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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE HIDROCEFALIA EN EL ADULTO

. FINALIDAD

1.1. DECLARACION DE INTENCION

¢ Todo paciente debe ser individualizado en el diagnéstico, tratamiento,
seguimiento y en el momento de evaluar la condicion de alta.

e La presente guia de Hidrocefalia no pretende establecer lineamientos
estandares para el manejo de los pacientes.

e El manejo individualizado, con evaluacién continua por parte del especialista es
necesario.

e« La toma de decisiones esta basada en los recursos locales, asi como en el
equipo multidisciplinario con el que se cuente en el momento de la toma de
decisiones.

e El seguir cabalmente la presente guia no garantiza la evolucién favorable de los
pacientes, pues la evolucion, respuesta al tratamiento, complicaciones y
reacciones adversas son multifactoriales.

¢ La incorporaciéon de nuevas decisiones debe ser registrada adecuadamente en
los registros médicos del paciente.

e Algunos aspectos tienen soporte basado en la evidencia de estudios clinicos, sin
embargo, no todo lo obvio es posible de ser sometido a estudios rigurosos y es
aceptado por la comunidad médica.

L. OBJETIVO
2.1. OBJETIVO GENERAL

Optimizar el diagnostico y tratamiento precoz de la hidrocefalia mediante las
recomendaciones basadas en la evidencia actual disponible.

2.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS
« Optimizar el seguimiento de los pacientes con diagnéstico de hidrocefalia.
¢ Disminuir la mortalidad y morbilidad (secuelas) de la hidrocefalia del Adulto en el
Peru.

AMBITO DE APLICACION

3.1. USUARIOS DE PRESENTE GUIA
« Neurocirujanos.
« Neurdlogos.
e Medicos residentes de neurologia.
¢ Médicos residentes de neurocirugia.
» Médicos residentes de otras especialidades.
* Medicos generales.
¢ Meédicos internistas.
e Médicos intensivistas.
 Meédicos infectdlogos.
« Médicos internistas.

oty
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« Meédicos intensivistas.
« Médicos infectologos.
« Médicos Emergenciologos.

3.2. ESCENARIOS CLINICOS A LOS QUE SE REFIERE LA GUIA
« Hidrocefalia en el adulto Agudas de diferentes etiologias
o Hidrocefalia crénicas en el adulto de diferentes etiologias

V. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LOS ADENOMAS HIPOFISARIOS

4.1. NOMBRE Y CODIGO CIE 10

e Hidrocefalia comunicante G91.0
« Hidrocefalia obstructiva G91.1
= Hidrocefalia normotensiva (idiopatica) G91.2
« Hidrocefalia postraumatica, no especificada G91.3
« Hidrocefalia en enfermedades clasificadas bajo otro concepto  G91.4
s« Otros tipos de hidrocefalia G91.8
= Hidrocefalia, no especificada G91.9

V. CONSIDERACIONES GENERALES

5.1. DEFINICION
La hidrocefalia es una entidad patoldogica que se caracteriza por aumento de la
cantidad de liquido cefalorraquideo (LCR) dentro de los espacios intracraneales, intra
y extra cerebrales; Con/sin aumento de la presién intracraneana.

5.2. ETIOLOGIA
Puede deberse a una disminucién en la absorcion del LCR por las vellosidades
aracnoideas, una obstruccion en la circulacion del liquido cefalorraquideo o muy rara
vez, a un aumento en la produccion del liquido cefalorraquideo a nivel de los plexos
coroideos.

5.3. FISIOPATOLOGIA
La Hidrocefalia es producida por diferentes y variados disturbios fisiolégicos. El flujo
dinamico de Liquido Céfalo Raquideo esla invariablemente alterado, lo que produce
disturbios de la Circulacion cerebral y de las funciones cerebrales generales.

CLASIFICACION FUNCIONAL

e« Obstructiva (no comunicante): Producida por un blogqueo proximal a las
granulaciones aracnoideas. En la Tomografia Cerebral o la Resonancia
Magnética de encéfalo se observa dilatacion de los ventriculos proximales al
bloqueo (p. ej., obstruccion del acueducto de Silvio con dilatacion
desproporcionada del tercer ventriculo y de los ventriculos laterales sin
compromiso del cuarto ventriculo, denominada "hidrocefalia friventricular")

= No obstructiva (comunicante): La circulacion del LCR esta bloqueada en las
cisternas circunpedunculares, la reabsorcion del LCR esta entorpecida a nivel de
las Granulaciones aracnoideas o hay hiperproduccion de LCR. Hidrocefalia

g 1 GUIA DE PRACTICA CLINICA - HIDROCEFALIA EN EL ADULTO
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5.4. ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS
Incidencia global desconocida (la de origen congénito se conoce mejor). Los datos
sobre incidencia y prevalencia son dificiles de establecer pues no hay un registro
nacional o base de dalos de las personas que tienen hidrocefalia y los trastornos
estrechamente asociados a esta enfermedad.

5.5. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS
En muchos casos, se desconoce la causa exacta que provoca la hidrocefalia en el
adulto. Sin embargo, diversos problemas de salud pueden contribuir a padecer
hidrocefalia o pueden desencadenarla como:
« Lesiones o tumores en el cerebro o la médula espinal
s« Infecciones en el sistema nervioso central, (bacterianas, fungicas, virales,
parasitarias)
s Sangrado en el cerebro debido a un accidente cerebrovascular o a una lesién
intracraneal.
e Lesiones traumaticas en el cerebro.
= Antecedente de cirugia del sistema nervioso central.

5.5.1. MEDIO AMBIENTE:
e Contaminacién del agua y de verduras en el caso de infestaciones
parasitaria.

5.5.2. ESTILOS DE VIDA:
« No saludables de estilos de vida de higiene personal, exposicion a
traumatismos craneales.

5.5.3. FACTORES HEREDITARIOS:
e« Factores hereditarios asociados a complicaciones de malformaciones
vasculares y aneurismas.

VL. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1. CUADRO CLINICO
6.1.1. SIGNOS Y SINTOMAS

Algunos signos y sintomas frecuentes en este grupo etario son:

e Dolor de cabeza, nauseas, vomitos.

e Letargo.

= Pérdida de coordinacion o equilibrio.

« Pérdida del control de la vejiga o necesidad frecuente de orinar.

e Vision alterada.

e Deterioro en la memoria, concentracibn y otras capacidades del
pensamiento que puede afectar el desempefio laboral.

= Adultos mayores.

e En el caso de adultos de 60 afios o mas, algunos de los signos y sintomas
mas frecuentes de hidrocefalia son:
o Pérdida del control de la vejiga o necesidad frecuente de orinar.
o Pérdida de memoria.
o Pérdida progresiva de oftras capacidades de pensamiento o

razonamiento.
o Dificultad para caminar que, generalmente, se describe como arrastre de
los pies o sensacion de tener los pies atascados.

o Coordinacion o equilibrio deficientes.

GUIA DE PRACTICA CLINICA — HIDROCEFALIA EN EL ADULTO
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6.1.2. INTERACCION CRONOLOGICA
Dependeran del tiempo de instalacion de la hidrocefalia y de la causa.

Inicio

En condiciones normales existe un equilibrio entre las presiones del LCR, el
parénquima cerebral y el espacio subaracnoideo. Cuando aparece el obstaculo
que aumenta la resistencia a la circulacién, y el LCR continua su produccion y
su débito, se aumenta la presion dentro de los ventriculos y se establece un
gradiente de presion hacia el parénquima y el espacio subaracnoideo.

Fase aguda

El gradiente de presion establecido, origina una fuerza radial que dilata los
ventriculos. El parénquima cerebral, comparado con un material visco-elastico
(con la edad se torna mas plastico que elastico) sufre esfuerzos tangenciales
gue determinan un dafio mecanico.

El espacio subaracnoideo se colapsa y se vacia, poniendo la corteza en
contacto con la duramadre y la béveda 6sea, infinitamente menos compliance
que el parénquima, (a excepcion del recién nacido y del lactante, por sus
suturas aun abiertas) recibiendo la casi totalidad de la fuerza radial expansiva.
La dilatacion para, equilibrando las presiones a niveles cada vez mas altos,
hasta que sobre viene la muerte del paciente.

Fase cronica

La mayoria de las hidrocefalias no evolucionan hacia la hipertensién
intracraneana terminal, tienden a volverse cronicas, coexistiendo una presion
aparentemente normal y la dilatacién. Esta evolucién puede explicarse por
diferentes mecanismos:

Parece haber una disminucién en la produccion de LCR; de otro lado, existe un
aumento progresivo de las capacidades de absorcion:

La distension ventricular origina disyuncion de las células ependimarias,
explicando la reabsorcién transependimaria e igualmente, a través de los
espacios perivasculares y de |los nervios craneanos.

Estos mecanismos hacen que el gradiente y la hidrocefalia paren, la presion se
torna normal, con una dilatacion ventricular fija de grado variable y sobretodo,
asintomatica.

En algunos casos la situacion se agrava, con presiones normales o ligeramente
altas, pero con ondas patolégicas de hipertension (ondas A o B) El gradiente
de presion transependimaria mantiene o agrava la dilatacion, al mismo tiempo
que en el parénquima cerebral se alteran las propiedades mecénicas por
cambios en su composicién y estructura.

GUIA DE PRACTICA CLINICA — HIDROCEFALIA EN EL ADULTD
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6.1.3. GRAFICOS, DIAGRAMAS Y FOTOGRAFIAS

6.2. DIAGNOSTICO
6.2.1.CRITERIOS DE DIAGNOSTICO
= Tomografia espiral multicorte de encéfalo
Es la prueba inicial que debe solicitarse ante la sospecha de una hidrocefalia
y es también atil en el seguimiento de los pacientes portadores de una
derivacién peritoneal. Los diversos indices ventriculares permiten este
objetivo, siendo el mas ampliamente utilizado el indice bifrontal de Evans
(IE). (Distancia entre astas frontales donde se ve Monro/distancia maxima
entre tablas internas). La presencia de un |IE >0.30 es definitoria de
dilatacion ventricular, categorizandose ésta en funcion de su valor
(Leve=0.30-0.45, Moderada=0.45-0.55, Grave >0.55).

La presencia de dilatacion ventricular, hipodensidad en polos occipitales y
frontales periventriculares y borramiento de los surcos cerebrales, son
indicativos tomograficos de hidrocefalia.

« Resonancia Magnética Nuclear de encéfalo
La primera utilidad, tanto en casos de presentaciéon aguda como crénica, es
el diagnostico etiolégico, ya que permite visualizar con total nitidez
estructuras como el acueducto de Silvio, permitiendo el diagnostico de
seguridad de patologias como las estenosis del acueducto primarias y
secundarias.

La segunda utilidad es la valoracion de las hipodensidades periventriculares
visualizadas en la TC y que, cladsicamente, se consideraban edema
transependimario. Con la RM se ha podido demostrar que muchas de las
hipo densidades peri ventriculares se corresponden con areas de isquemia
y no con zonas de edema periependimario.

GUIA DE PRACTICA CLINICA - HIDROCEFALIA EN EL ADULTO
DEPARTAMENTO DE INVESTIGACION, DOCENCIA Y ATENCION ESPECIALIZADA EN NEURDCIRUGIA 10
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También ha aportado nuevos hallazgos en la morfologia del sistema
ventricular hidrocefalico. La presencia de adelgazamiento del cuerpo
calloso, con elevacion vy rectificacién de su contorno (angulo de cuerpo
calloso <90° HCA, >90°% atrofia), asi como aparicion de punteado
hiperintenso en su cara endoventricular, parecen caracteristicos de la
hidrocefalia. De igual forma, se describe como tipica de esta entidad la
apariencia concava del suelo del tercer ventriculo, con ensanchamiento de
sus recesos quiasmatico, infundibular y supra pineal.

Los cambios en la hidrodindmica del LCR hacen que su flujo se torne
turbulento en aquellos puntos en que debe atravesar conductos angostos.
Esta situacion provoca un vacio de sefial en RM que se visualiza mejor en
las secuencias de densidad proténica, y aungue puede observarse en
sujetos normales en el acueducto, su extension al lll y IV ventriculos se
toma como un signo de flujo hiperdinamico del LCR vy, por tanto, de
hidrocefalia. Las secuencias de cine-RM mediante contraste de fase
permiten la obtencién de valores de volumen/latido y de velocidad a nivel
del acueducto de Silvio, lo que posibilita el establecimiento de rangos de
normalidad y de un limite que al ser sobrepasado es definitorio de flujo
hiperdinamico.

En los pacientes con hidrocefalia el volumen latido es mayor vy la direccion
se encuentra invertida, es decir, en vez de ser craneo-caudal es caudo-
craneal. Las velocidades sistolica, diastélica y media se encuentran
aumentadas a mas del doble. Hemos de tener en cuenta que al menos una
tercera parte de los pacientes con hidrocefalia van a presentar valores
normales de velocidad en el acueducto (hidrocefalias normodinamicas). La
presencia de hiperdinamia es un signo de buen prondstico en cuanto a la
respuesta valvular, pero su ausencia no hace imposible el diagnostico de
hidrocefalia,

En Resonancia magnética encefalica en los cortes sagitales el
abombamiento del cuerpo calloso es otro signo imagenolagico Gtil.

6.2.2.DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
La Hidrocefalia en el adulto es una patologia que si se tiene un examen
imagenologico (TEM cerebral) no existen muchas entidades nosologicas con
los que se puede confundir durante su evolucién clinica. Sin embargo, por
sintomatologia, un sindrome de hipertensién endocraneano con causa
diferente a la Hidrocefalia se puede plantear como diagnostico diferencial hasta
la obtenciéon de dicho examen auxiliar.

6.3. EXAMENES AUXILIARES
6.3.1.DE PATOLOGIA CLINICA
Examenes hematologicos, bioquimicos e inmunolégicos: hemograma, glucosa,
urea, creatinina, examen orina completa, perfil coagulacion, HIV,
aglutinaciones, RPR, grupo sanguineo, Factor Rh, Velocidad de
sedimentacion, western blot para neurocisticercosis en sangre en caso de
sospecha de origen parasitario, No hay estudios de laboratorio especificos para
la deteccién de hidrocefalia.

GUIA DE PRACTICA CLINICA - HIDROCEFALIA EN EL ADULTO
DEPARTAMENTO DE INVESTIGACION, DOCENCIA Y ATENCION ESPECIALIZADA EN NEURDCIRUGIA 1 1
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6.3.2.DE IMAGENES
= Tomografia espiral multicorte de encéfalo sin contraste.
¢ Resonancia Magnética Nuclear de encéfalo (mas util para estudio
etiologico).

o Orientados basicamente a una evaluacion prequirirgica a fin de detectar
alguna comorbilidad con la finalidad de salvaguardar la integridad del
paciente ante posibles complicaciones entre los cuales se pueden
considerar: Hemograma completo, grupo sanguineo y factor Rh,
electrolitos, perfil de coagulacion, glicemia, urea, creatinina, VIH prueba
rapida, Examen de Orina completa + Gram sin centrifugar, Radiografia
de Torax Antero posterior, riesgo quirtrgico.

6.3.3.DE EXAMENES ESPECIALIZADOS COMPLEMENTARIOS

Orientados basicamente a una evaluacion prequirirgica a fin de detectar
alguna comorbilidad y causas de la hidrocefalia y salvaguardar la integridad
del paciente ante posibles complicaciones entre los cuales se pueden
considerar:Hemograma completo, grupo sanguineo y factor Rh, electrolitos,
perfil de coagulacion, glicemia, urea, creatinina, VIH prueba rapida, Examen de
Orina completa + Gram sin centrifugar, Radiografia de Torax Antero posterior,
riesgo quirlirgico.

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD
RESOLUTIVA
Los pacientes que ingresan con cuadro clinico de curso rapidamente progresivo de
sindrome de hipertension endocraneana, seran manejados como Emergencia.

6.4.1. MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS
Los pacientes que ingresan con cuadro clinico de curso rapidamente
progresivo de Sindrome de Hipertension endocraneana serdn manejados
como Emergencia. El estudio Imagenclogico (TEM cerebral) es la piedra
angular del diagnostico de Hidrocefalia, por lo cual sera de vital importancia la
obtencion de este.

Es importante la valoracion clinica de:

= Niveles de conciencia.

= Patron respiratorio.

e Pupilas.

+ Reflejo 6culo encefélico/éeulo vestibular.

Medidas generales y preventivas de complicaciones.
e \ias aéreas.

Garantizar adecuada y libre ventilacién. Uso tubo de mayo si es
necesario.
« Saturacion de oxigeno.

Utilizar sistema de oximetria transcutanea o dosaje de O2 en sangre
arterial, para todo paciente con hipertension endocraneana severa.
¢ Via endovenosa central.

GUIA DE PRACTICA CLINICA ~ HIDROCEFALIA EN EL ADULTO
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Todo paciente con hidrocefalia aguda que presenta hipertension endocraneana
severa, pasara a la UCI y se instalaran, una via central, para medir la PVC.

6.4.2.TERAPEUTICA

Parametros de manejo del paciente con hidrocefalia aguda
e Cabecera a 30 grado.

« Hidratacion endovenosa con soluciones isotonicas.

« FEuvolemia.

* Analgésicos, sedacion y relajacion muscular.

¢ Temperatura <37.5C.

s Glucosa sérica 100 — 150 mg/dl.

= Protectores gastricos.

* Profilaxis de la Trombosis venosa profunda.

6.4.4.

6.4.5.

Medidas especificas para lograr los parametros
e Tratamiento Médico:

0]

O 0 0O ¢

Uso de Manitol al 20% a dosis amplia 1 mg/kg peso por dosis cada 4
horas.

Acetazolamida 250 mg via oral (VO) cada ocho horas, si la tolerancia
oral lo permite en casos de hidrocefalia leve (sin combinar con manitol)

Control estricto de gases y electrolitos arteriales.

Dexametasona 8mg endovenosa (EV) cada 8 - 12 horas.

Tratamiento Quirurgico:

Se operan los casos de hidrocefalia aguda, con dilatacién ventricular
significativa, y trastorno del estado de conciencia, dependiendo de la
etiologia de la hidrocefalia.

Se optan los procedimientos quiriirgicos siguientes:

e Derivacién ventricular externa.

e Derivacion ventricular interna (peritoneal, atrial, pleural, vesical).
e Tercer veniriculostomia endoscopica.

. EFECTOS ADVERSOS O COLATERALES CON EL TRATAMIENTO

« Sindrome de Cushing relacionado a la corticoterapia prolongada.
¢ Alteraciones hidroelectroliticas uso de diuréticos.

SIGNOS DE ALARMA
hipertensién intracraneal.

CRITERIOR DE ALTA
Los criterios de ALTA estaran dados por la evolucion clinica del paciente.

Dependiendo de la etiologia de la hidrocefalia; si la causa requiere un
tratamiento inmediato o mediato, se tomaran las medidas correspondientes y
el tratamiento definitivo de la enfermedad de fondo y luego la contrarreferencia.

Si la hidrocefalia no tiene causa conocida, se referira a su establecimiento de
origen una vez concluidos los controles respectivos.
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6.4.6. PRONOSTICO
El pronostico es favorable al resolver la hidrocefalia, pero la evolucién final
dependera de la causa de la hidrocefalia y del estado neurolégico previo a la
cirugia.

6.5. COMPLICACIONES

Precoces:

» Obstruccién del sistema de derivacion. (revision del sistema o cambio).

« [nfeccion de herida operatoria. (Tratamiento antibidtico amplio, retiro del sistema y
colocacion de un nuevo sistema de derivacién, si la hidrocefalia es recurrente, o
drenaje externo de acuerdo a la evolucion).

« Hemorragia intracerebral. (si es pequefia, manejo médico, si es un volumen
importante, evacuacién de hematoma), con o sin retiro del sistema de derivacion.

e« Hemorragia intraventricular. (retiro de sistema y colocacion de drenaje externo si
la hidrocefalia es recurrente).

¢ Hematoma subdural agudo, subagudo, crénico. (si es laminar y asintomatico,
vigilancia y manejo médico; si es sintoméatico y de volumen grande drenaje por
craneotomia o craneotrepanacién de acuerdo a cada caso).

« Hematoma epidural. (si es laminar y asintomatico, vigilancia y manejo médico, si
es sintomatico y de volumen grande drenaje por craneotomia o craneotrepanacion
de acuerdo a cada caso).

e Infeccion del sistema de derivaciéon. (Tratamiento antibiotico amplio, con o sin
retiro del sistema de derivacién de acuerdo a evolucion clinica).

= Sobredrenaje (retiro de sistema de derivacion y/o recambio con valvula regulable)

e Ventriculitis (Tratamiento antibidtico amplio, con retiro del sistema de derivacion
de acuerdo a evolucion clinica).

Tardias:

e |Infeccion del sistema de derivacion. (Tratamiento antibidtico amplio, con o sin
retiro del sistema de derivacién de acuerdo a evolucion clinica).

¢ Obstruccién del sistema de derivacion, (revision del sistema o cambio).

e Absceso intracerebral. (Tratamiento antibidtico amplio, con retiro del sistema de
derivacién y/o evacuacion del absceso de acuerdo a evolucion clinica).

« Fistula de LCR. (cierre de fistula, drenaje lumbar y/o reubicacion de sistema de
derivacion)

o Quistes intraabdominales (evacuacion quistica y reubicacion distal del sistema de
derivacion: atrial, vesical, pleural)

¢ Dehiscencia de herida operatoria (cierre de la misma, o cura quirargica, si es
precoz; si es tardia: retiro de sistema de derivacién, antibidtico terapia amplia y
colocacion de nuevo sistema de derivacién por recurrencia de la hidrocefalia)

o Epilepsia. (tfratamiento antiepiléptico)

« Neumoencéfalo. (oxigenoterapia, drenaje y/o recambio del sistema de derivacion).

. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRAREFERENCIA

Referencia

Nivel 1 -2

En cuanto a establecimientos de nivel 1-2 con capacidad resolutiva limitada, que no
cuenten con tomografo disponible las 24 horas del dia, realizaran el soporte
hemodinamico y sera referido oportunamente a un establecimiento de mayor nivel de
complejidad.
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En los establecimientos que cuenten con sala de operaciones y neuracirujano puede
resolver la hipertension endocraneana causada por la hidrocefalia colocando un
drenaje externo o el sistema de derivacion interno definitivo, dependiendo de la
eliologia de la hidrocefalia, para referirlo después para el tratamiento de la
enfermedad de fondo.

Nivel 3
El paciente evaluado con diagnoéstico de hidrocefalia serd resuelto el problema
causante de acuerdo al algoritmo descrito al final.

Contrareferencia

De establecimientos nivel 3 a establecimientos nivel 1-2; concluida la resolucion de
la causa de la hidrocefalia, se contra refiere para monitoreo y con reevaluaciones de
acuerdo a evolucion del caso.
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6.7. FLUXOGRAMA

HIPERTENCION ENDOCRANEANA
POR HIDROCEFALIA

Examen de Laboratorio
(prequirurgico) y TEM Cerebral
¥
ABC NEUROQX
Hidrocefalia HIDROCEFALIA SEVERA
Leve-moderada
A y
MENEJO MEDICO (manitol, MANEJO MEDICO (manitol,
Furosemida, Acetazolamida) furosemida, Acertazotamida
v
Hospitalizacion y Tratamiento SALA DE OPERACIONES (Derivacion
de la enfermedad de fondo Ventricular externa, interna,
neuroendoscopia)
¥ -
Contra referencia
Alta >
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VIIL. ANEXOS

7.1. ANEXO 1 - TIPOS DE VALVULA

Tipos d
« Valvula tipo Pudenz

« Con o sin mecanismo anti sifon
« Mecanismo de vdlvula —reservorio unidireccional

Pudenz Flushing Valve with
Pudenz Flushing Valve with |f|t39f8¥ Connectors, 16mm
Integral Connectors, 12mm

2
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