con la modalidad de
tratamiento que un paciente en concreto necesita.

En cuanto a la fisiopatologia del sobredrenaje, ha sido considerada como una
de esas cosas que deberiamos saber en el tema de la hidrocefalia, pero que no
conocemos'®, Falta una teoria que integre los distintos modelos propuestos, ya que
parece evidente que en un caso concreto debe existir mds de un mecanismo
fisiopatoldgico, quizd con uno predominante que deberia dirigir la estrategia de
tratamiento principal. Y respecto al tratamiento, el resultado final es con frecuencia
frustrante para el paciente, la familia y el propio médico*”*?2. Por ejemplo, los
dispositivos anti-sobredrenaje (DAS), que consituyen la medida mas elemental de
tratamiento, son todavia rudimentarios®?. A pesar del progreso en la tecnologia
valvular, el sobredrenaje de LCR continlda siendo una de las complicaciones mas
frecuentes en hidrocefalia derivada®“°.

Todos estos datos que hemos mencionado convierten el tema del sobredrenaje
valvular en un problema no resuelto. Creemos que es necesario un mejor
conocimiento o definicion del sindrome (conjunto de sintomas y signos posibles, no
excluyentes en cuanto al diagndstico) y sus diferentes patrones de presentacion
(clinicos y su correlato radioldgico) de modo que sea posible su identificacién
(diagndstico) y tratamiento (porqué no prevencion) precoces. Para ello, desde nuestro
punto de vista, en un primer momento habria que establecer criteros de diagndstico “a
posteriori”, es decir, definir el “Sindrome de Sobredrenaje Valvular” (SSV) como el
cuadro clinico que mejora con la reduccién del drenaje a través de la vdlvula. En

segundo lugar deberiamos ser capaces de evaluar “de forma estandarizada” (con
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herramientas comunes) los resultados de las distintas estrategias de tratamiento
empleadas en la actualidad, el nivel de complejidad alcanzado asi como la situacién de
los pacientes tras el tratamiento respecto al control de los sintomas, asi como la
influencia en estos parametros de determinadas variables que podrian considerarse
como factores de riesgo. Ello permitiria la realizacidon de auditorias de resultados intra-
centro, como medida de mejora de la practica clinica, tanto para analizar los
protocolos en un momento dado, como para evaluar resultados en cambios de
protocolo de manejo a lo largo de los anos. Permitiria ademas la comparacion inter-
centros de diferentes estrategias de tratamiento para grupos de pacientes similares.
Todo ello redundaria en la mejora de la practica clinica y de la atencién que prestamos

a nuestros pacientes®.
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3. HIPOTESIS Y OBJETIVOS DEL ESTUDIO.

3.1. Hipotesis.

Los conceptos actuales de sobredrenaje valvular son confusos y restrictivos en
cuanto al diagndstico. Es posible desarrollar un concepto preciso de sobredrenaje
valvular que incluya todas sus formas de presentacion, asi como el establecimiento de
herramientas para la estandarizacion de su manejo, de modo que puedan llevarse a

cabo comparaciones de resultados entre series similares.

3.2 Objetivos.

3.2.1. Objetivo general.

Elaborar una herramienta o modelo de estandarizacidon en el diagndstico de
sobredrenaje valvular basado en un concepto no excluyente (sintomas tipcos vy
atipicos), en la definicién de patrones clinico-radioldgicos de presentacion y en la
identificacidon de variables relacionadas con el nivel de complejidad del tratamiento
requerido y el grado de control de sintomas conseguido, variables que pudieran ser

consideradas factores de riesgo.
3.2.2. Objetivos especificos.

3.2.2.1. Definir las caracteristicas epidemioldgicas de los pacientes de
nuestro drea de referencia diagnosticados de sobredrenaje
valvular sintomatico y tratados mediante la aplicacién de un
protocolo de tratamiento escalonado, sin medidas activas de

prevencion.

3.2.2.2. Determinar la influencia de ciertas variables, analizadas en el
estudio, en los resultados obtenidos seguin el modelo propuesto

de estandarizacion.
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4. MATERIAL Y METODOS.

4.1. Sujetos del estudio. Criterios de inclusién.

4.1.1. Poblacion y periodo de estudio.

El estudio se desarrolla en la poblacién que tiene como centro de referencia
para patologia neuroquirdrgica infantil el Hospital Regional Universitario de Mdlaga,
Pabelldn Materno Infantil. La asistencia médico-quirurgica es llevada a cabo por la
Seccién de Neurocirugia Infantil dependiente del Servicio de Neurocirugia y la Unidad
de Gestion Clinica de Neurociencias. El periodo de estudio comprende desde Enero de

2003 hasta diciembre de 2014, momento en el que incluyé al paciente n2 100.

4.1.2. Criterios de inclusion.

4.1.2.1. La aparicién, en pacientes portadores de sistemas de derivacion
de LCR extratecales, de sintomas y/o signos que mejoran en intensidad o
frecuencia de presentacién, al menos de forma parcial o transitoria, con la

aplicacion de medidas de reduccion de la cantidad de drenaje.

4.1.2.2. Se incluyen también formas no sintomaticas que presentan en la
exploraciéon signos andmalos indicativos de sobredrenaje (asimetria o
hundimento craneal o datos de focalidad neuroldgica, como afectacién de pares

craneales, vias largas o edema de papila).

4.1.2.3. Los criterios de inclusién mencionados definen el concepto de

“Sindrome de Sobredrenaje Valvular” (SSV) que proponemos en este trabajo.

Se definen los criterios de inclusion de forma no excluyente, aceptando
cualquier sintomatologia (por lo tanto también formas atipicas o no previamente
relacionadas con el sobredrenaje) e incluso la posibilidad de formas silentes

identiificadas Unicamente por signos presentes en la exploracion. Se establece un
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diagndstico de sobredrenaje “a posteriori”, es decir, se incluirdn pacientes que
efectivamente han experimentado alguna mejoria (aunque sea parcial) con la
reduccion del flujo a través de la valvula. Con las dos premisas anteriores se evita el
sesgo de seleccion derivado de la aplicacion de criterios “restrictivos” mas
comunmente empleados y se asegura que todos los pacientes incluidos tendran alguna
forma de sobredrenaje. Entre las medidas de reduccion de la cantidad de drenaje se
encuentran las incluidas en el apartado 2.3., y van desde el aumento de presién de
apertura valvular a la externalizacién del sistema, pasando por la colocacién de
cualquier modalidad de DAS (simple o “en tandem”). Para los pacientes que no
mejoran pueden plantearse otros diagndsticos. La posibilidad tedrica de que pacientes
con sobredrenaje verdadero no experimenten ninguna mejoria con las medidas

mencionadas existe, y sera analizada en nuestra serie.

4.2, Disefio.

4.2.1. Metodologia de recogida de datos.

Se ha llevado a cabo un estudio prospectivo, no controlado. Los pacientes
fueron identificados en Urgencias o Consulta a Externa de Neurocirugia Infantil. Se
recogieron los sintomas y/o signos en la anamnesis y exploracion clinica y se analizaron
los estudios de neuroimagen de TAC y/o RMN existentes o se actualizaron en caso
necesario. A continuacién se procedid, de acuerdo con el protocolo quirurgico, a la
aplicacion de medidas de reduccion de la cantidad de drenaje a través del sistema
derivativo (apartado 2.3), dirigidas al control de sintomas. Los datos de los pacientes
gue cumplian los criterios de inclusion fueron registrados en una base de datos Excell
de actualizacion continua. El andlisis de los resultados se realizé en diciembre de 2015,
de modo que se exigid un seguimiento minimo de un afo. El tiempo de seguimiento
medio tras el diagndstico fue de 3,69 afios (rango de 1 a 10 afios). Al finalizar el

estudio, para cada paciente se habian recogido los siguientes parametros:
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— Fecha de nacimiento, género, antecedentes perinatales.

— Edad en la primera valvula (en meses)

— Etiologia de la hidrocefalia (primaria, disgenética o secundaria),
momento del diagndstico, antecedente de infeccién meningea
primaria (hidrocefalia post-infeccios) o secundaria (infeccion
valvular). Estudios de imagen preoperatorios.

— Fecha del primer tratamiento de la hidrocefalia, modalidad de
tratamiento, tipo valvular empleado, complicaciones
postoperatorias precoces. Estudios de imagen postoperatorios.

— Complicaciones durante el seguimiento: numero y tipo de
disfunciones valvulares, especificamente si se trataba de
episodios de obstruccién de catéter ventricular, medidas de
tratamiento empleadas, tipo valvular empleado. Estudios de
imagen durante el seguimiento, en particular la “imagen buena”
y la “imagen mala”.

— Desarrollo y control de crisis comiciales durante el seguimiento.

— Edad de inicio de los sintomas atribuidos a sobredrenaje y
patron temporal y postural, tipo de vadlvula en ese momento,
tipo de relleno valvular, estudios de imagen en el momento de la
inclusion (diagndstico de sobredrenaje).

— Estrategia de tratamiento empleada en el primer episodio de
sobredrenaje y en recurrencias, tipo de programacioén o revisién
valvular, tipo de sistema valvular empleado, aplicaciéon de
tratamiento neuroendoscépico o de expansion craneal. Cambios
en la clinica en respuesta al tratamiento y en el tamafo
ventricular en estudios seriados de imagen.

— Fecha de dltima valoracién en Consulta Externa o mediante
ingreso hospitalario y situacion de paciente en cuanto al control

de la sintomatologia.
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4.2.2. Protocolo de diagndstico y clasificacién.

4.2.2.1. Sintomas generales y especiales. Signos.

La cefalea ha sido descrita en la literatura como el elemento esencial para el
diagndstico de sobredrenaje valvular, tal y como hemos desarrollado en el apartado
2.1. En el estudio se sefialaron como “sintomas generales” la cefalea en sus distintas
formas de presentacion y otros sintomas asociados a la misma. Por el contrario, se
identificaron como “sintomas especiales” a aquellos distintos de la cefalea o que
constituian entidades diagndstico ya conocidas “per se”. Se recogid especificamente el
caracter postural o no de los sintomas asi como su cronologia (frecuencia de
presentacion, duracién, predominio horario). En la exploracién fisica se recogieron
como signos la presencia de anomalias de la bdveda craneal (asimetrias,

hundimientos) y datos de focalidad neurolégica (pares craneales, vias largas, edema de

papila).

4.2.2.2. Clasificacion radioldgica basada en la posicidon del catéter y la

morfologia ventricular.

Para cada paciente se revisaron la totalidad de estudios de neuroimagen
disponibles, comenzando por los previos a la colocacién de la primera valvula. Se
identific6 también el estudio post-derivaciéon con mejoria clinica, reduccién de tamafio
ventricular y ausencia de signos radiolégicos de sobredrenaje. A este estudio de
imagen basal se lo denomind “imagen buena” , y se consideré el estudio de referencia
para la comparacién con estudios posteriores. También se identificé la imagen
disponible, previa al diagndstico, con datos de sobredrenaje mdas marcados,
denominandola “imagen mala”. En el momento de aparicion de los sintomas se analizé
la Ultima neuroimagen realizada (puede coincidir con la “imagen mala”) o solicité un
nuevo estudio (TAC o RMN) en caso de no disponer de una reciente compatible con los

sintomas. Para esta “imagen diagndstica” se determind la posicidén del catéter proximal
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en el eje craneo-espinal y el cambio de tamafio y morfologia ventricular (reduccion,
colapso o dilatacion focal, unilateral o completa), su simetria y la existencia zonas de
aislamiento, todo ello respecto a la “imagen buena” y la “imagen mala” en el
seguimiento del paciente. En funcién de estos parametros se propone una clasificacion

radioldgica de sobredrenaje valvular: ver Tabla 5.

CIasificacic')n Reduccién de Reduccic’in de Cola.pso Aumenti) del
tamano tamano ventricular tamano
radiolégica * ventricular sin ventricular con pericatéter con ventricular
. colapso colapso aumento de parte
T|p0 pericatéter pericatéter del sistema
ventricular
(aislamiento)

2

Simetria ventricular (VL)

(3]

0 3

Dilatacion focal (VL) b

(porencefalica) . r

[g]

Reduccion focal (VL) d

1
Asimetria ventricular (VL) . . .

L SIS

Asimetria supra / e
infratentorial **

Tabla 5. *Clasificacién segun tamafio y morfologia ventricular y su relacién
con la punta del catéter. Se afiadira “x” en caso de punta de catéter de
localizacidén extra-ventricular. VL: ventriculos laterales. ** Corresponde al
IV-V aislado, siringomielia o ambos (IFV, ICCD y IRV en la clasificacién de Oi
y Abbott (Neurosurg Clin N Am 15, 2004)%04,
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En el estudio comparativo se identifica como “(-)” la parte del sistema
ventricular que presenta reduccidon de tamafio ventricular sin colapso sobre la punta
del catéter proximal de la derivacidn, mientras que el area ventricular sombreada
indica colapso ventricular sobre el catéter (luz ventricular virtual o ausente), todo ello
respecto a la “imagen buena”. Por el contrario, se representa como “(+)” el aumento de
tamaio ventricular respecto a la “imagen mala”, indicando aislamiento ventricular
(dilatacidn de parte del sistema ventricular con colapso pericatéter) o infradrenaje por
fallo valvular debido al sobredrenaje previo. Se identifican como “x” los casos con
punta de catéter proximal de localizacién extra-ventricular. Las zonas de reduccion-
colapso o dilatacién focales podrian aparecer en cualquier regidon del sistema
ventricular (asta frontal uni o bilateral, occipital, temporal o cuerpo de VL). La
clasificacidn propuesta tendrd relacion con la sintomatologia y definird junto con ésta
los patrones clinico-radioldgicos de presentacion del SSV o aquellos que aparecen
durante la evolucién del cuadro. Especialmente dificil de identificar es el sobredrenaje
con colapso focal, que a veces simula catéteres cortos o incluso fuera del sistema
ventricular. El colapso ventricular supratentorial puede conducir a un aislamiento
funcional o anatémico del IV-V (IFV, “isolated fouth ventricle”), siringomielia (ICCD,
“isolated central canal dilatation”) o ambos (IRV, “isolated romboencehalic ventricle”),

de acuerdo con la teoria de aislamiento de S. Oi1%4,

4.2.2.3. Patrones clinico-radiolégicos en el SSV. Patrones de
presentacion o primarios. Sintomas y su relacion con el cambio postural. El

ritmo horario en el SSV. Patrones evolutivos o secundarios.

Al tratarse de una recogida prospectiva de datos, cada paciente fue clasificado
en el momento de su inclusién en un tipo de patrén de presentacién, atendiendo a la
sintomatologia (caracter postural y cronologia) y su correlacién con la neuroimagen.
Para los primeros pacientes de cada forma de presentacién se cred la categoria o “tipo
de patron clinico-radioldgico”, de modo el cuadro fuera identificable y al mismo

tiempo diferenciable de otras formas de presentacién. El resto de pacientes fue
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incluido en categorias ya existentes, de modo que todos los pacientes de un grupo
tenian en comun un mismo tipo de patrdn clinico-radiolégico de presentacion. En
algunos casos, durante el seguimiento aparecio algun patrén clinico-radioldgico nuevo,
creandose una nueva categoria. Pacientes con un determinado patrén de presentacién
cambiaron de patrén con el paso del tiempo, de forma espontdnea o como respuesta
al tratamiento, por lo que podemos hablar de patrones clinico-radiolégicos “de
presentacion o debut” o “primarios” y patrones “evolutivos” o “secundarios”. Se
describen por lo tanto diferentes patrones clinico-radioldgicos en la presentacidn o en
seguimento del SSV, cuya relacién entre si viene recogida en la Tabla 6. Con el objeto
de sefalar las coincidencias con alguno de los tipos de sobredrenaje previamente

descritos en la literatura (ver apartado 2.1 y Tabla 3), elaboramos la Tabla 7.
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SINDROME DE SOBREDRENAIJE VALVULAR

PRES

(pre-sintom)

SOBREDRENAIJE

4

A

B C D

MM

INFRA-DRENAIJE

E F

N/

Hipotensidn
intracraneal
(sintomas
Anti-
ortostatismo)

B: episodios Breves de hipertension intracraneal
C: hipertensién intracraneal Crénica +/- episodios
agudos
D: pseuDotumor de causa valvular

E: correccion Excesiva
F: Fallo valvular

RADIOLOGIA: e RADIOLOGIA: Tipo 3
) RADIOLOGIA: Tipo 1 .
PUES Lo COLAPSO VENTRICULAR (punta de catéter) DILATACION VENTRICULAR
NO COLAPSO (- frec. Tipo 0)
VENTRICULAR -rec. 1ipo
(-frec. Tipo 1)
Relleno Relleno valvular:
<m._<.c_m~ Relleno valvular lento HeEE
rapido Lento: F
> < > < > <

p_presintomas p_hipotensién

p_hipertension-colapso

p_hipertensidn-dilatacion

Tabla 6. Patrones clinico-radiolégicos en el SSV.
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L B L |

rRoER

SINDROME DE SOBREDRENAJE VALVULAR

PRES
(pre-sintom)

SOBREDRENAJE

INFRA-DRENAIJE

B

C

E

5 Intermitent
Intracranial 5
hypotension proximal
wuﬁm.-n— H/A obstruction
P (SVS)
Asymptomatic Postural H/A
Overdrainage Overdrainage,
Normal ICP LICP
inLP
Funct. shunt Funct. shunt
Overdrainage, oo
a Complex
Negative ON-OFF
pressure

Shunt failure

Increased ICP without
with working ventricular Shunt related
shunts enlargement migraine
Underdrainage Underdrainage
1ICP tICP
NON-funct.
Funct. shunt shunt
Chronic Headache
Proximal (ventricular catheter) dysfunction subdural unrelated to
collections shunt

Tabla 7. Comparativo de clasificaciones de sobredrenaje.

91



BIENVENIDO ROS LOPEZ
28-6-17
TESIS DOCTORAL. SINDROME DE SOBREDRENAJE VALVULAR. PROPUESTA DE UN SISTEMA
DE ESTANDARIZACION. ESTUDIO PROSPECTIVO DE UNA SERIE DE 100 PACIENTES
EN EDAD PEDIATRICA.

Se establecieron los siguientes tipos clinico-radiolégicos primarios y

secundarios:

Patrén PRESINTOMATICO (PRES): definido como situacion de ausencia de

sintomas pero con signos de sobredrenaje presentes en la exploracién
(anomalias de la bdéveda craneal como dismorfia grave, asimetrias,

hundimientos de colgajo) y radiologia de sobredrenaje.

Patrén de sintomas Anti-ortostatismo (A): definido como sintomas con la

incorporacion (sedestacidn, bipedestacién) similares a la cefalea espinal o post-
puncién lumbar y que mejoran con el decubito. Radiolégicamente se
caracteriza por reduccién de tamafio ventricular respecto a la “imagen buena”
sin colapso ventricular generalmente sobre la punta del catéter (radiologia Tipo
0, menos frecuentemente Tipo 1). Presentan relleno valvular rapido tras el
bombeo. Coincide con tipos descritos previamente en la literatura (Tabla 3 y
Tabla 6). Puede ser el debut del SSV o aparecer tras la correccion de
sobredrenaje con colapso ventricular. Requiere diagndstico diferencial con el
Sindrome de Intolerancia Ortostatica (SI0) asociado a dilatacion ventricular (ver

Patrén |, Ey F).

Patron de episodios Breves o intermitentes de hipertensiéon intracraneal (B):

episodios autolimitados de sintomas agudos de minutos-horas de duracién con
resolucién completa (espontdnea o en respuesta al tratamiento),
permaneciendo el paciente asintomatico entre los episodios. Es caracteristica la
presentacion nocturna, a veces en forma de despertar o crisis de llanto.
Durante el episodio la imagen muestra colapso ventricular peripunta
(radiologia Tipo 1) y el relleno valvular es lento, aunque en los periodos
asintomaticos (frecuentemente cuando el paciente recibe atencidon por el
neurocirujano) puede desaparecer el colapso en imagen y presentar un relleno
rdpido (se requiere sospechar el cuadro para su diagndstico adecuado).
Coincide con tipos descritos previamente en la literatura (Tabla 3 y Tabla 6).

Requiere diagnéstico diferencial con el fallo valvular (F).
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Patron de sintomas Crénicos con o sin _episodios agudos (C): el paciente

presenta sintomas de moderada intensidad de dias, semanas o meses de
duracidon, con agudizaciones habitualmente, pero no encontrandose
completamente libre de sintomas entre las mismas. Las actividades de la vida
diaria se ven afectadas. Una forma croénica es el aumento de la frecuencia de
crisis comiciales en pacientes epilépticos. Existe generalmente en imagen
colapso ventricular peripunta (radiologia Tipo 1, menos probable tipo 0) y el
relleno valvular es por lo tanto habitualmente lento. Requiere diagndstico

diferencial con el fallo valvular (F).

Patron de pseuDotumor valvular (D): es trata de un cuadro similar al

“pseudotumor cerebri”, inducido por la derivacién créonica de LCR,
probablemente por congestién venosa y elastancia cerebral aumentada (ver
teorias fisiopatoldgicas en el apartado 2.1). Describimos dos formas de

presentacion:

— D1: sintomas de hipertension intracraneal aguda mantenidos en el tiempo
y de alta intensidad, como cefalea, vémitos, postracidon, somnolencia,

focalidad neuroldgica en forma de paresia de pares craneales (VI par)

— D2: sintomas mas leves, cronicos o ausentes pero con edema de papila en
el fondo de ojo como expresidon de hipertension intracraneal grave de

larga evolucion.

Es indispensable la exploracion del fondo de ojo. Existe en imagen colapso
ventricular peripunta (radiologia Tipo 1) y el relleno valvular es lento. Requiere
diagnéstico diferencial con el fallo valvular (F). Podria corresponder con varios
de los tipos descritos previamente en la literatura (Tabla 3 y Tabla 6) y, en
concreto, con los conceptos de “hidrocefalia de volumen normal” de Engel,
“disfuncidon valvular sin dilatacién ventricular” de McNatt y “pseudotumor

hidrocefalico o valvular” de Rekate.
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Patrén de alslamiento ventricular de causa valvular (l): se define como la

coexistencia de sobredrenaje de algunos compartimentos ventriculares (con
colapso de los mismos) con el infradrenaje de otros (dilatados o aislados
. . . .z “w: ”n a
propiamente dichos), siempre en relacidn con la “imagen buena” y la “ imagen
mala” (radiologia Tipo 2). Los sintomas pueden ser por lo tanto de sobredrenaje
(tipos B,C,D), de infradrenaje (E,F) o de ambos. Puede ser intermitente, aunque
con aumento de tamafio del ventriculo no colapsado, a diferencia del patrén B.
El diagndstico es radiolégico vy el relleno valvular serd lento. Requiere

diagndstico diferencial con el fallo valvular (F).

Patron de correccion de sobredrenaje con infradrenaje revErsible (E): no es una

forma de primera presentacion del SSV, sino que aparece siempre tras el
tratamiento de alguna forma de sobredrenaje, por sobre-correccidon del mismo.
Es por tanto una forma de infradrenaje tedricamente reversible, con sistema
valvular funcionante (bastard regular a la baja la presidon de apertura valvular o
reducir el efecto del DAS). Existe un aumento de tamafo ventricular respecto a
la imagen en el diagndstico de sobredrenaje y sobre la“imagen mala” previa
(radiologia Tipo 3) y el relleno valular es rdpido. Requiere diagndstico
diferencial con el fallo valvular (F), situacién en la que el relleno valvular, por el
contrario, es lento y requiere ademads el recambio valvular al ser irreversible.

Podemos distinguir tres situaciones:

— E1: sin traduccidn clinica. Situacion deseable, el objetivo del tratamiento
en el SSV. Aumento leve o moderado (a veces imperceptible), de tamafio
ventricular sobre la imagen de sobredrenaje, pero con relleno valvular

adecuado.

— E2: con sintomas leves o tolerables, de menor entidad que en la fase de
sobredrenaje. A veces es una situacion aceptable, no alterando
actividades de la vida diaria de forma significativa. Aumento moderado de
tamafio ventricular (puede llegar a ser importante) respecto a la imagen

de sobredrenaje.
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— E3: con sintomas no tolerables que alteran las actividades de la vida diaria,
como ataxia de la marcha, alteracién cognitiva, incontinencia urinaria,
signos focales (Parinaud, VI par), somnolencia, excepcionalmente
hipertermia en algunos pacientes. Existe dilatacién ventricular importante
respecto a la imagen de sobredrenaje; requiere ajuste de presién valvular
o del DAS para mejoria de los sintomas. Puede presentarse en forma de
Sindrome de Intolerancia Ortostatica (E-SIO) por lo que habra de
diferenciarlo del patrén A, siendo los tratamientos de cada patrén

opuestos.

Patrén de Fallo valvular en paciente con antecedente de sobredrenaje (F). Este

patrén se basa en la propuesta de que un fallo valvular puede ser la primera
forma de manifestacion de sobredrenaje valvular con colapso ventricular
previamente silente. Un recambio valvular que no tenga en cuenta este aspecto
conducira nuevamente a una situaciéon de sobredrenaje y a fallos valvulares
repetidos. Es la forma de mayor gravedad al implicar riesgo de deterioro
neurolégico progresivo, con aparicién de focalidad neuroldgica (pares craneales
especialmente VI par y signo de Parinaud) y coma. Existe un aumento de
tamano ventricular respecto a la “imagen mala”, sin colapso ventricular
peripunta y el relleno valvular es lento o nulo. Puede presentarse en forma de
Sindrome de Intolerancia Ortostatica (F-SIO), por lo que habra de diferenciarlo
del patrén A y E (E-SIO). Requiere también diagndstico diferencial con las
formas de sobredrenaje con relleno lento (B, C y especialmente D por la
posibilidad de aparicidn en esta ultima forma de edema de papila y afectacion
del VI par, estas formas presentan colapso ventricular peripunta), y con el
aislamiento ventricular (I, también con colapso peripunta) y con el infradrenaje
reversible (E, con relleno valvular rdpido). De forma excepcional hemos
encontrado un caso de dilatacion ventricular con relleno valvular lento que tras
la externalizacion del sistema mostré permeabilidad valvular y relleno rapido: el
catéter se encontraba en la vecindad del plexo coroideo, por lo que creemos
gue puede existir una forma de aislamiento ventricular completo por colapso
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focal por plexo que simula una situacion F (no obstante es recomendable
actuar con sospecha de fallo valvular). Denominamos “12 F” al primer fallo
valvular proximal en un paciente con sobredrenaje radiolégico y colapso
ventricular peri-punta previo. Otra forma particular es la que hemos
denominado “F oculto”: se trata de una situacidn de infradrenaje con aumento
de tamafo ventricular que sigue al tratamiento del sobredrenaje, pero con
relleno valvular lento a diferencia de la situacion E. Nos indicaria que el
sobredrenaje es capaz de “ocultar” el fallo valvular proximal parcial
(obstruccién parcial de catéter ventricular) y que el fallo valvular sélo se

manifiesta tras la correccién del sobredrenaje que lo oculta.

Sintomas y su relacién con el cambio postural.

La incorporacién puede causar la aparicion de sintomas que mejoran con el
decubito. El paciente se encuentra peor incorporado. Denominamos a este fendmeno
“efecto ortostatico negativo”(EON). Es caracteristico de la cefalea espinal y del patrén
A de sobredrenaje y por otro lado también del SIO que puede aparecer en los patrones
I, Ey F (I-SIO, E-SIO, F-SIO). En el patrén A, al tratarse de una situacién de hipotension
de LCR, los sintomas mejoran con medidas de control de sobredrenaje, aumentando la
presién de apertura valvular o con la colocacién de DAS. También teoricamente
podrian presentarse sintomas de EON en pacientes tratados con DAS insuficientes,
requiriendo sistemas de mayor potencia. En el I-SIO la mejoria también se producira
con la misma medida, al corregir es sobredrenaje que provoca el aislamiento
ventricular. En el E-SIO (infradrenaje) se obtendrda mejoria con la medida opuesta,
aumentando el drenaje valvular (revirtiendo la correccidn excesiva del sobredrenaje) y
en la forma F-SIO la clinica mejorard con el tratamiento del infradrenaje debido al fallo
valvular mediante la sustitucion valvular. En otras ocasiones los sintomas mejoran con
el ortostatismo y empeoran con el decubito, lo que hemos denominado “efecto

ortostdtico positivo” (EOP). El EOP aparece en pacientes portadores de DAS (sobre
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todo dispositivos antigravitatorios) que prefieren la sedestacion o bipedestacién en la
que el sistema valvular controla mejor la hipotension de LCR, por lo que hablariamos
de un EOP por efecto antigravitatorio o EOP-DAS. En casos de EOP puede darse la
circunstancia que pacientes con infradrenaje (por ejemplo en situaciones tipo E)
mejoren con la incorporacién debido al sobredrenaje por sifonaje que acompafia al
ortostatismo; se trataria en este caso de un “EOP por sifonamiento” que tedricamente
podria darse también en casos excepcionales de patron F con obstruccién proximal
parcial, de forma similar al “F oculto” que hemos descrito anteriormente. Sintomas
tanto de EON como EOP pueden aparecer de forma inmediata al cambio postural
(segundos-minutos) o de forma diferida (horas) (ver ritmo horario en el SSV), siendo a
veces posible incluso apreciar cambios en el relleno valvular con el cambio postural
que denominamos “fendmeno ON/OFF valvular”, también de forma inmediata o

diferida.

Sintomas y | SOBREDRENAIJE AISLAMIENTO INFRADRENAIJE

cambio postural

Efecto Cefalea espinal SIO

ortostatico

negativo (EON) Patron A Patron | Patron Ey F

DAS ausente o DAS ausente o
insuficiente insuficiente

Efecto Efecto DAS Efecto DAS Efecto por

ortostatico sifonamiento

positivo (EOP) (Patrén E)
“F oculto”

Tabla 8. Sintomas y cambio postural.
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El ritmo horario en el SSV.

Con el seguimiento a largo plazo de pacientes con sobdredrenaje y el andlisis de
la respuesta al tratamiento, hemos podido comprobar que las manifestaciones clinicas
pueden cambiar a lo largo del dia. Por ejemplo es caracteristico que los pacientes con
sobredrenaje con colapso ventricular (patrones B, C, D) presenten sintomas a lo largo
de la noche, por lo que presentan un sueifo inquieto o alterado a veces con
“despertares” en los que pueden referir cefalea, a veces con vémitos, o simplemente
presentar crisis de llanto nocturnas (que hemos visto en nifios pequefios o pacientes
con PCl). En paciente estudiados con monitorizaciéon de PIC, se aprecian trenes de
ondas B de alta amplitud o incluso pre-plateaus u ondas A verdaderas que se repiten
durante la noche y que podrian estar en la génesis de esos despertares. También es
frecuente que el paciente se despierte por la mafana con cefalea (“cefalea
despertador”). Es muy importante la respuesta a la primera incorporacion de la
manana. Pueden presentar sintomas con el ortostatismo, a veces rapidamente, a
modo de “EON inmediato” o rdpido. Esto indica hipotensidn de LCR (patréon A) por falta
de antigravitacion. Frecuentemente el paciente se tumba de nuevo para volver a
intentarlo un poco mas tarde. A veces la segunda incorporacidén o las siguientes se
toleran mejor, sobre todo en pacientes ya portadores de DAS, que parecen entrar en
funcionamiento con cierta lentitud para las necesidades del paciente a primera hora
de la mafiana. Durante la mafana, que coincide con la actividad escolar, pueden
presentar patréon de sintomas mas habitualmente A, B o C. Los cuadros de mayor
intensidad (incluidas forma D1) requieren atencidn por cuidadores o incluso se avisa a
la familia para su atencién médica. Las formas D2 pueden pasar desapercibidas, por lo
gue es necesario que los cuidadores presten atenciéon a la agudeza visual, y
exploraciones oftalmoldgicas repetidas en pacientes de mayor riesgo. Es importante
preguntar también por episodios de menor intensidad, anotando la frecuencia de los
mismos o su cronicidad. Algunos autores han aconsejado tratar el sobredrenaje si los
episodios son frecuentes (por ejemplo 2 al mes), pero probablemente lo mejor sea
prevenirlos. Al final de la mafiana o de la jornada escolar algunos paccientes necesitan

tumbarse y descansar, lo que hemos denominado como “efecto siesta”; este descanso
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les permite estar mejor por la tarde. Al final de la tarde pueden de nuevo aparecer
sintomas, a veces del tipo “EON diferido” o lento, puede que relacionados con el
cansancio. Otros pacientes se encuentran mejor por la tarde, a modo de “EOP
diferido”, bien por efecto DAS o por sifonamiento (Ver Tabla 8). El ritmo horario
depende por lo tanto de cada caso individual, del tipo de patrén de sobredrenaje, del
tipo de tratamiento que ha recibido (efecto del DAS) y de la actividad del paciente,
pero suele existir un ritmo caracteristico para cada paciente en un periodo temporal

determinado.
Patrones “evolutivos” o “secundarios”.

Los patrones de presentaciéon del SSV, es decir, la forma de primera
manifestacion del sobredrenaje, podemos denominarlos “patrones clinico-radioldgicos
PRIMARIOS”. En el seguimiento de los pacientes se observa que la tendencia que
presentan es hacia la reaparicion de los sintomas con el mismo patréon de debut. El
sobredrenaje valvular es una enfermedad crdnica y recidivante, por lo que una vez
aparecida no se autolimitard ni resolverda, precisando siempre tratamiento. Como
hemos mencionado, la recidiva suele tener la misma forma que la primera
manifestacion, es decir, la norma es el “patron PRIMARIO RECURRENTE”. Si no se trata,
los episodios sintomaticos se sucederan cada vez con intervalos libres de sintomas mas
cortos, como si se aceleraran, y con sintomas mas graves, por lo que es también una
enfermedad progresiva. Si la forma de manifestacion cambia respecto al patrén
primario hablariamos de “patrones EVOLUTIVOS o SECUNDARIOS”. Esto se puede
producir de forma espontanea o, mas frecuentemente, en respuesta al tratamiento.
Hemos observado que los patrones PRIMARIOS pueden convertirse durante el
seguimiento en cualquier tipo de patrén SECUNDARIO, aunque hay algunos tipo de
cambio mas caracteristicos. El estado E1 es el ideal a alcanzar, pero a veces sélo se
puede mantener un ventriculo no colapsado a expensas de mantener una dilatacién
forzada que produce sintomas. En los casos de ON/OFF sintomatico (no confundir con
el valvular), se pasa de estados de colapso ventricular con sintomas de sobredrenaje a

dilataciones sintomaticas, de modo que el paciente no tiene periodos prolongados
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libres de sintomas y frecuentemente hemos de recurrir a protocolos de retirada
valvular. En los intervalos libres de sintomas debemos considerar que el paciente
sigue padeciendo un SSV y debemos conocer su patrén primario de presentaciény el o
los patrones secundarios que ha manifestado. La uUnica forma de salir de este
diagnodstico de SSV seria alcanzar un “estado de independencia valvular” (EIV) bien de
forma pasiva o activa (mediante tratamiento de la hidrocefalia mediante
neuroendoscopia), estado que, idealmente, requiere retirada o ligadura valvular con

monitorizacion de PIC.

4.2.3. Protocolo quirurgico. El tratamiento escalonado. Niveles de

complejidad en el tratamiento del SSV.

Hemos decrito con anterioridad las diferentes medidas terapéuticas de las que
disponemos en el tratamiento del SSV (VER APARTADO 2.3). En nuestro Centro la
politica general sobre el sobredrenaje valvular ha sido de tratarlo una vez aparecidos
los sintomas, basdndonos en las publicaciones cldsicas en las que las tasas de
sobredrenaje estaban por debajo del 10% (VER APARTADO 2.1 y TABLA 3). La linea
general de tratamiento durante la duraciéon del estudio consistié en el intento de
control de sintomas con medidas quirdrgicas de dificultad técnica y riesgo
progresivamente crecientes (tratamiento escalonado). Hemos comprobado que el
tratamiento médico no produce una mejoria duradera, por lo que sélo lo
recomendamos en agudizaciones de sintomas y en espera de otras medidas. El
reposicionamiento de catéteres o del sistema de derivacién en otra localizacién sélo
fue posible en casos con dilatacién del sistema ventricular parcial (dilataciones
porencefalicas), asimétrica o completa (aislamientos o fallo valvular). Se prefirié
siempre, de acuerdo con la literatura, el cambio del modelo valvular para aumentar la
presién de apertura valvular. En los casos en los que no se consiguio el control de
sintomas se optd por la colocacion de DAS. Dado el escaso éxito a corto plazo del
aumento de la presion de apertura valvular como Unica medida, a lo largo del estudio

la politica cambid para afadir siempre algin DAS en el primer recambio valvular. No
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hay ningun estudio que sefiale la superioridad de un tipo de DAS respecto a otro. Se
emplearon de forma aleatoria incialmente, pero en casos de mayor dificultad en el
control de sintomas fue necesario combinar distintos DAS en sistemas “en tandem”,
gue consideramos de mayor nivel de complejidad puesto que no existe experiencia
publicada sobre los resultados de esta combinacién y ademas es dificil explicar el
mecanismo por el que actlan. En casos refractarios se opté por medidas de mayor
complejidad aun, como protocolos de retirada valvular con o sin ventriculostomia
endoscoépica (en casos de hidrocefalias de naturaleza no comunicante con dilatacién
ventricular) o expansiones craneales (en casos de desproporcidén craneo-cerebral). La
derivacién del espacio subaracnoideo traté de evitarse en la medida de lo posible, por
el riesgo no claramente evaluado en la literatura de herniacién amigdalar secundaria a
largo plazo (VER APARTADO 2.3). La secuencia de medidas de tratamiento adoptadas
bajo el principio de tratamiento escalonado de menor a mayor dificultad y riesgo,

guedan reflejadas en la Tabla 9.

Nivel | Complejidad | Definicion

1 Baja Observacién, tratamiento médico, reposicionamiento de
catéteres o del sistema de derivacién, aumento de la presién
de apertura de la valvula

2 Media Colocacién de DAS de forma aislada o “en linea” con valvulas
fijas o programables diferenciales de presion

3 Alta Combinacién de DAS (en “tandem”)

4 Extrema Protocolos de retirada valvular (PRV) con o sin VPM
Derivaciones del espacio subaracnoideo o cisternal
Expansion craneal supra o infratentorial

Tabla 9. Niveles de complejidad de tratamiento en SSV. DAS: dispositivo anti-
sobredrenaje (antisifon de membrana, antigravitatorios, valvulas autoregulables o
sistemas de control de flujo). VPM: ventriculostomia premamilar.
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4.2.4. Protocolo de seguimiento. Grado de control de sintomas: la

Puntuacion SSV.

El seguimiento de los pacientes incluidos en el estudio se llevé a cabo en la
Consulta Externa de Neurocirugia Infantil, Pabellén Materno-Infantil, del Hospital
Regional Universitario de Madlaga. Se programaron revisones ambulatorias con un
minimo de una anual y siempre que aparecieran sintomas (de forma preferente antes
de la primera semana). En cada revision se anotaron datos de situacidén clinica,
presencia o no de sintomas o signos y sus caracteristicas, Ultima neuroimagen, tipo de
patron clincio-radioldgico de seguimiento (igual al de presentacidn o nuevo patron),
tipo de relleno valvular a la palpacién y necesidad de modificacién de programacion de
presion valvular o de DAS o de nuevos procedimientos quirdrgicos por persistencia o
reaparicion de sintomas. Para la ultima revision se identificaron, para cada paciente, el
nivel mds alto de complejidad de tratamiento alcanzado en todo el seguimiento, asi
como la situacion del paciente respecto al control de los sintomas (respuesta al
tratamiento). Dado el cardcter cambiante de la situacidon clinica de los pacientes, se
valord la situacion clinica a lo largo del dltimo afo. Al no existir en la literatura ninguna
escala que pudiera recoger los diferentes estados clinicos para esta patologia, se
elabora una escala que denominamos Puntuacién SSV y que se desarrolla en la Tabla
10. Se tienen en cuenta la presencia de sintomas, su frecuencia de presentacién, el
tipo de farmacos empleados, la necesidad de valoracién por Neurocirugia, de
reprogramacién valvular, de hospitalizacion, de tratamiento quirdrgico asi como la

repercusidn de los sintomas en el desarrrolo de las actividades de la vida diaria.
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Situacion | Puntuacion | Concepto Definicion
Excelente 100 Ausencia de | Valvula no funcionante (con verificacion
(Hidrocefalia | sintomas con | quirdrgica: ligada o retirada) y al menos una de
resuelta) independencia las condiciones siguientes:
valvular probada — control de PIC satisfactorio
— flujo patente por estoma (si se ha
realizado VPM)
90 Ausencia de | Sospecha de vélvula no funcionante (no
(Hidrocefalia | sintomas con | verificado quirdrgicamente) y flujo patente por
compensada) | sospecha de | estoma (si se ha realizado VPM)
independencia
valvular

Buena 80 Sintomas leves | Ausencia de datos de fallo valvular, con ausencia
infrecuentes de sintomas o sintomas que mejoran con reposo
(maximo 1 episodio | o analgesia de primera linea (paracetamol,
al mes) metamizol, AINES), no requieren atencion

70 Sintomas leves | neuroquirdrgica y no alteran de forma
frecuentes (> 1 | significactiva las actividades de la vida diaria
episodio al mes)

Regular 60 Sintomas Ausencia de datos de fallo valvular, con sintomas
moderados que requieren analgesia de segunda linea
infrecuentes (opiaceos menores —tramadol, codeina-),
(maximo 1 episodio | antimigrafosos, atencién neuroquirdrgica
/ 3 meses) ambulatoria, reprogramacion valvular o que

50 Sintomas alteran de forma significativa las actividades de
moderados la vida diaria
frecuentes (> 1
episodio / 3 meses)

Mala 40 Sintomas graves | Ausencia de datos de fallo valvular, con sintomas
infrecuentes que requieren hospitalizacion, reprogramacion
(maxmo 1 episodio / | valvular, analgesia intravenosa, opiaceos
6 meses) mayores o corticoides

30 Sintomas graves
frecuentes (> 1
episodio / 6 meses)

Muy mala 20 Riesgo neuroldgico | Ausencia de datos de fallo valvular, con sintomas
infrecuente que requieren hospitalizacidn para
(maximo 1 episodio | procedimientos invasivos (puncién lumbar) o
/ afio) tratamiento quirurgico

10 Riesgo neuroldgico
frecuente (>1
episodio / afio)
Exitus 0 Exitus Exitus como consecuencia de complicaciones de

la hidrocefalia o del tratamiento quirdrgico

Tabla 10. Grado de control de sintomas: la Puntuacién SSV. Se considera la situacién
clinica durante el ultimo afio de seguimiento. El control de PIC es satisfactorio si es
mejor que el estudio previo a la retirada valvular. VPM: ventriculostomia premamilar.
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4.2.5. Variables.

Para cada caso se recogieron: edad en la primera valvula (en meses), género,
etiologia, tipo valvular (primera valvula), antecedentes de infeccidon meningea
(hidrocefalia postinfecciosa o infeccion valvular), antecedentes de malfuncién valvular
y tipo (especificamente si se trataba de episodios de obstrucciéon de catéter
ventricular), edad de inicio de sintomas atribuidos a sobredrenaje, tipo valvular al
inicio de los sintomas, patron clinico-radiolégico de presentacidn, tiempo de
seguimiento, nivel de complejidad de tratamiento alcanzado y grado de control de

sintomas (Puntuacién SSV) en el ultimo afio.

4.3, Analisis estadistico.

El andlisis estadistico fue llevado a cabo en el Departamento de Medicina
Preventiva y Estadistica de la Universidad de Malaga, con el programa SPSS Statistics
18.0. Se realizé un analisis descriptivo mediante tablas de frecuencia para variables
cualitativas y estadisticos descriptivos de centralizacién y dispersién para variables
cuantitativas. Para el analisis inferencial se realizaron la T Student y el test de Mann-
Withney para variables dicotémicas y los tests ANOVA y Kruskal-Wallis para variables
categdricas. Aunque se reflejan en las tablas los resultados de ambos tipos de test,
serdn mas adecuados para el andlisis estadistico aquellos no paramétricos (Mann-
Whithney y Kruskal-Wallis) al ser la complejidad una variable ordinal y al presentar la
Puntuacion SSV una alta variabilidad. Para variables cuantitativas se determinaron
coeficientes de correlacidn. Se considerd la existencia de significacion estadistica para

valores de p< 0,05.

4.4. Limitaciones del estudio.

Las limitaciones de este estudio derivan de la ausencia en la literatura cientifica
de criterios e instrumentos universalmente aceptados para el diagndstico y

tratamiento del sobredrenaje valvular y para la evaluacién de resultados.
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5. RESULTADOS.

5.1. Analisis descripitivo de las variables.

Procedemos al analisis descriptivo de las variables:

5.1.1. Edad en la primera valvula: la media de edad en el momento de
colocacién de la primera valvula fue de 17,90 meses (rango 1 a 180 meses) con
una mediana de 1 mes. Existe por lo tanto un predominio de hidrocefalias
congénitas o del recién nacido, primarias o secundarias. Los datos de edad en la

primera valvula, tipo de primera valvula, edad al diagndstico y tipo de valvula al

diagnodstico vienen representados en la Tabla 11.

Edad 12 valvula Tipo 12 Valvula al Edad al
(meses) valvula | diagnéstico diagndstico
(meses)
Media 17,90 pm 59 44 Media 73,98
Mediana 1 pb 2 3 Mediana 71
Desv. 35,103 | ajust. 34 45 Desv. 41,471
Tipica Tipica
Min 1 DAS 3 6 Min 8
Max 180 dp 2 2 Max 180

Tabla 11. Edad en la primera vélvula, tipo de primera valvula, edad al
diagnéstico y tipo de valvula al diagndstico. pm: presién media; pb: presion
baja; ajust.: vdlvula ajustable; DAS: dispositivo anti-sobredrenaje; dlp:
derivacién lumboperitoneal .

5.1.2. Género: la serie consta de 56 varones y 44 mujeres.
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5.1.3. Etiologia: la etiologia mas frecuente fue Ila hidrocefalia
posthemorrdgica del prematuro (HPHP, 33 casos), seguida de la hirocefalia
tumoral (HT, 23 casos), hidrocefalia postinfecciosa (HPI, 11 casos) y la espina
bifida (SB, 11 casos). La distribucion de casos por etiologia en el total de la serie
queda reflejada en la Tabla 12. De cara al analisis inferencial se agrupan las
etiologias en las siguientes categorias: hidrocefalia secundaria con 49 casos
(HPHP, HPI, HCS, HHIC), hidrocefalia tumoral (HT) con 23 casos e hidrocefalia
primaria-disgenética con 28 casos (HCP, SB, HCD, HTICI) (VER TABLA 13).

Etiologia | Frecuencia/ %
HPHP 33
HPI 11
HT 23
HCP 7
SB 11
HCS 4
HHIC 1
HCD 9
HTICI 1
Total 100

Tabla 12. Etiologia. HPHP: hidrocefalia posthemorragica del prematuro; HPI:
hidrocefalia postinfecciosa; HT: hidrocefalia tumoral; HCP: hidrocefalia
congénita primaria; SB: Spina Bifida; HCS: hidrocefalia congénita secundaria;
HHIC: hidrocefalia por hemorragia intracraneal; HCD: hidrocefalia congénita
disgenética; HTICI: hipertensidn intracraneal idiopatica.

Etiologia N
h_secundaria: HPHP, HPI, HCS, HHIC 49
h_tumoral: HT 23
h_primaria_disgenética: HCP, SB,HCD, HTICI 28

Tabla 13. Etiologia: agrupaciones.
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5.1.4. Tipo valvular: 12 valvula. La mayoria de las vdlvulas implantadas
por primera vez fueron diferenciales de presion, de presién media (59 casos),
seguidas de valvulas diferenciales de presién ajustables (34 casos). Las valvulas
fijas de baja presion estan en desuso. Los DAS apenas se emplearon en la
primera implantacion, al no existir en la serie una politica activa de prevencion
del sobredrenaje. Las vdlvulas lumboperitoneales apenas se emplearon, estando
su indicacion limitada a hipertension intracraneal idiopatica o
pseudomeningocele pesistente sin dilatacidn ventricular. Los datos de edad en la
primera valvula, tipo de primera valvula, edad al diagndstico y tipo de valvula al

diagndstico vienen representados en la Tabla 11.

5.1.5. Infeccion meningea: se considerd que habia existido infeccidn
meningea tanto en hidrocefalias postinfecciosas (HPl) como en situaciones de
infeccidn valvular antes del diagndsico de sobredrenaje, de cara a determinar si
este dato favorecia o no el desarrollo de SSV. En nuestra serie 26 casos

presentaron infeccién meningea frente a 74 que no.

5.1.6. Disfunciéon valvular y fallo proximal: en la serie, 36 casos
presentaron disfuncién valvular de algun tipo antes del diagnéstico de
sobredrenaje, frente a 64 que no la presentaron. De los casos de disfuncion
valvular, 16 de 36 fueron disfunciones proximales por obstruccion del catéter

ventricular de la derivacion.

5.1.7. Edad de inicio de los sintomas: la edad media de diagndstico o
presentacion de sintomas fue de 73 meses (mediana de 71, rango de 8 a 180
meses). Es decir, la sintomatologia aparecié en nuestra serie, de media, a los 6
afios de edad, pero el sobredrenaje puede manifestarse clinicamente en edades
incluso inferiores al afio. Los datos de edad en la primera valvula, tipo de primera
valvula, edad al diagndstico y tipo de vdlvula al diagndstico vienen representados

en la Tabla 11.
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5.1.8. Tipo valvular al inicio de los sintomas: puesto que algunos
pacientes habian presentado disfunciones valvulares antes de la aparicién de
sintomas de sobredrenaje, se produjeron recambios valvulares de valvulas fijas
de presidon media por valvulas ajustables. De este modo, en el momento del
diagndstico de SSV, la mitad de los pacientes seguia portando valvulas fijas de
presion media, de acuerdo con la politica de no adoptar medidas activas de
prevencion del sobredrenaje. Los datos de edad en la primera valvula, tipo de
primera valvula, edad al diagndstico y tipo de vdlvula al diagndstico vienen

representados en la Tabla 11.

5.1.9. Patréon clinico-radiolégico de presentacidon: un total de 67
pacientes presentaron como debut “sintomas generales” (VER APARTADO 4, de
MATERIAL Y METODOS). La cefalea fue el sintoma fundamental, acompafiada de
diferentes grados de irritabilidad, decaimiento, cansancio, somnolencia (en un
caso paroxistica), alteracion de comportamiento y nduseas/vomitos. La cefalea
tuvo un cardcter ortostatico acompafiado de mareo y sensacidon de vision
borrosa en 18 casos. En 4 casos la cefalea se acompafia de dolor abdominal
localizado sobre la zona de cicatriz de minilaparotomia (en un caso ademas el
paciente nota aumento de debilidad en una extremidad con paresia leve de base,
lo que se traduce en mayor torpeza de la marcha). En 2 casos la cefalea se
acompafia del aumento de la frecuencia de crisis comiciales (pacientes con
epilepsia diagnosticada previamente). En 1 caso la cefalea se describe como
dolor localizado especificamente sobre la vdlvula, en 1 caso se acompafia de falta
de atencién y concentracidn y en otro se asocia a estrabismo con diplopia. Un
total de 31 pacientes presentaron como primera manifestacién del sobredrenaje
sintomas denominados como “especiales”. 20 pacientes debutaron como un
cuadro de hipotonia global o laxitud, con decaimiento-letargia, irritabilidad, a
veces crisis de llanto (especialmente nocturnas) y mala tolerancia oral; en uno de

los casos aparecid un cuadro llamativo de movimientos cefélicos del tipo “bobble
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head doll syndrome”, que desaparecio tras reprogramacion valvular ascendente.
Este cuadro de “hipotonia” aparece como forma de presentacién en lactantes y
pacientes con PCl, pacientes que légicamente no pueden expresar cefalea.
También se catalogaron como “sintomas especiales” el debut de Ila
sintomatologia en forma de “Sindrome de Parinaud” o del mesencéfalo dorsal
(“Dorsal midbrain syndrome”-DMS-, 1 caso con estrabismo y limitacion de la
mirada vertical). Otra forma de manifestacion “especial” del sobredrenaje fue el
“Sindrome Epiléptico”, o aumento de frecuencia o severidad de crisis en
pacientes con epilepsia diagnosticada: es la forma de aparicidon del cuadro en 5
casos, uno de ellos ademas con paresia facial periférica como forma de Sindrome
de Parinaud asociado. 2 pacientes debutaron como cuadro similar al
Pseudotumor Cerebri: uno de ellos presentaba un déficit visual grave con edema
de papila pero sin cefalea, y el otro caso presentd como primera manifestaciéon
cefaela y vémitos persistentes durante dias y postracion por el dolor, con paresia
del VI par el la exploracién. En 2 casos el sobredrenaje debuté como “Deterioro
Tardio en Spina Bifida”. Estos pacientes presentaron una combinacién de cefalea
cronica, dolor cervical, vomitos crénicos intermitentes, deterioro cognitivo, de la
movilidad, progresidon de siringomielia o escoliosis o deterioro urolégico. Un
paciente debutdé como, Sindrome de Intolerancia Ortostatica (SIO) al presentar
dilatacion ventricular asociada a sobredrenaje por fendmeno de aislamiento
ventricular. 2 pacientes presentaron durante la evolucién del cuadro (no como
debut) manifestaciones de herniacidn amigdalar (Chiari | secundario o adquirido)
y/o siringomielia, relacionadas con aislamiento de IV-V, en forma de cefalea
nucal, torticolis, escoliosis, dolor raquideo o perineal, hipoestesia-parestesias y
alteracion esfinteriana. 2 pacientes fueron incluidos en el estudio con
presentacion del cuadro clinico mediante signos en la exploracion, sin haber
manifestado aldn sintomas (estado pre-sintomatico o PRES). Se trataba de
pacientes con dismorfia craneal marcada asociada al sobredrenaje (un paciente
con asimetria marcada y un segundo con dolicocefalia grave que ademas

presentd cefalea mas adelante). Otros signos hallados en la exploracién fueron
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edema frontal-palpebral (frecuente en forma leve, muy significativo en un caso),

hundimiento de colgajo dseo (“Sinking Skin-Bone Flap”, en pacientes con

craneotomia previa, 4 casos) o cierre de fontanela con marcado hundimiento (1

caso). Los sintomas y signos de presentacién del sobredrenaje valvular se

resumen en la Tabla 14.

Sintomas
generales
67 pacientes

Cefalea: holocraneal o focal (sobre sistema valvular), +/-
irritabilidad, decaimiento, cansancio, somnolencia (puede
ser paroxistica), nduseas/vomitos, mareo postural, vision
borrosa, estrabismo-diplopia, dolor abdominal (tipicamente
sobre cicatriz de minilaparotomia), alteracién de
comportamiento, atenciéon o concentracidon, empeoramiento
de déficit motor previo, aumento de la frecuencia de crisis
comiciales

Sintomas
especiales
31 pacientes

III

* Cuadro del “nifio hipotdnico”: lactantes y pacientes
con PCI: “Bobble head doll syndrome” (excepcional)

* Sindrome de Parinaud o del mesencéfalo dorsal

* Sindrome Epiléptico

* Cuadro similar al Pseudotumor Cerebri

* Deterioro Tardio en Spina Bifida

* Sindrome de Intolerancia Ortostatica

* IV-V aislado / Chiari adquirido / Siringomielia
(durante la evolucién, no de debut)

Presentacién
pre-sintomas
(PRES).

2 pacientes

Signos: Edema fronto-palpebral, dismorfia craneal
(asimetrias), hundimiento de colgajo éseo o cutaneo
(“Sinking Skin-Bone Flap”)

Tabla 14. Sintomas generales y especiales y signos en el sobredrenaje valvular.

Desde el punto de vista radioldgico, la distribucién de casos segun el

tamafio y morfologia ventricular y su relacion con la punta del catéter ventricular

(VER CLASIFICACION RADIOLOGICA EN TABLA 5) viene reflejada en la Tabla 15.
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Clasificacion 0 1 2 3 Total
radioldgica

a 12 30 - 0 42

(2:0a-x) | (1:1a-x)

b 2 10 1 1 14
c 0 15 3 0 18
d 1 23 2 0 26
e - - 0 - 0
Total 15 78 64 1 100

Tabla 15. Clasificacidn radiolégica, distribucidon de casos en la presentacién del

cuadro. Se afiade “x” en caso de punta de catéter de localizacion extra-

ventricular.

Teniendo en cuenta los sintomas y signos de debut del SSV y la radiologia,
se establecieron PATRONES CLINICO-RADIOLOGICOS DE PRESENTACION O
PRIMARIOS (VER APARTADO 4.2.2.3 Y TABLA 6). El patron de presentacién mas
frecuente fue el tipo B o de “episodios Breves o intermitentes de hipertensién

III

intracraneal” (41 casos), seguido del C o “patrdon de sintomas Crdnicos con o sin
episodios agudos” (27 casos) y el A o de “sintomas Anti-ortostatismo” (18 casos),
siendo menos frecuentes el resto. La distribucion de la poblacién de pacientes en
funcién de los patrones clinico-radiolégicos de presentacidn viene reflejada en la
Tabla 16. De cara al analisis inferencial se agrupan los patrones primarios en
categorias (Tabla 17), siendo la predominante la de sintomas de hipertensién

intracraneal con colapso radiolégico (73 casos) que comprende los patrones B, C

y D.
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Patrones clinico-radiolégicos | Frecuencia / %
de presentacion

PRES 2

A 18

B 41

C 27

D 5

F 1

I 6

Total 100

Tabla 16. Distribucion de pacientes en funcion de los patrones clinico-

radiolégicos de presentacion.

Agrupacion patrones de presentacion N
p_presintomas: PRES 2
p_hipotensién: A 18
p_hipertensién-colapso: B, C, D 73
p_hipertension-dilatacion: |, F 7

Tabla 17. Agrupacion de patrones primarios en categorias.

5.1.10. Tiempo de seguimiento: el tiempo de seguimiento medio tras el

diagnodstico de SSV fue de 3,69 afos (rango de 1 a 10 afios), con una mediana de

3 afios (desviacion tipica 2,489).
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5.1.11. Nivel de complejidad (alcanzado en el tratamiento): la
distribucién de la poblacién respecto al nivel de complejidad de tratamiento (VER
APARTADO 4.2.3 Y TABLA 9) viene reflejada en la Tabla 18. En la mayoria de los
casos se consiguid un buen control de sintomas al final del seguimiento con
medidas de complejidad baja (nivel 1, 26 casos) o media (nivel 2, 39 casos). 17
casos necesitaron combinaciones de DAS “en tandem” (nivel 3). Por ultimo en 18
casos se alcanzé el nivel 4 de mayor complejidad: se recurrié a protocolos de
retirada valvular en 15 casos (13 de ellos con neuroendoscopia, aunque sélo se
consiguié el objetivo de la independencia valvular en 5 casos) y a expansiones
craneales en tres casos (1 caso de expansién supratentorial, 1 caso de

descompresion de fosa posterior y 1 caso que precisé ambos procedimientos).

Nivel de Frecuencia / %
complejidad
1 26
2 39
3 17
4 18
Total 100

Tabla 18. Distribucidn de pacientes segun el nivel de complejidad.

5.1.12. Grado de control de sintomas: la puntuacion SSV. Como hemos
indicado en el apartado 4.2.4 (VER TABLA 10), en la ultima revision de cada
paciente se establecid su situacidn respecto al control de los sintomas en
respuesta al tratamiento a lo largo del Ultimo afio de seguimiento. La distribucién
de los pacientes de la serie de acuerdo con la puntuacién SSV propuesta aparece
en las Tablas 19y 20 y en la Figura 1. La mediana de la puntuacion fue de 60, lo
gue coincide con el percentil 50, es decir que sélo la mitad de los pacientes de la
serie tuvieron en el Ultimo afo una situacidn respecto al control de sintomas

buena o, de forma excepcional, excelente.
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Estadisticos PUNTUACION
SSV
Media 55,30
Mediana 60,00
Desuv. tip. 25,602
Minimo 0
Méaximo 100
Percentiles | 25 25,00
50 60,00
75 80,00

Tabla 19. Distribucién de pacientes de acuerdo con la puntuacion SSV.

PUNTUACION SSV Frecuencia
100 1
90 3
80 30
70 11
60 10
50 16
40 4
30 -
20 19
10 5
0 1

Tabla 20. Distribucidn de pacientes de acuerdo con la puntuacion SSV.
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Curva SSV

40
30
20

10

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100

N2 pacientes

Figura 1. Curva SSV: diagrama de barras de distribucidon de pacientes respecto a
la puntuacion SSV.

5.2. Analisis inferencial. Influencia de la variables en el nivel de

complejidad y en el grado de control de sintomas.

El andlisis inferencial pretende mostrar la influencia de las variables en el nivel
de complejidad de tratamiento alcanzado y en la capacidad de control de los sintomas
de sobredrenaje (respuesta al tratamiento) segun la puntuacion SSV. Ello permitiria
definir factores de riesgo de mayor complejidad o peor respuesta al tratamiento y por
lo tanto una poblacion que precisa de medias mas activas de prevencién y tratamiento
del sobredrenaje y de un seguimiento mas estrecho. Siguiendo el mismo orden que el
desarrollado en el analisis descripitvo procedemos a desarrollar el analisis inferencial.

Se considerd existencia de significacion estadistica a partir de valores de p< 0,05.

5.2.1. Edad en la primera valvula: La edad en la primera valvula mostré
una relacién inversa con la complejidad de modo que, cuanto menor en edad era
el paciente en el momento del tratamiento de la hidrocefalia, la complejidad fue
mayor y el control de sintomas peor. No se alcanzd, sin embargo, significacién

estadistica. Puede decirse que no existe correlacidon lineal alguna entre la
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puntuacion SSV (control de sintomas o respuesta al tratamiento) y la edad en la

primera valvula (VER TABLA 21).

Edad 12 valvula Complejidad | Puntuacién SSV
Correlacion Pearson -0,185 -0,015
Signif. (bilateral) p 0,065 p 0,886

Tabla 21. Edad en la 12 valvula, complejidad y puntuacién SSV.

5.2.2. Género: no se demostraron diferencias significativas en la
complejidad o Puntuacion SSV en cuanto al género masculino o femenino, es
decir, el género no parece influir en la nivel de complejidad alcanzado ni en el

grado de control de sintomas (VER TABLA 22).

Género Complejidad Puntuacion SSV
Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
Tipica Tipica
Masculino 2,3 1,1 2,0 57,1 | 25,1 60,0
Femenino 2,3 1,0 2,0 53,0 | 26,3 55,0
Prueba T p 0,830 p 0,420
Mann-Whitney p 0,755 p 0,362

Tabla 22. Género, complejidad y puntuacién SSV.

5.2.3. Etiologia: de cara al analisis inferencial se agruparon las
etiologias en las siguientes categorias: hidrocefalia secundaria con 49 casos
(HPHP, HPI, HCS, HHIC), hidrocefalia tumoral (HT) con 23 casos e hidrocefalia
primaria-disgenética con 28 casos (HCP, SB, HCD, HTICI) (VER TABLA 13). El
analisis mostrd significacion estadistica en la relacidon entre etiologia y nivel de
complejidad, de modo que la complejidad de tratamiento alcanzada fue

significativamente mayor en hidrocefalias secundarias respecto a las primarias o
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disgenéticas, quedando la hidrocefalia tumoral en un nivel intermedio. Por el
contrario, no se encontrd relacion significativa entre etiologia y grado de control

de sintomas medido con la puntuacién SSV (VER TABLA 23).

Etiologia Complejidad Puntuacion SSV
Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
Tipica Tipica

h_secundaria 2,6 1,0 2,0 55,3 26,6 60,0
h_tumoral 2,1 1,2 2,0 55,2 | 24,3 60,0
h_primaria_disg. 1,9 1,0 2,0 55,4 | 25,7 60,0
ANOVA p 0,013 * p 1,000
Kruskal-Wallis p 0,007* p 0,968

Tabla 23. Etiologia, complejidad y puntuacién SSV. *Indica que se alcanza
significacion estadistica.

5.2.4. Tipo valvular: 12 valvula. De cara al analisis inferencial, los tipos
valvulares han sido agrupados de la siguiente forma:

- valvula fija (v_fija): 61 casos. Este grupo incluye valvulas fijas
diferenciales de presién de presiéon media (pm, 59 casos) vy valvulas de
presion baja (pb, 2 casos)

— valvula ajustable o DAS (v_ajustable DAS): 37 casos. Se agrupan al
tratarse de sistemas que ya incluyen mecanismos de control de
sobredrenaje. Este grupo comprende a los pacientes portadores de
valvulas ajustables (34 casos) y a aquellos a los que se implanté un DAS en
la primera cirugia valvular (3 casos)

— valvula lumbo-peritoneal (v_lumboperitoneal o dlp): 2 casos. Estos
sistemas, que han sido muy poco empleados, se agrupan aparte dado que

tedricamente no implican riesgo de colapso ventricular.

Se encontré relacién estadisticamente significativa entre el tipo de 12

valvula y la complejidad alcanzada en el tratamiento del sobredrenaje, de modo
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que la complejidad fue mayor en el caso de valvulas fijas en relacién con valvulas
lumboperitoneales, encontrdndose las valvulas ajustables y los DAS en un nivel
intermedio. De cara a la interpretacion de los datos se ha de sefialar en escaso
nimero de pacientes en la categoria “valvula lumboperitoneal”
(v_lumboperitoneal o dlp). Por el contrario, no se encontré relacidn significativa
entre tipo de 12 vdlvula y el grado de control de sintomas medido con la

puntuacion SSV (VER TABLA 24).

Tipo 12 valvula Complejidad Puntuacién SSV
Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
Tipica Tipica

v_fija (pm, pb) 2,5 0,9 2,0 56,6 | 26,5 60,0
v_ajustable-DAS 2,0 1,2 2,0 52,7 24,7 60,0
v_lumboperitoneal (dlp) 1,0 0 1,0 65,0 21,2 65,0
ANOVA p 0,029* p 0,670
Kruskal-Wallis p 0,009* p 0,560

Tabla 24. Tipo de 12 valvula, complejidad y puntuacidon SSV. * Indica que se
alcanza significacion estadistica.

5.2.5. Infeccion meningea: hidrocefalia postinfecciosa o infeccion
valvular. La infeccion meningea, definida como hidrocefalia de etiologia post-
infecciosa o antecedente de infeccidn valvular anterior al diagndstico de
sobredrenaje, no tuvo influencia significativa ni en la complejidad ni en el control

de sintomas medido con la puntuacién SSV (VER TABLA 25).

Infeccién Complejidad Puntuacion SSV

meningea Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
Tipica Tipica

Si 2,3 1,2 2,0 53,5 | 26,7 60,0

No 2,3 1,0 2,0 55,9 | 25,4 60,0

Prueba T p 0,832 p 0,673

Mann-Whitney p 0,948 p 0,642
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Tabla 25. Infeccién meningea, complejidad y puntuacién SSV.

5.2.6. Disfuncion valvular y fallo proximal. El antecedente de
disfuncién valvular y, especificamente, el de disfuncion por fallo proximal
(obstruccién de catéter ventricular) no tuvieron influencia significativa ni en la

complejidad ni en el control de sintomas medido con la puntuacién SSV (VER

TABLA 26 Y TABLA 27).
Disfuncion Complejidad Puntuacion SSV
valvular Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana

Tipica Tipica

Si 2,2 1,1 2,0 56,1 | 28,8 70,0
No 2,3 1,0 2,0 54,8 | 23,8 60,0
Prueba T p 0,733 p 0,823
Mann-Whitney p 0,647 p 0,575

Tabla 26. Disfuncidn valvular, complejidad y puntuacién SSV.

Obstruccion Complejidad Puntuacién SSV

proximal. N: 36 Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
Tipica Tipica

Si (16 pac) 2,4 1,2 2,5 54,4 29,2 55,0

No (20 pac) 2,1 1,0 2,0 57,5 29,2 70,0

Prueba T p 0,300 p 0,752

Mann-Whitney p 0,386 p 0,962

Tabla 27. Obstruccién proximal, complejidad y puntuacién SSV.

5.2.7. Edad de inicio de los sintomas. La edad de inicio de los sintomas
de sobredrenaje mostrd una relacidn significativa inversa con la complejidad, de
modo que cuanto menor en edad era el paciente en el momento del diagnédstico
de SSV la complejidad alcanzada en el tratamiento fue mayor. No se encontrd,
sin embargo, correlacién lineal con la puntuacién SSV (control de sintomas o

respuesta al tratamiento) (VER TABLA 28).
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Edad de inicio de | Complejidad | Puntuacion SSV
sintomas

Correlacion Pearson -0,279 0,031
Signif. (bilateral) p 0,005* p 0,759

Tabla 28. Edad al inido de los sintomas, complejidad y puntuacién SSV. * Indica
gue se alcanza significacion estadistica.

5.2.8. Tipo valvular al inicio de los sintomas. De cara al analisis
inferencial, los tipos valvulares al inicio de los sintomas han sido agrupados de la
siguiente forma:

— valvula fija (v_fija): 47 casos. Estte grupo incluye vdlvulas fijas
diferenciales de presion de presién media (pm, 44 casos) y valvulas
de presioén baja (pb, 3 casos)

— vdlvula ajustable o DAS (v_ajustable DAS): 51 casos. Este grupo
comprende a los pacientes portadores de valvulas ajustables en el
momento del inicio de los sintomas (45 casos) y a aquellos
portadores en ese momento de un DAS (6 casos)

— valvula lumbo-peritoneal (v_lumboperitoneal o dlp): 2 casos.

Se encontré relacién estadisticamente significativa entre el tipo de
valvula al inicio de los sintomas (momento del diagndstico de SSV) y la
complejidad alzanzada en el tratamiento del sobredrenaje, de modo que la
complejidad fue mayor en el caso de valvulas fijas en relacién con valvulas
lumboperitoneales, encontrandose las valvulas ajustables y los DAS en un nivel
intermedio. De igual forma con la variable “tipo de 12 valvula”, de cara a la
interpretacion de los datos se ha de sefialar en escaso numero de pacientes en la

III

categoria “valvula lumboperitoneal” (v_lumboperitoneal o dIp). Por el contrario,

no se encontré relacidn significativa entre tipo de valvula en el momento del
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diagndstico y el grado de control de sintomas medido con la puntuacién SSV (VER

TABLA 29).
Tipo de valvula al inicio Complejidad Puntuacion SSV
de sintomas Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana

Tipica Tipica

v_fija (pm, pb) 2,6 0,8 2,0 56,4 | 27,1 60,0
v_ajustable-DAS 2,0 1,1 1,0 53,9 | 24,7 60,0
v_lumboperitoneal (dlp) 1,0 0 1,0 65,0 21,2 65,0
ANOVA p 0,008* p 0,775
Kruskal-Wallis p 0,002* p 0,723

Tabla 29. Tipo de valvula al inicio de los sintomas, complejidad y puntuacidn
SSV. * Indica que se alcanza significacion estadistica.

5.2.9. Patrén clinico-radiolégico de presentacion. De cara al analisis
inferencial se agruparon los patrones clinico-radiolégicos de presentacidon o
“patrones primarios” en categorias (VER TABLA 17). El andlisis mostré relacién
estadisticamente significativa entre el tipo de patrén primario y la complejidad
de tratamiento alcanzada, de modo que la complejidad fue significativamente

I “"

menor en el “patréon de hipotensién” (patrén A) respecto a patrones de
“hipertension-dilataciéon” (categoria de mayor complejidad; comprende los
patrones | y F), encontrandose los patrones presintomatico (PRES) y la categoria
de hipertensién-colapso (patrones B, C y D) en niveles intermedios. Por el
contrario, no se encontré relacidn significativa entre el tipo de patrén primario y

el grado de control de sintomas medido con la puntuacién SSV (VER TABLA 30).
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Patrones clinico- Complejidad Puntuacion SSV
radiolégicos en | Media | Desv. | Mediana | Media | Desv. | Mediana
categorias Tipica Tipica
p_presintomas (PRES) 2,5 0,7 2,5 80,0 0,0 80,0
p_hipotension (A) 1,8 1,0 2,0 58,9 21,9 70,0
p_hipertension- 2,3 1,0 2,0 53,8 26,9 60,0
colapso (B, C, D)
p_hipertensién- 3,3 1,0 4,0 54,3 23,0 50,0
dilatacion (1, F)
ANOVA p 0,017* p 0,487
TKruskal-Wallis p 0,021* p 0,454

Tabla 30. Patrén clinico-radioldgico de presentacidn, complejidad y puntuacién
SSV. * Indica que se alcanza significacion estadistica.

5.2.10. Tiempo de seguimiento. El tiempo de seguimiento mostré una
relaciéon significativa directa con la complejidad, de modo que a mayor
seguimiento la complejidad alcanzada en el tratamiento fue también mayor. Esto
es indicativo de una enfermedad progresiva y es légico con una politica de
tratamiento escalonado. No obstante el cdlculo del “coeficiente de
determinaciéon” (coeficiente de correlacion al cuadrado, R?) nos indica que el
seguimiento solo explica el 6,6% de la variablidad de la complejidad, es decir que
la complejidad alcanzada no es sélo expresion del tiempo de seguimiento (de
hecho lo es sélo en una pequena parte). No se alcanzo, sin embargo, significacion
estadistica en la relacidn con la puntuacidn SSV (control de sintomas o respuesta

al tratamiento) (VER TABLA 31).
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Seguimiento Complejidad | Puntuacién SSV
Correlacion Pearson 0,258** 0,140
Signif. (bilateral) p 0,009* p 0,164

Tabla 31. Tiempo de seguimiento, complejidad y puntuacién SSV. * Indica que
se alcanza significacion estadistica. **R?= 0,066564, de modo que sélo el 6.6%
de la variabilidad de la complejidad queda explicada por el seguimiento.

5.2.11. Nivel de complejidad y su relacién con el control de sintomas.
De cara al andlisis inferencial se agruparon los niveles de complejidad en
“complejidad baja” (niveles 1y 2) y “complejidad alta” (niveles 3 y 4). No se han
encontrado diferencias estadisticamente significativas entre las medias de la
puntuacion SSV en ambas categorias (VER TABLA 32). Si se estable la relacidn
entre niveles de complejidad y puntuaciéon SSV como variables cuantitativas se
observa una correlacion “inversa”, es decir, a mayor complejidad parece
apreciarse un peor resultado en cuanto al control de los sintomas, pero tampoco

alcanza significacion estadistica (VER TABLA 33).

Puntuacién SSV/ | N Media | Desv.Tipica P25 | Mediana | P75
Complejidad

Baja (1,2) 65 57,7 22,6 50,0 60,0 80,0
Alta (3,4) 35 50,9 30,3 20,0 50,0 80,0
Prueba T p 0,247
Mann-Whitney p 0,351

Tabla 32. Estadisticos de puntuacion SSV seglin complejidad baja (1,2) o alta (3,
4) (complejidad como variable dicotdmica).
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Correlacion Pearson | Complejidad Puntuacién SSV
Signif. (bilateral)
Complejidad 1 -0,183
p 0,069
Puntuacion SSV -0,183 1
p 0,069

Tabla 33. Estadisticos de puntuacién SSV segin complejidad (complejidad como

variable cuantitativa).
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6. DISCUSION.

Los resultados obtenidos en nuestra serie nos permiten un analisis critico de la
literatura cientifica existente acerca del sobredrenaje de LCR. Estructuramos este
analisis siguiendo un guidon marcado por lo que consideramos constituyen los cinco
problemas fundamentales en el manejo de esta patologia, y que son: una prevalencia
infraestimada, un concepto restrictivo, una falta de definiciéon y acuerdo en cuanto a
las formas de presentacidn, la ausencia de un sistema estandarizado para el analisis y
comparacion de resultados y, por utimo y probablemente como causa de todo lo
anterior, una base fisiopatoldgica no bien conocida. Terminaremos la discusién con
una breve referencia a las lecciones aprendidas durante los afios de desarrollo del
estudio y al cambio producido como consecuencia de ello en el protocolo de manejo
de la hidrocefalia en edad pedidtrica en nuestro Centro, hoy en dia enfocado, de forma

prioritaria, hacia la prevencién activa del sobredrenaje valvular.

El problema de la prevalencia del sobredrenaje.

No conocemos la prevalencia real del sobredrenaje valvular. No obstante si
podemos afirmar que, a pesar del progreso en la tecnologia valvular, el sobredrenaje
de LCR es todavia una de las complicaciones mas frecuentes en hidrocefalia derivada'4°
y, desde luego, mucho mas frecuente de lo que incialmente se habia descrito en la
literatura. De acuerdo con Rekate, “parece muy claro que la derivacion crénica de LCR
en hidrocefalia conduce con el tiempo a una reduccion progresiva, y excesiva, de
tamafo ventricular o “sobredrenaje radioldgico” en la mayoria de los pacientes... Al
menos un tercio de los mismos seguidos durante mds de 5 afios tendrdn cefaleas
cronicas graves que requerirdn intervencion, aunque el cuadro podria pasar décadas de
forma subclinica...”*?2. En nuestro Centro, para una serie 166 pacientes portadores de
valvulas de derivacion de LCR seguidos durante una media de 93 meses, el 56%

desarrollé alguna forma de sobredrenaje valvular sintomatico, siendo la causa mas
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frecuente de revision quirdrgica por disfunciéon valvular (32%, 83 de 259
procedimientos) y existiendo relacion estadisticamente significativa entre
sobredrenaje y primera disfuncién valvular (en el analisis uni y multivariante) y con la
supervivencia valvular®”8, En nuestro trabajo hemos podido recopilar hasta 100 casos
de sobredrenaje sintomdatico en un plazo temporal de unos 12 afios. De esto se deriva
la necesidad de un nuevo enfoque del sobredrenaje desde el punto de vista de la
prevencion mds que del tratamiento de la entidad cuando ya se manifiesta
sintomaticamente.

Por otra parte, la prevalencia es mayor en algunos grupos de poblacién, es
decir, existen factores de riesgo de desarrollo de sobredrenaje. La literatura no ha
sefialado diferencias en cuanto al género, pero si en cuanto a la edad de implantacion
de la primera valvula y la etiologia de la hidrocefalia, siendo el sobredrenaje mas
frecuente en hidrocefalias tratadas muy precozmente, en los primeros dias o meses de
vida®374’ y de causa secundaria, principalmente post-hemorragical’#’8 y post-
infecciosa?’8. E| paradigma es el paciente prematuro que presenta una hemorragia
intraventricular y una hidrocefalia post-hemorragica posterior, entre otras razones
porque la politica de tratamiento clasica ha sido a de tratar la hidrocefalia con sistemas
derivativos de baja presion facilitadores del drenaje de LCR; el objetivo de esta medida
ha sido el de evitar obstrucciones valvulares por restos hematicos e inducir un
“sobredrenaje temporal controlado”, que reduce de forma importante la tasa de
complicaciones de la herida quirdrgica como la fistula de LCR’®. Los datos de nuestra
serie son congruentes con la literatura a este respecto, existiendo un predominio de
hidrocefalia congénitas tratadas en el primer mes de vida (la media de edad en el
momento de colocacién de la primera valvula fue de 17,90 meses, con un rango 1 a
180 meses y una mediana de 1 mes) de causa secundaria (49% de los casos),
principalmente posthemorragica (HPHP 33 casos) o postinfecciosa (HPI 11 casos) (VER
TABLAS 11, 12 Y 13). Aunque la literatura reconoce una menor tasa de sobredrenaje en
casos de parélisis cerebral con atrofia3’ y en mielomeningocele!’, hemos encontrado
un porcentaje no despreciable de pacientes con estas dos condiciones en nuestra serie

de sobredrenaje, particularmente 11 casos de mielomeningocele del total de 100
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pacientes. No hemos empleado practicamente sistemas de drenaje de baja presiény la
norma fue la de implantar en la primera cirugia sistemas de presién media fijos (59
casos) y en menor medida diferenciales de presién ajustables (34 casos). Se pretendia
evitar el desarrollo de sobredrenaje achacado a las vélvulas de baja presion’?33771 |o
que claramente no se ha conseguido. Los sistemas de presién media no evitaron el
desarrollo de sobredrenaje. Los DAS apenas se emplearon en la primera implantacion,
al no existir en la serie una politica activa de prevencion del sobredrenaje. Aunque mas
frecuente en hidrocefalias secundarias tratadas precozmente con sistemas de presién
fija, el sobredrenaje aparecid también en pacientes con hidrocefalia tratada con
valvulas ajustables en edades mds avanzadas y para todo tipo de etiologias, por lo que
la prevencion, entendemos, deberia ser general y no limitarse a los grupos de mayor
riesgo.

La edad media de inicio de los sintomas (momento del diagndstico) de SSV en
nuestra serie fue de 73 meses (mediana de 71, rango de 8 a 180 meses) o 6 aiflos, muy
de acuerdo con la literatura (2 a 5 afios para Fattal-Valeuski*’, 6.5 afios para Martinez-
Lage®® y de 7 a 9 afios para Buxton?9). No obstante, en algin caso el debut del cuadro
se produjo antes del afio de edad. Ello quiere decir que debemos tener en cuenta la
posibilidad de sobredrenaje en nifios muy pequefios, o de otro modo podria pasar
desapercibido o confundirse con algun otro tipo de disfuncién. 36 pacientes
presentaron disfuncion valvular de algun tipo antes del diagndstico de sobredrenaje
(16 de las 36 fueron disfunciones proximales por obstruccién del catéter ventricular de
la derivacion), frente a 64 que no la presentaron, y en algunos casos se procedio al
recambio de valvulas fijas de presién media por valvulas ajustables. Es tentador pensar
gue algunas (o muchas) de las disfunciones valvulares anteriores a la aparicién de
sintomas atribuidos a sobredrenaje podrian haber sido consecuencia de sobredrenaje
ya existente en un estadio sélo radioldgico o presintomatico. Se ha relacionado el
colapso ventricular en torno a la punta del catéter (“tip enviroment”) con una mayor
tasa de disfuncion valvular proximal por obstruccion®''4128, En el momento del
diagndstico de SSV, la mitad de los pacientes seguia portando valvulas fijas de presién

media, y en los pacientes portadores de valvulas ajustables no se llevé a cabo una
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reprogramacion valvular ascendente progresiva, es decir, no hubo una politica activa
de prevencion del sobredrenaje (VER TABLA 11). Hemos de sefialar que algunos
pacientes debutaron con sintomas de sobredrenaje a edades muy superiores a la
media descrita (hasta 180 meses, mas de 12 afios edad), por lo que el seguimiento no
debe interrumpirse y debe ser, de hecho, muy prolongado en el tiempo. EIl momento
de presentacion del SSV puede ser muy tardio e impredecible®?, e incluso frecuente en

el caso de vélvulas que han funcionado bien durante afios® .

El problema del concepto de sobredrenaje.

La definicion mas extendida de sobredrenaje valvular es la de la aparicién de
cefaleas crdnicas, generalmente con un patrdn intermitente, que alteran el desarrollo
de las actividades de la vida diaria en pacientes portadores de valvulas de derivacién
de LCR para el tratamiento de la hidrocefalia, pacientes que presentan en la
exploracién un relleno valvular “lento” y en los estudios de imagen ventriculos de
tamafio normal o menor de lo normal*??2. Los nomenclatura mas empleada incluye
términos como “cefaleas relacionadas con la derivacion” (“shunt-related
headaches”)*??, “sindrome de ventriculo hendidura” (“slit ventricle syndrome”)®® o

“colapso ventricular sintomdtico”®®.

En nuestra experiencia, hemos tenido Ia
oportunidad de valorar pacientes con formas de presentacidn en las que la cefalea no
era el sintoma principal, o incluso estaba completamente ausente. La literatura
reconoce formas de presentacién atipicas como la “mielo-radiculopatia
compresivg”33>37:8889,96,110,145 - o| “sindrome del colgajo hundido” (“sinking skin/bone
flap”)?%>7, el aumento de niumero de crisis comiciales3*8, vy la aparicién de
somnolencia paroxistica, ataxia o transtornos endocrinoldgicos34, el “Sindrome de
Parinaud” o del mesencéfalo dorsal (“Dorsal midbrain syndrome”-DMS-)® o incluso
formas de presentacion silentes pero con hipertensién intracraneal franca y
papiledema’?1® 3 modo de “pseudotumor cerebri”*®. En nuestra serie, un total de 67
pacientes presentaron como debut lo que hemos denominado como “sintomas
generales”, es decir, la cefalea y otros sintomas asociados a la misma, como

irritabilidad, decaimiento, cansancio, somnolencia, alteracion de comportamiento,
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atencidn o concentracion, nauseas/vomitos y mas raramente mareo, visién borrosa,
diplopia, dolor localizado sobre la valvula, catéter distal o cicatriz abdominal, paresia
de extremidades y aumento de frecuencia de crisis comiciales (VER APARTADO 5.1.9 Y
TABLA 14). Estos pacientes presentaban también en ocasiones signos en la exploracién
como dismorfia craneal, edema frontal-palpebral o hundimiento de colgajo éseo.
También encontramos pacientes sin cefalea, pero con manifestaciones clinicas a modo
de agrupaciones de signos y sintomas ya descritas en la literatura para otras entidades
diagndsticas y que, en este caso, sefialan la existencia de sobredrenaje (mejoraron en
todos los casos con medidas de tratamiento del mismo), aunque no siempre son faciles
de relacionar con él. Hemos demominado a estos sintomas como “especiales” para
distinguirlos de los “generales”, mas comunes y reconocibles. 31 pacientes
presentaron como primera manifestaciéon del sobredrenaje estos sintomas
“especiales”, entre los que hemos recogido cuadros de “nifio hipotdnico” (en lactantes
o pacientes con PCl que presentan laxitud, decaimiento, letargia, irritabilidad, crisis de
llanto nocturnas y mala tolerancia oral), “Bobble Head Doll Syndrome”, “Sindrome de
Parinaud” o del mesencéfalo dorsal (“Dorsal midbrain syndrome”) y “Sindrome
Epiléptico” (aumento de frecuencia o severidad de crisis en pacientes con epilepsia
diagnosticada), cuadros similares al “Pseudotumor Cerebri”, “Deterioro Tardio en
pacientes con Spina Bifida”, “IV ventriculo aislado-Chiari-siringomielia” y “Sindrome de
Intolerancia Ortostatica” (SIO) (VER APARTADO 5.1.9 Y TABLA 14). El “Sindrome del
Nifo Hipotdnico”, el” Bobble Head Doll Syndrome”, el “Deterioro Tardio en Spina
Bifida” y el “Sindrome de Intolerancia Ortostatica” no han sido previamente
relacionados en la literatura con el sobredrenaje valvular. Creemos por lo tanto que no
se debe limitar el diagndstico de sobredrenaje a casos tipicos de cefalea en portadores
de valvulas y que se debe estar preparado para reconocer manifestaciones atipicas o
excepcionales (que en nuestra serie supusieron casi el 30% de los casos), no debiendo
descartarse ninguna manifestacion clinica como indicativa de sobredrenaje si
radiolégicamente existe sospecha de que tal sobredrenaje existe. Un concepto muy
restrictivo de sobredrenaje puede estar detrds de las series de reconocen una tasa

muy baja de esta complicacién.
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Otro aspecto criticable en el “concepto” clasico de sobredrenaje es la
descripcién del “relleno lento” del sistema valvular tras el bombeo del mismo, que es
un dato subjetivo que puede ayudar en la evaluacién de un caso en un momento
determinado, pero que también puede resultar engafoso. En nuestra serie, los
pacientes con patron A con sintomas ortostaticos mostraron siempre un relleno
vavular rapido, légico si no existe colapso ventricular en torno a la punta del catéter
proximal de la derivacién. Por otro lado, los pacientes con patrones primarios o
secundarios B, C, D, | y F presenton habitualmente un relleno valvular lento, pero B, Cy
D son formas de sobredrenaje, | de aislamiento ventricular por sobre e infradrenaje
coexistentes y F una forma infradrenaje por fallo valvular. Es decir, el relleno valvular
lento no siempre significa lo mismo. Ademas, hemos observado que existen cambios
en la sintomatologia y en la exploracién valvular a lo largo del dia y en respuesta al
cambio postural. Un relleno valvular rapido por la mafiana puede ser lento por la tarde
o noche y un relleno rapido en decubito puede pasar a ser lento en bipedestacion,
fendmeno que hemos denominado “ON/OFF valvular (VER EN APARTADO 4.2.2.3
“RITMO HORARIO EN EL SSV” Y “SINTOMAS Y SU RELACION CON EL CAMBIO
POSTURAL” Y TABLA 8). El relleno valvular puede ayudar no sélo en el diagnéstico del
SSV sino también en la evaluacién postoperatoria, de modo que idealmente la valvula
deberia tener un relleno valvular rapido tras la cirugia de correccion del sobredrenaje.
De forma poco frecuente puede presentarse en el postoperatorio una situacion de
aumento de tamafio ventricular con relleno lento, que hemos denominado “F oculto”:
nos indicaria que el sobredrenaje es capaz de “ocultar” el fallo valvular proximal parcial
(“obstruccidon” parcial de catéter ventricular a diferencia de “oclusidon” ) y que el fallo
valvular sélo se manifiesta tras la correccién del sobredrenaje que lo oculta. El tipo de
relleno valvular caracterististico en cada tipo de patron clinico-radiolégico de
presentacion del SSV viene reflejado en la Tabla 6. En resumen, un relleno valvular
lento no significa necesariamente una malfuncion valvular ni un sobredrenaje® vy, por
otro lado, en algunas series hasta el 22% de pacientes con obstruccion valvular tenian

un test de bombeo valvular normal12.
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Algo similar ocurre con la descripcién, en la definicién clasica de sobredrenaje,
de “ventriculos normales o menores de lo normal” o “ventriculo no compliante”®® o
“en hendidura” (“slit ventricle syndrome)®®. Es dificil saber qué es un sistema
ventricular “normal” en cuanto a tamafio en un paciente portador de una derivacién
de LCR de forma crénica. Por ese motivo hemos definido lo que hemos denominado la
“imagen buena” de un paciente en el estudio de imagen post-derivacién, en el
momento en que el paciente muestra mejoria clinica, reduccién de tamafio ventricular
y ausencia de signos radiolégicos de sobredrenaje. Cada paciente debe tener definida
su “imagen buena” basal necesaria para estudios comparativos posteriores, del mismo
modo que su “imagen mala” de sobredrenaje, aunque aun no haya presentado
sintomas. Creemos que en un paciente con antecedente de hidrocefalia de cualquier

I”

etiologia, el tamafo ventricular “normal” probablemente nunca se produzca, por que

ello implicaria la completa reversibilidad del proceso. En este contexto, un tamafio

I”

ventricular “normal” (es decir el tamafio ventricular que tendria la poblacion sana para
una misma edad) sera probablemente para el paciente un tamafio “anormalmente
reducido”, teniendo en cuenta que el drenaje valvular de LCR no es, en ningln caso, un
drenaje “fisiolégico”. Por lo tanto, en el concepto de SSV, debe definirse la radiologia
del paciente de forma mas precisa que “ventriculos normales o menores de los
normal”. Para algunos autores, un ventriculo en hendidura en estudios de imagen no
seria suficiente para establecer un diagnéstico de sobredrenaje valvular y, por otro
lado, los sintomas que se atribuyen a éste pueden aparecer en pacientes con
ventriculos normales o grandes®. En nuestra serie hemos estudiado las caracteristicas
radioldgicas del sobredrenaje determinando el cambio de tamafio ventricular respecto
a la “imagen buena” y la “imagen mala”, la posicion del catéter proximal en el eje
craneo-espinal y la morfologia ventricular (colapso parcial, unilateral, completo), su
simetria y la existencia zonas de aislamiento. En funcién de estos parametros se
propone una clasificacion radioldgica de sobredrenaje valvular (VER TABLA 5). El
elemento fundamental para la caracterizacion vy clasificacién de tipos radiolégicos de

sobredrenaje es la posicién de la punta del catéter proximal y la morfologia, tamafio

(colapso o no) del espacio de LCR circundante, es decir, el entorno de la punta del
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catéter (“tip enviroment”). Este podria tener influencia en la tasa de fallo valvular: si la
punta del catéter estd rodeada de LCR el riesgo se reduce'*!. La mayor parte de los
pacientes (78 casos) presentaron formas radioldgicas tipo 1 con colapso ventricular en
torno a la punta del catéter ventricular, pero también fueron frecuentes las formas de
sobredrenaje sin colapso ventricular o tipo 0 (15 casos) y en menor medida se
diagnosticaron casos de aislamiento (tipo 2, 6 casos) vy dilatacion ventricular por
obstruccion proximal en pacientes con colapso radioldgico previo (tipo 3, 1 caso) (VER
TABLA 15). El tipo 2 radiolégico agrupa los casos en los que se observa colapso de una
parte del sistema ventricular y dilatacién del resto, que denominariamos “aislado”. Es
necesario definir de forma adecuada el concepto de aislamiento, que creemos no estd
bien establecido en la literatura. Desde nuestro punto de vista “aislamiento” significa la
acumulacién de LCR en una cavidad por dificultad o imposibilidad de circulacion del
mismo a través de la via dominante de drenaje de LCR. Existiria, desde este punto de
vista, un tipo de “aislamiento primario”, disgenético, congénito o malformativo y
también un segundo tipo “secundario inflamatorio” de causa hemorragica o infecciosa.
Cuando la via de drenaje de LCR dominante es el sistema valvular (paciente valvulo-
dependiente), hablariamos de “aislamiento secundario valvular”, que puede, a su vez,
ser funcional y por lo tanto reversible (“oclusion” de catéter proximal) o anatémico-
irreversible (compartimentalizacién por desarrollo de tabiques o membranas que
mantienen el aislamiento tras un periodo mdas o menos prolongado de sobredrenaje
funcional). De esta manera se puede vincular el “aislamiento valvular” del
sobredrenaje a la teoria general de aislamiento de S. Qi'%. En este contexto nos
parece importante diferenciar “obstruccion” de catéter ventricular de “oclusién”. El
término “oclusién” que proponemos implicaria el cierre virtual o funcional del catéter
por la propia pared del ventriculo colapsado (o por parénquima cerebral que circunda
la punta del catéter) pero con permeabilidad de su luz, causando un infradrenaje
transitorio, reversible cuando se alivia la condicion de sobredrenaje agudo. Por
oposicion, definimos “obstruccién” del catéter como la ocupacion, parcial o completa,
de su luz, lo que implica un fallo permanente e irreversible para drenar LCR de forma

eficiente y, por lo tanto, la necesidad de sustitucion del catéter.
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El tipo de radioldgico caracterististico en cada tipo de patrén clinico-radiolégico
de presentacion del SSV viene reflejado en la Tabla 6. Los 2 pacientes con patrén de
presentacion tipo PRES mostraron radiologia Tipo 1, con colapso radioldgico peripunta.
Los pacientes con patrén A mostraron radiologia Tipo O caracteristicamente, aunque
en 6 de los 18 casos la imagen fue Tipo 1. Los pacientes con patrones B, C y D
mostraron radiologia Tipo 1, excepto en 3 casos de patrdon C en los que la radiologia
fue de Tipo 0. Es también necesario sefalar que el sobredrenaje puede darse con
sistemas derivativos colocados fuera del sistema ventricular, por ejemplo a nivel
cisternal, subaracnoideo craneal y espinal y en quistes aracnoideos’-83646,608387,138
incluso del espacio. Dos de nuestros pacientes presentaron catéteres proximales de
localizacion extraventricular (VER TABLAS 5 Y 15). La presencia de otros hallazos
radiolégicos como colecciones extra-axiales de liquido o hematicas®, cambios
0se0s®¥®,  cambios de cerebro y meninges®89% tabicacion o aislamiento
ventricular'® o cambios a nivel espinal’#868998101 h3 sido ampliamente descrita en la
literatura y puede observarse de forma comun en nuestros pacientes.

De lo desarrollado anteriormente podemos concluir que ninguno de los tres
elementos definitorios del sobredrenaje valvular en el concepto clasico mas aceptado
y extendido es, realmente, diagndstico de sobredrenaje y, de hecho, ya algunos
autores consideran esta visibn como demasiado simplista®? o incluso confusa3>.
También los conceptos son empleados de forma diferente segun el autor, aumentando
la confusion®13>. Por eso hemos considerado necesario desarrollar un nuevo concepto
de sobredrenaje valvular, aun mds puesto que se trata de una enfermedad de
prevalencia real mayor de la reconocida. Este nuevo concepto deberia ayudar a evitar
el infradiagndstico de esta entidad. En la aproximacion a ese nuevo concepto creemos
necesario evitar sesgos de seleccion derivados de la aplicacidon de los criterios clasicos
mas comunmente aceptados. Por ello proponemos unos “criterios de inclusion” “ a
posteriori”, es decir, considerar la existencia de sobredrenaje ante cualquier
sintomatologia (o signos) que mejore con medidas de control de drenaje de LCR.
Hemos propuesto el concepto de “Sindrome de Sobredrenaje Valvular” (S5V), que

coincide con nuestros “criterios de inclusion”:
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“La aparicion, en pacientes portadores de sistemas de derivacion de LCR
extratecales, de sintomas y/o signos que mejoran en intensidad o frecuencia de
presentacion, al menos de forma parcial o transitoria, con la aplicacion de medidas de
reduccion de la cantidad de drenaje. Se incluyen también formas no sintomdticas que
presentan en la exploracion signos anémalos indicativos de sobredrenaje (asimetria o
hundimento craneal o datos de focalidad neuroldgica, como afectacion de pares

craneales, vias largas o edema de papila)”.

Este diagndstico requiere, pues, un adecuado conocimiento del problema y una
elevada sospecha, ante la cual se planifican y llevan a cabo las mencionadas medidas
de reduccién de la cantidad de drenaje. Para sospechar esta entidad creemos que es

esencial conocer las diferentes forma de presentacion.

El problema de las formas de presentacidn o tipos de sobredrenaje.

El tercer problema al que nos enfrentamos en el estudio del sobredrenaje
valvular es el de las diferentes formas de presentacion descritas en la literatura. En el
Apartado 2.1 (VER TABLA 4) hemos descrito las mds importantes de las clasificaciones
de formas de sobredrenaje que recoge la literatura, que podemos comparar con los
datos de nuestra serie (APARTADO 4.2.2.3 Y TABLAS 6 Y 7). Hay algunos tipos que se
repiten y que parecen bien definidos, como por ejemplo la “hipotensidn intracraneal”,
también denominada cefalea espinal, postural o de presidn negativa. En nuestra serie
corresponde al patrdn tipo A (18 casos). También es una forma de presentacidn bien
conocida la “obstruccion proximal intermitente” o “sintomas on/off””, que
corresponden en la literatura al “Sindrome de Ventriculo en Hendidura” (SVH)
propiamente dicho. En nuestra serie el patrén correspondiente a esta forma seria el
tipo B (el mas frecuente, con 41 casos), aunque hemos observado formas en las que la
sintomatologia permanece de forma crdnica entre episodios mas o menos intensos de
aguzacion (tipo C, 27 casos). La literatura no habia descrito un patrén como el C, en el
gue el paciente no esta nunca libre de sintomas. La descripcion del resto de tipos de

sobredrenaje es, desde nuestro punto de vista, confusa o inapropiada. Por ejemplo, es
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dificil concebir un sobredrenaje asintomatico con PIC normal como el que propone
Khorasani’3; probablemente indica una medicién puntual de la PIC y no un registro
continuo adecuado, puesto que cualquier drenaje de LCR debe alterar la PIC. Las
“colecciones subdurales por sobredrenaje” de Olson'®® son una descripicion
radioldgica que puede tener distintas formas de presentacién clinica (incluidos los
otros tipos de Olson). La “migrafia relacionada con la derivacién”12%122 y |3 “cefalea no
relacionada con la derivacion”1® parecen formas diferentes de referirse al mismo
problema y, en cualquier caso, en nuestra opinidn, o son formas de sobredrenaje no
diagnosticado o no son sobredrenaje. En nuestra serie, ningln paciente que cumplié
los criterios de inclusion dejé de mejorar tras el tratamiento y, por lo tanto, no hemos
encontrado ningun caso de “migrafia”. Por ultimo, tenemos que referirnos al tipo
“hipertension intracraneal con valvula funcionante” (o desproporcién céfalo-craneal)
de Rekate'?%122) que parece similar al “infradrenaje con vélvula funcionante” de
Khorasani’3, y al tipo “fallo valvular sin dilatacion ventricular” de Rekate!?9'2?, que
parece corresponder al tipo “infradrenaje con vélvula no funcionante” de Khorasani’3.
La descripcion de ambas formas de sobredrenaje parece solaparse, de modo que es a
veces muy dificil distinguir cuando la valvula es funcionante o no. Ya hemos visto que
el bombeo valvular no es una maniobra fiable y, en todo caso, en ambos tipos seria
lento. La puncidn valvular tampoco es fiable si los ventriculos estan colapsados en
torno a la punta del catéter ventricular (como ocurriria en estos supuestos) y tampoco
el “shunt-ograma” lo seria®®. El diagndstico diferencial podria hacerse durante la

cirugia, comprobando el funcionamiento valvular “in situ”3

, aunque de forma tardiay
obligando al recambio de catéter ventricular en todos los casos, maniobra
frecuentemente compleja y no carente de riesgo. Ambas formas de sobredrenaje
parecen agrupadas en el tipo “disfuncion de catéter ventricular” de Olson'®%, quien no
aclara si la disfuncidn corresponde a un estado de sobre o infradrenaje, y todas estas
situaciones parecen corresponder a los conceptos de “hidrocefalia de volumen
normal” de Engel*?, “disfuncién valvular sin dilatacién ventricular” de McNatt®? y

“pseudotumor hidrocefalico o valvular” de Rekate!®, En nuestra opinién ambos tipos

descritos corresponden a una Unica entidad de sobredrenaje con hipertensién
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intracraneal sin dilatacién ventricular, con relleno valvular lento por “oclusién” de
catéter ventricular (no “obstruccion”), es decir, a un verdadero “pseudotumor
valvular” (tipo D, 5 casos), que se puede manifestar en forma de hipertension
intracraneal aguda (tipo D1, 4 casos, con cefalea, vomitos, letargia) o de forma silente
pero con edema de papila como signo de hipertensién intracraneal (tipo D2, 1 caso).
En el caso de fallo valvular verdadero (“obstrucciéon”) hemos comprobado que se
produce un aumento (aunque sea discreto) en el tamafio ventricular respecto a
imagenes previas de colapso (“imagen mala”), aunque si no se dispone de imagenes
previas el diagndstico resultara dificil. Se trata, en nuestra serie, del patrén F o de fallo
valvular. En caso de persistir duda en el diagndstico diferencial entre D y F, una
maniobra diagndstica y terapéutica es la externalizacidén del catéter distal, esperando,
quizd durante un plazo de minutos (en nuestra experiencia menos de una hora) para
comprobar si existe drenaje de LCR distal a la valvula (D) o no (F). La distribucion de la
poblaciéon de nuestros pacientes en funcidn de los patrones clinico-radiolégicos de
presentacion viene reflejada en la Tabla 16. Sélo hemos recogido un caso de fallo
valvular (tipo F) relacionado con el sobredrenaje entre los “patrones primarios” o de
presentacion del SSV. Se trata de un paciente con episodios repetidos de disfuncién
valvular por obstruccion proximal en un corto espacio de tiempo, precisando
recambios sucesivos de catéter ventricular. Tras cada recambio regresa a una situacién
de sobredrenaje radioldgico con colapso ventricular “peri-punta” de catéter; sdlo
cuando fue tratado con principios de correccion de sobredrenaje (colocacion de
sistema valvular programable con DAS en tandem) se consigui® mantener una
dilatacion ventricular moderada y tolerable (paciente asintomatico con “patrén
secundario” tipo E1) con buen relleno valvular, evitando por el momento nuevos fallos
valvulares. En nuestra opinion, el fallo valvular por obstruccién proximal puede ser la
primera manifestacion de un sobredrenaje valvular que ha pasado desapercibido
previamente, por lo que probablemente al tipo F deba corresponder un mayor
porcentaje de pacientes en una serie de pacientes con sobredrenaje que el que hemos
recogido en la nuestra. Hemos considerado para nuestro trabajo sdlo situaciones de

fallo proximal repetido, pero creemos que se puede extraer la conclusién de que un
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primer fallo valvular proximal en un paciente con colapso ventricular previo (“12 F”)
debe ser tratado bajo la dptica del SSV. En dos casos los pacientes fueron incluidos
antes de la presentacidon de sintomas, pero con signos claros en la exploracion de
sobredrenaje (patron PRES, 1 paciente con asimetria craneal marcada y 1 paciente con
dolicocefalia severa). Un criterio mas estricto de dismorfia craneal por sobredrenaje
conduciria también a un mayor nimero de diagndsticos de SSV con patrén PRES. Por
ultimo, 6 pacientes fueron incluidos en el tipo de patrén de aislamiento (patrén I). Los
sintomas que presentaban podian corresponder a otros patrones, pero la radiologia es
caracteristica de aislamiento, con cavidades sobredrenadas y otras infradrenadas. El
enfoque terapéutico puede ser bien el de corregir el sobredrenaje o bien cambiar el
sistema valvular a las cavidades dilatadas (si la dilatacion es suficiente para permitirlo).
En este sentido ha sido especialmente util el aprovechar las cavidades porencefélicas
dilatadas (VER TABLA 5) para colocar el nuevo catéter ventricular. El patrén primario |

III

ha resultado ser inicialmente un “aislamiento funcional” en nuestros 6 casos, aunque
ha aparecido también como patrdn evolutivo o secundario en dos pacientes en forma
de IV ventriculo aislado “anatémico”, requiriendo apertura microquirurgica del mismo.
Respecto a los patrones clinico-radiolégicos del SSV, hemos visto con anterioridad que
pueden pressentar una relaciéon con la postura y un ritmo horario que ayudan en el
diagnéstico diferencial y en el enfoque terapéutico, tanto en las formas de
presentacion como en las evolutivas o secundarias. Muy interesante fue el caso de
presentacion del SSV en forma de “Sindrome de Intolerancia Ortostatica”, no
previamente relacionado con el sobredrenaje valvular en la literatura, en un paciente
con dilatacién de IV ventriculo por aislamiento funcional (que después fue anatémico y
requirié apertura microquirurgica del IV ventriculo por abordaje de fosa posterior). En
el seguimiento a largo plazo la tendencia observada es hacia la reaparicion de los
sintomas con el mismo patrén de debut (“PATRON PRIMARIO RECURRENTE”). Pero
hemos observado que el sobredrenaje puede aparecer con un patrén “secundario”
cualquiera diferente del primario, aunque hay algunos tipos de cambio mas

caracteristicos. En nuestra serie, por ejemplo, pacientes con patron A presentaron

posteriormente patrones B o C: es la evolucion natural del sobredrenaje a progresar
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hasta el colapso ventricular. Fue frecuente también el cambio de patrén B a C
(cronificacion del SSV) y la evolucion de A, B o C hacia F. Pensamos que F es mas
probable cuando mas tiempo dure la situacion de colapso ventricular en torno a la
punta del catéter. En respuesta al tratamiento, hemos visto casos de patrones B o C
que evolucionan a A al revertir el colapso ventricular, pero lo mas frecuente fue la
aparicidon de patrones E. La situacién ideal en el tratamiento del SSV es la de alcanzar
un patrén evolutivo tipo E1, es decir, aumento de tamaifo ventricular respecto al
colapso, bien tolerado (asintomatico) y con buen relleno valvular. Esta situacion puede
no ser duradera, evolucionado de nuevo a formas de colapso que obligan a nuevas
actuaciones. En otras ocasiones este patrén E viene acompafiado de sintomas bien
tolerados, con mejor situacion que la de sobredrenaje previo (patréon E2) pero, si los
sintomas no permiten el desarrollo de las actividades normales de la vida diaria
(patrén E3), debe “corregirse” la situacidén de “exceso de correcciéon” de sobredrenaje.
En nuestra serie, el patrén E ha requerido un seguimiento estrecho por cambios
frecuentes hacia B, C por un lado, mientras que por otro lado se ha producido
alternancia de situaciones E1, E2 y E3. También en el seguimiento pudimos detectar 3
casos de “F oculto” tras el tratamiento de formas de SSV con colapso ventricular. En
dos de los casos obligd a sustitucidn valvular completa y en un tercero se llevé a cabo
un protocolo de retirada valvular con VPM. La posibilidad de aparicién de un “F oculto”
tras la cirugia de correccién de sobredrenaje siempre ha de ser tenida en cuenta, ya
gue puede obligar a una nueva cirugia urgente para el recambio del catéter ventricular
“obstruido”. Sin embargo, la situacidon de “F oculto” es muy poco frecuente en nuestra
serie, por lo que no creemos necesaria la sustitucidn del catéter ventricular en todos
los casos, maniobra por otra parte no exenta de dificultad y potenciales
complicaciones. Hemos considerado en nuestra serie que todos los pacientes se
encontraban en situacion de SSV incluso en los intervalos libres de sintomas, puesto
gue se trata de una enfermedad progresiva y recurrente. La Unica forma de salir de
este diagnostico seria alcanzar un “estado de independencia valvular” (EIV) bien de
forma pasiva o activa (tratamiento de la hidrocefalia mediante neuroendoscopia),

estado que, idealmente, requiere retirada o ligadura valvular con monitorizaciéon de
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PIC. En 4 casos se alcanzé este estado tras protocolo de retirada valvular, en 3 de ellos
con VPM (un caso tras deteccién de “F oculto”). En los 4 casos la situacion de EIV es
significativamente mejor que la de SSV (en uno de los casos de VPM no hay constancia
radioldgica del funcionamiento de la VPM), encontrandose los pacientes asintomaticos
(3 casos) o con sintomas leves (1 caso de VPM con constancia radiolégica de
permeabilidad del estoma por artefacto de flujo en area premamilar). En un quinto
caso de protocolo de retirada valvular con VPM, el estado de EIV fue interrumpido por

una muerte subita (paciente con antecedente de mielomeningocele).

El problema de la ausencia de estandarizacion en el SSV.

El cuarto problema que nos planteamos en esta discusién es el de la ausencia
de estandarizacion en la materia que nos ocupa. Ello hace que las distintas
aportaciones de diferentes grupos con interés en el tema sean de imposible
comparacion, pues no existe un criterio diagndstico comun (las series no son
comparables) y no existe un método aceptado de evaluacidn de los resultados de las
diferentes estrategias de tratamiento. Para avanzar en el conocimiento del
sobredrenaje valvular y mejorar los resultados es indispensable la realizacién de
“estudios intracentro” (comparacién de resultados de protocolos aplicados en distintas
etapas cronoldgicas o del resultado, favorable o no, de cambios de protocolo) y de
“estudios cooperativos o intercentro”, para lo cual es imprescindible disponer de
herramientas comunes de evaluacidn. Recientes publicaciones han puesto de
manifiesto que la evidencia respecto al sobredrenaje y sus consecuencias no es tan
robusta como se presumia, de modo que el tema requiere una mayor exploracién??,
Nuestra situacidén de partida era la del tratamiento de la hidrocefalia con valvulas fijas
diferenciales de presién, sin una politica activa de prevencién del sobredrenaje. La
experiencia de la practica clinica diaria nos mostraba que el problema del sobredrenaje
valvular era muy prevalente, poniendo en cuestién todo nuestro modelo de
tratamiento estandar de la hidrocefalia en edad pediatrica. Este estaba basado en el

concepto, hoy vemos que errdneo, de que el sobredrenaje valvular sintomatico es una
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entidad poco frecuente (VER TABLA 3). A partir de ese momento, el objetivo de
nuestro trabajo ha sido el de elaborar un modelo de estandarizacién del manejo del
SSV basado en la determinacidn del grado de complejidad alcanzado en el tratamiento
y el grado de control de los sintomas conseguido con esas medidas, analizando la
influencia de diferentes variables en esos parametros. Para ello, en primer lugar hemos
definido un criterio de diagndstico abierto o no excluyente (“Sindrome de
Sobredrenaje valvular-SSV-) y diferentes patrones clinico-radioldgicos de presentacion
gue hemos detallado anteriormente. Respecto al tratamiento, hemos adoptado la
politica de “escalonamiento” ya que, al no existir una forma de tratamiento
claramente superior a otra en la literatura, parece adecuado elegir inicialmente
medidas de menor riesgo quirdrgico?3'29122_ E| tratamiento escalonado comienza con
la observacion, medidas posturales y el tratamiento médico farmacoldgico?347:102,108 5
veces con el uso de esteroides*’ y continda con medidas ya quirdrgicas de complejidad
creciente, como el reposicionamiento de catéteres o del sistema de derivacion (o la
colocacion de conectores en “Y” entre dos catéteres venticulares, o catéteres trans-
septales con ayuda de neuronavegacion o neuroendoscopia)i®?347:48137 colocacion de
nuevas valvulas ajustables o dispositivos anti-sifonaje (DAS) de distinto tipo a veces
“en tandem”923,66120,122,126,136 = nrotocolos de retirada valvular (PRV)120122 con
ventriculostomia neuroendoscépica de tercer ventriculo o ventriculostomia
premamilar (VPM)141923120,122 o yentriculostomia microquirurgica'?’, derivaciones del
espacio subaracnoideo o cisternal?®738099,119,122,150,153 q técnicas de expansion craneal
supre o infratentoriales de diferente disefio*>2028:34:35,39,40,43,44,53,58,6587,108 De gcuerdo
con lo anterior hemos elaborado una Clasificacion de Niveles de Complejidad en el
tratamiento del SSV (VER TABLA 9) y una puntuacién (PUNTUACION SSV) que refleje la
situacion del paciente tras el tratamiento respecto al control de sintomas (TABLA 10).
Alcanzar el objetivo nos permitiria definir factores de riesgo o situaciones de diferente
complejidad (obviamente con mayor interés en los determinantes de mayor
complejidad) o peor respuesta al tratamiento y, por lo tanto, definir la subpoblacién
gue precisa de medias mas activas de prevencion y tratamiento del sobredrenaje y de

un seguimiento mas estrecho.
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La distribucion de la poblacion de nuestra serie respecto al nivel de complejidad
de tratamiento alcanzado (VER APARTADO 4.2.3 Y TABLA 9) se describe en el Apartado
5.1 (VER TABLA 18). En el 65% de los casos fueron suficientes medidas de complejidad
baja o0 media para un buen control de sintomas al final del seguimiento. Se trata de
estrategias de tratamiento basadas en el cambio valvular por valvulas programables
ajustando al alza la presion de apertura y, ademas, en la mayoria de casos, afiadiendo
al sistema derivativo un DAS de algun tipo (nivel 2). Al tratarse el SSV de un cuadro
progresivo es de esperar que, al aumentar el periodo de seguimiento, se alcanzen
niveles de complejidad cada vez mayores, es decir, que los sintomas reaparezcan
obligando a medidas de mayor dificultad o riesgo. En nuestra serie y para nuestro
seguimiento, 17 casos necesitaron combinaciones de DAS “en tandem” (nivel 3), que
consideramos de mayor complejidad puesto que no existe experiencia publicada sobre
los resultados de esta combinacién, y es dificil explicar el mecanismo por el que
actuan. En 18 casos (nivel 4) la complejidad se considerd extrema, por la dificultad
técnica y elevada morbilidad derivada de protocolos de retirada valvular, tratamientos
neuroendoscépicos o expansiones craneales. El protocolo de retirada valvular con
VPM, con gran éxito en algunas series publicadas®®, tuvo en la nuestra pobres
resultados, de modo que sélo 5 de 13 pacientes consiguieron un estado de
independencia valvular. La expansiones craneales (3 pacientes, 1 caso de expansién
supratentorial, 1 caso de descompresién de fosa posterior y 1 caso que precisé ambos
procedimientos) produjeron mejorias moderadas en los sintomas, aunque si fueron
efectivas en el tratamiento del Chiari adquirido con IV-V aislado (2 casos).

El grado de control de sintomas (VER APARTADO 4.2.4 Y TABLA 10),
determinado en la ultima revisidon de cada paciente respecto a su situacion a lo largo
del ultimo afo de seguimiento, se refleja en el Apartado 5.1 (VER TABLA 19 Y TABLA 20
Y FIGURA 1). Sélo la mitad de los pacientes alcanzaron en el Ultimo afio una situacion
buena o excelente (mediana de la puntuacién SSV fue de 60 , lo que coincide con el
percentil 50), lo que nos da una idea de la limitacién que esta patologia supone para el

desarrollo de actiividades de la vida diaria.

141



BIENVENIDO ROS LOPEZ
28-6-17
TESIS DOCTORAL. SINDROME DE SOBREDRENAJE VALVULAR. PROPUESTA DE UN SISTEMA
DE ESTANDARIZACION. ESTUDIO PROSPECTIVO DE UNA SERIE DE 100 PACIENTES
EN EDAD PEDIATRICA.

El andlisis inferencial (VER APARTADO 5.2) muestra que la hidrocefalia de
etiologia secundaria (fundamentalmente posthemorragica y postinfecciosa) tuvo un
influencia estadisticamente significativa en la complejidad, de modo que se precisé de
tratamientos mas complejos que las hidrocefalias primarias o disgenéticas, y en menor
medida, que hidrocefalias tumorales (Kruskal-Wallis p 0,007, VER TABLA 23). También
la menor edad al diagndstico de SSV supuso una mayor complejidad de tratamiento
(correlacién inversa con coeficiente de Pearson de -0,279, p 0,005, VER TABLA 28). La
menor edad en la primera implantacién valvular también muestra esa correlacion
inversa, pero sin alcanzar significacion (coeficiente de Pearson de -0,185, p 0,065, VER
TABLA 21). De la misma forma, un seguimiento mdas prolongado implicé mayor
complejidad (correlacién directa con coeficiente de Pearson de 0,258, p 0,009, VER
TABLA 31). Este ultimo dato nos indica que el sobredrenaje es una enfermedad no
estable sino progresiva, que obliga a tratamientos cada vez de mayor envergadura. No
obstante, el seguimiento sélo explica una pequefia parte de la variabilidad de la
complejidad (R=0,258, con coeficiente de determinaciéon R?=0,0665, indicando que el
seguimiento explica sélo el 6.6% de la variabilidad de la complejidad), es decir, los
casos mas complejos no lo son sélo porque sean los mds antiguos (VER APARTADO
5.2.10 y TABLA 31). Otros factores que se relacionaron de forma significativa con una
mayor complejidad fueron el uso de valvulas fijas en la primera implantacién valvular
(respecto a valvulas lumboperitoneales y ajustables o con DAS, Kruskal-Wallis p 0,009,
VER TABLA 24), o su presencia en el momento del diagndstico (Kruskal-Wallis p 0,002,
VER TABLA 29). Respecto a la eleccion del tipo de valvula, la literatura hace hincapié en
la importancia de los cambios en el tamano ventricular tras la derivacion de LCR y que
ventriculos de mayor tamafio reducirian el porcentaje de fallo valvular?®141 y sugiere
que las valvulas diferenciales de presién conducen a un colapso ventricular de forma
mas rapida que otras con DAS u otras valvulas con regulacion de flujo’* sobre todo si la
derivaciéon de LCR tiene lugar precozmente en los primeros meses de vida®? por
alteracién de la dindmica de crecimiento craneal®’. Sin embargo la literatura no ofrece
ningun resultado concluyente y los estudios comparativos de sistemas valvulares

arrojan en su mayoria resultados no significativos. La colocacion de valvulas fijas de
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presion media o baja no puede ser considerada de acuerdo con la literatura una mala
practica o simplemente desaconsejable. Por ello, multitud de centros contindan
empleando valvulas no programables o sistemas carentes de DAS de forma rutinaria.
Algun autor sugiere que los modelos mecanicos sobre los que se han disefiado los
sistemas valvulares son inadecuados!#'. Nuestros resultados en cambio aconsejan
abandonar como regla general el uso de vélvulas fijas. También se relacioné de forma
significativa con una mayor complejidad la presentacién clinica del cuadro como
patrones del tipo de hipertensidén con dilatacidn ventricular (patrones | y F respecto a
otros patrones de mejor prondstico como el de hipotensién, mientras que los patrones
presintomatico y de hipertensién con colapso ventricular presentaron una complejidad
intermedia, Kruskal-Wallis p 0,021, VER TABLA 30). Hay que sefialar para la adecuada
interpretacion de los datos que algunas categorias como valvulas lumboperitoneales o
el patrén presintomatico de presentacién contaban con pocos pacientes. Con esa
salvedad, podemos decir los pacientes de mayor riesgo (los que necesitaron
tratamientos mds complejos) fueron los pacientes intervenidos precozmente al
nacimiento, con hidrocefalias de causa hemorragica o infecciosa a los que se colocd
sistemas valvulares fijos que se mantuvieron en el tiempo hasta que manifestaron
sintomas de sobredrenaje sobre todo hipertensivo a edades tempranas. El géneroy el
antecedente de infeccidén meningea o de disfuncién valvular (incluida proximal), no
tuvieron influencia significativa en la complejidad del tratamiento alcanzado (VER
TABLAS 22, 25,26 Y 27).

Respecto a la situacidén del control de sintomas tras tratamiento (recordamos
gue determinado en la ultima revisidon de cada paciente respecto a su situacién a lo
largo del ultimo ano de seguimiento, Puntuacién SSV), ninguna de la variables
anteriores mostré influencia estadisticamente significativa (VER TABLAS 21 A 31). Del
mismo modo, no hemos encontrado diferencias estadisticamente significativas entre
las medias de la puntuacién SSV respecto a la complejidad agrupada ésta en dos
categorias (“complejidad baja” -niveles 1 y 2- y “alta” -niveles 3 y 4) (VER TABLA 32).
Sin embargo, si se estable la relacién entre niveles de complejidad y puntuacién SSV

como variables cuantitativas se observa una correlacién “inversa”, es decir, a mayor
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complejidad parece apreciarse un peor resultado en cuanto al control de los sintomas,
aunque sin alcanzar significacidon estadistica (coeficiente de Pearson -0,183, p 0,069,
VER TABLA 33). Podemos extraer la conclusién de que no hay, en principio,
determinantes claros de mal prondstico en cuanto a las posibilidades de lograr un
buen control de los sintomas, aunque es necesario determinar con mas precisién si la
aplicacion de tratamientos quirdrgicos complejos puede tener alguna influencia

negativa.
El problema de la fisiopatologia del sobredrenaje.

La dificultad en el manejo del sobredrenaje valvular quizd se deba a que no
conocemos adecuadamente los mecanismos fisiopatolégicos implicados, lo que
dificulta la eleccién de estrategias de tratamiento adecuadas'®!>?. Se han descrito
distintas teorias fisiopatoldgicas que gozan de diferente aceptacion. La “teoria de la
gliosis periventricular” o del “ventriculo rigido” describe un sistema de elevada
elastancia (la denominada “hidrocefalia de volumen normal” de Engel*? con ventriculos
que no pueden dilatar por la existencia de una barrera fisica rigida, pero tiene escaso
soporte y ha sido criticada por autores como Del Bigio3*2 0 Sood®®. La “teoria de
desproporcion crdneo-cerebral adquirida” propone un modelo de sobredrenaje
secundario a osificacién sutural precoz (por lo tanto con microcefalia) inducida por la
evacuacion de LCR a través de la valvula®®*3747 con desporporcidon continente-
contenido a nivel supratentorial e infratentorial (y Chiari adquirido)’1° que justificaria
como tratamiento la expansidn craneal (mds aun si existe una craneosinostosis previa
de base). La “teoria de congestion venosa” 23117122135 tiene similitudes con la “teoria
de la absorcién capilar débil”®® y la “teoria del vector pulsdtil”***, en cuanto a que
describen una elastancia cerebral aumentada por alteracién de la absorcién de LCR de
causa venosa que, por otro lado, también estaria presente en la craneosinostosis y en
la desproprocién craneo-cerebral. El mecanismo venoso seria similar al descrito para la
hipertensién intracraneal idiopéatica o “pseudotumor cerebri”*>%° y justificaria el
tratamiento mediante derivaciones lumboperitoneales. La “teoria de aislamiento

ventricular”097:103135 da soporte al tratamiento de ciertas formas de sobredrenaje
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valvular mediante la comunicacidon de cavidades aisladas con el resto del sistema
ventricular con técnicas de neuroendoscopial® o fenestracidn microquirdrgica (por
ejemplo aislamientos de IV ventriculo). Por ultimo, la “teoria del efecto sifon” (fuerza
de succién hidrostatica negativa) apoya la prevencién y el tratamiento del
sobredrenaje mediante sistemas dotados de mecanismos de resistencia o limitadores

del flujo (mecanismos anti-sifon)>>70:113,136,

En realidad, todas las teorias se inter-relacionan unas con otras. El drenaje de
LCR a través del sistema valvular altera la dindmica vasculo-cerebral, provocando
congestidn venosa, de acuerdo con el principio basico de la hipétesis de Monro-Kellie.
La craneosinostosis secundaria inducida (con desproporcién craneo-cerebral) agravaria
la congestion venosa por cierre de foramenes de drenaje, aumentando todo ello la
elastancia cerebral que, a su vez, favoreceria mas aun el sobredrenaje y el colapso
ventricular sobre la punta del catéter. El colapso ventricular provocaria el aislamiento
de LCR en zonas del sistema ventricular o del espacio subaracnoideo con aumento de
la presién intracraneal y edema cerebral por acumulacién de fluido extracelular
parenquimatoso. El aumento de la PIC, a su vez, podria provocar un colapso de venas
puente y aumento de resistencia al drenaje venoso del craneo, con un sistema venoso
previamente congestivo, cerrando el circulo vicioso. En el nifio, ademas, el aumento de
estatura afadiria a todo el complejo un progresivo aumento de drenaje valvular por
efecto sifén creciente. Mas dificil es determinar en qué medida contribuye cada factor
en cada paciente y para cada momento y por tanto que medida de tratamiento puede
ser la mas idénea. Parece evidente que se necesita una “teoria global” o “integradora”
construida sobre una “etiopatogenia multifactorial”’®'% que integre los distintos
modelos propuestos, de modo que, para cada caso concreto, se pueda definir la
existencia de una combinaciéon de varios mecanismos fisiopatoldgicos, quizd con uno
predominante que deberia dirigir una estrategia de tratamiento principal “a medida”

para cada tipo de sobredrenaje.
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Lecciones aprendidas. Desarrollo de un programa de Actuacion Preventiva

Ante el SObredrenaje Sintomatico (APASOS).

El sobredrenaje valvular de LCR es un problema que aparece desde el mismo
momento que se intenta tratar la hidrocefalia por primera vez y, a pesar del desarrollo
tecnolégico de los sistemas de derivacidon, podemos afirmar que hoy en dia constituye
la complicacién mas frecuente y de mayor importancia en el manejo de la hidrocefalia
mediante valvulas (VER APARTADO 1.2). El cuadro es complejo en cuanto a su
presentacion, y su manejo resulta con frecuencia frustrante para el paciente, la familia
y el propio médico*”''?2. En nuestro Centro se ha llevado a cabo histéricamente una
politica de no prevencién, sino por el contrario de tratamiento una vez se constata la
aparicion de sintomas compatibles. El tratamiento, ademas, se ha desarrollado bajo el
principio de “escalonamiento terapéutico”, es decir, siempre de menor a mayor
complejidad y por lo tanto de menor a mayor riesgo. Este principio supone que todos
los casos se tratan con el mismo protocolo, a pesar de que, en la practica clinica,
comprobamos que hay pacientes con caracteristicas muy diferentes de otros. El
presente estudio es el resultado de 13 afios de trabajo durante los cuales se han
evaluado cientos de nifios con hidrocefalia tratados de derivaciones de LCR. Las
valvulas han permitido, desde su desarrollo inicial hace mas de 60 afios, salvar la vida 'y
mejorar capacidades fisicas e intelectuales a millones de pacientes en todo el mundo,
aungue desgraciadamente en algunos lugares deprimidos o “en vias de desarrollo” no
se tenga todavia un acceso facil a este tratamiento. Sin embargo, hay que sefialar que
la implantacion de sistemas valvulares de derivacion de LCR ha creado una nueva
enfermedad que antes no existia, el sobredrenaje valvular. El paciente valvulo-
dependiente tiene importantes condicionantes en su desarrollo vital y, puesto que
ningun sistema de drenaje dura para siempre, deberd someterse perédicamente a
intervenciones quirdrgicas para revision o recambio valvular. Con el paso de los anos,
las intervenciones repetidas suponen multiplicar los riesgos quirdrgicos, con
complicaciones potencialmente graves. Muchos neurocirujanos estan de acuerdo con
gue “la mejor valvula es ninguna vélvula”, frase que se ha repetido hasta la saciedad y

que tiene su base en el desarrollo de técnicas de tratamiento de hidrocefalia sin
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vdlvulas mediante ventriculocisternostomias endoscdpicas. No obstante, y a pesar del
desarrollo de la neuroendoscopia, puede afirmarse hoy en dia que alrededor de la
mitad de las hidrocefalias necesitardn del concurso de sistemas valvulares. El drenaje
de LCR a través de vdlvulas dista mucho de ser similar al drenaje fisioldgico. Si las
vdlvulas no funcionan adecuadamente infradrenaran, y los pacientes presentaran
sintomas mas o menos acusados de hipertensidn intracraneal. Pero si funcionan
adecuadamente, el estado ideal de drenaje “cuasi-fisiolégico” no sera permanente sino
gue evolucionard con el tiempo hacia el sobredrenaje. Esta evolucion puede ser
interrumpida por episodios de disfuncién valvular y procedimientos de recambio
valvular. Inicialmente el sobredrenaje pasard desapercibido y posteriormente
apareceran signos en la exploracién (dismorfia craneal por ejemplo) y hallazgos
radioldgicos. La imagen de tamafio ventricular reducido, que ha parecido satisfactoria
a los neurocirujanos durante afios, puede ser potencialmente peligrosa. Es dificil
aceptar que un paciente que ha desarrollado una hidrocefalia llegue a tener un
tamafio ventricular igual o incluso inferior que una persona que no la ha padecido.
Probablemente debamos aceptar imagenes de TAC y RMN con ventriculos
moderadamente dilatados siempre que no tengan traduccién desfavorable en estudios
neuropsicoldgicos, al igual que las damos como buenas tras ventriculostomias
endoscdpicas. De ahi la importancia, a la que hemos hecho referencia durante el
desarrollo del trabajo, de definir la “imagen buena” de cada paciente, es decir, el
tamafio ventricular post-derivacién de LCR para el cual los sintomas de hidrocefalia
han desaparecido y no han aparecido aun signos radiolégicos de sobredrenaje. Mas
tarde aun apareceran sintomas que pueden tardar tiempo en ser relacionados con el
sobredrenaje, por lo que el diagndstico serd siempre tardio, una vez las condiciones de
complianza cerebral se han alterado ya definitivamente. La leccién aprendida en estos
afos de estudio es la leccién de la “prevencién”. “Prevencion primaria” cuando se
toman medidas contra el sobredrenaje en la primera implantaciéon valvular vy
“secundaria” cuando el sobredrenaje radioldgico ya ha aparecido. La cuestién de si se
debe intervenir quirdrgicamente de forma preventiva a un paciente asintomatico,

teniendo en cuenta los posibles riesgos de una cirugia, queda en el aire y quiza se

147



BIENVENIDO ROS LOPEZ
28-6-17
TESIS DOCTORAL. SINDROME DE SOBREDRENAJE VALVULAR. PROPUESTA DE UN SISTEMA
DE ESTANDARIZACION. ESTUDIO PROSPECTIVO DE UNA SERIE DE 100 PACIENTES
EN EDAD PEDIATRICA.

acabe respondiendo de forma afirmativa en el futuro. Por el momento, nuestra
actuacion se centra en el desarrollo de un programa de Actuacién Preventiva Ante el
SObredrenaje Sintomdatico (APASOS). La prevencidon primaria estd basada en la
implantacion en todos los casos de valvulas programables (acompafiadas de DAS
cuando la edad del paciente y la patologia de base lo permite) con la intencién de
evitar el colapso ventricular radiolégico sobre todo en los dos primeros anos de vida,
para minimizar en lo posible el desarrollo de la desproporcidén craneo-cerebral en el
nifo. En caso de ser necesaria la colocacién de valvulas fijas de presion media o baja o
tubos libres, por ejemplo en hidrocefalias de presiéon baja o negativa (pacientes con
drenaje externo, fistula de LCR...) o con LCR hemorragico, la prevencidon supone la
sustitucion programada por valvulas programables con DAS fijos o ajustables en los
primeros meses de vida. Para pacientes con sobredrenaje radioldgico, la actuacién
debe planificarse de acuerdo con una estimacién de riesgo y para pacientes con
sintomas debe hacerse de acuerdo con el grupo de riesgo al que pertenezcan. Para
pacientes que alcanzan, de forma pasiva o tras tratamiento quirurgico, el estado de
independencia valvular, el seguimiento debe continuar si se trata de hidrocefalias
compensadas (no evidencia clinica, radiolégica o de registro de PIC de hidrocefalia
curada o resuelta) (ver Tabla 34 sobre prevencion y pautas de actuacién y Tabla 35
sobre grupos de riesgo segun complejidad). Este programa de prevencion y actuacién
en SSV sera susceptible de ser modificado de acuerdo con los resultados de su propia

aplicacion.
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ESTADO ESTADO SOBREDRENAIJE SOBREDRENAIJE ESTADO DE
HIDROCEFALICO | HIDROCEFALICO | RADIOLOGICO SINTOMATICO INDEPENDENCIA
PRE-DERIVACION POST- (SSV) VALVULAR (EIV)

DE LCR DERIVACION DE

LCR
“imagen “imagen “imagen de SSV”
buena” mala”
Prevencidn primaria Prevencion Tratamiento Observacion
secundaria escalonado Control radiolégico
(complejidad (complejidad Registro de PIC
estimada) estimada) Hidrocefalia | Hidrocefalia
compensada resuelta
Tabla 34. Estadios de hidrocefalia y sobredrenaje valvular: programa APASOS.
GRUPOS DE RIESGO EXTREMO ALTO MEDIO BAJO
en SSV
Edad 1° valvula Prematuridad 1-6 afos 6-14 afos >14 afios
RN
Edad diagndstico <3 afios 3-6 afios 6-14 afios >14 afios
Etiologia h_secundaria h_tumoral h_congénita_
disgenética
Tipo valvula al v_fija v_ajustable DAS v_ajustable
diagndstico +DAS
Patrdn clinico- p_hipertension | p_hipertensidn | p_hipotension PRES
radiolégico dilatacion |, F colapso A
B,C D
Complejidad estimada Extrema Alta Media Baja
4 3 2 1
Actuacion Sistemas en Sistemas en + Presion + Presién
recomendada tandem tandem vélvulas valvulas
ajustables ajustables
PRV + o}
DAS mayor DAS mayor
DLP? potencia potencia
Expansion
craneal

Tabla 35. Grupos de riesgo en SSV.
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7. CONCLUSIONES.

7.1. En nuestra serie, se identificaron como variables determinantes de
mayor complejidad en el tratamiento del sobredrenaje valvular la hidrocefalia de
etiologia secundaria (posthemorragica y post-infecciosa), la implantacién de valvulas
fijas, la presentacion como categoria de hipertension intracraneal con dilatacion
ventricular (patrones | y F), la aparicidon de sintomas a edad temprana y el seguimiento
prolongado. No se ha documentado la existencia de factores de mal prondstico en
cuanto al control de los sintomas, aunque se necesitan mas estudios para determinar
si la aplicaciéon de tratamientos quirdrgicos complejos puede tener una influencia

negativa.

7.2. los conceptos actuales de sobredrenaje valvular son confusos vy
restrictivos. Es necesario aplicar sistemas que permitan la estandarizacion de su
manejo de cara a la realizacidon de estudios comparativos y cooperativos. Proponemos
un modelo basado en el concepto de “Sindrome de Sobredrenaje Valvular “ (SSV), en la
definicion de patrones clinico-radiolégicos de presentacidon y en la identificaciéon de
variables relacionadas con el nivel de complejidad del tratamiento y el grado de

control de sintomas, variables que pudieran ser consideradas factores de riesgo.

7.3. El sobredrenaje valvular es una patologia frecuente, progresiva e
incapacitante y raramente se llega a la curacién o estabilizacidén, requiriendo una
atencién médica prolongada e intervenciones quirlrgicas repetidas en ocasiones de
elevada complejidad. Es necesario, por lo tanto, desarrollar programas de prevencion
activa basados en los resultados de la aplicaciéon de modelos estandarizados de

manejo.
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