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Sindrome meningeo. Edema cerebral. Hipertension
intracraneal. Hidrocefalias. Hipotension intracraneal

M. Blazquez, J. J. Zarranz

Introduccion

En este capitulo se exponen algunos sindromes esenciales en
la prictica neuroldgica. El raign comiin a todos ellos.es su
potencial gravedad con amenaza de lesiones cerebrales irrewer-
sibles si no se instaura pronto un tratamiento que, a menudo,
es neuroquinirgico.

Sindrome meningeo

Es el conjunto de sintomas y signos que se produce por la
invasion o agresidn aguda o subaguda de las meninges cere-
brales, bien sea por :ngun proceso infeccioso, mﬂamatnrm o
por traccion mecinica de las cubiertas meningeas (cuadro 12.1).
Se debe a la irritacion de las raices raquideas en el espacio
subaracnoideo y de los receptores del dolor en la duramadre.
5i la causa afecta diftisamente a las meninges (meningitis o
hemorragia subaracnoidea [HSA]), el sindrome meningeo es
completa con cefalea, dolor de espalda (raquialgia), rigidez
de nuca, ¥ los signos de Brudzinski y Kemig. Es frecuente que
al sindrome meningeo se afiadan otros sintomas y signos de
la hipertension intracraneal (HIC) (vémitos, edema de papila,
obnubilacién), y los del sufrimiento del sistema nervioso gentral
(SNC) subyacente a las meninges inflamadas, coma convul-
siones, déficit focal neumldgich, trastornos de gonsciencia y
parilisis de pares craneales.

= Signo de Brudzinski. Al intentar flexionar el cuello
levantando la cabeza con la mano en la nuca se produce
una resistencia a veces invencible; si se fuerza ¥ consigue
alguna inclinacién de la cabeza hacia delante, se produce
una flexién refleja de las rodillas.

= Signo de Kernig. Se explora en posicion decibito
supino con caderas y rodillas en flexidn, y al extender
pasivamente las rodillas del paciente se pmducu: dolor
y de nuevo la flexion de las piernas.

Las irritaciones localizadas de las meninges y raices medu-
lares producen una parte de los signos y sintomas del sindrome
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general Asi, los tumores del agujero occipital provocan cefa-
léa; torticolis con espasmo de los misculos del cuello y para-
lisis de los pares craneales bulbares. Los abscesos espinales,
tumores dorsolumbares y algunas hernias de disco pmducen
raquialgia, espasmo de los muisculos parawertebrales y signos
de Laségue v de Kernig, pero no necesariamente cefalea ni
rigidez de nuca.

“En los nifios recién nacidos o prematuros, en los ancianos
¥ en enfermos que entran rapidamente en coma, la rigidez de
nuca y los otros signos pueden faltar o ser minimos aunque el
paciente tenga una meningitis 0 HSA. En estos casos hay que
prodigar lai punciones lumbares (PL) de diagndstico.

En otras circunstangias, como ostepartritis de la columna
cervical, flemones parafaringeos, tétanos, distonias agudas
por neurcléplicos shipertermia maligna o sindrome maligno de
los neurolépticos, puede haber rigidez del cuello o del mqur-:
que no s debe a una enfermedad meningea, v deben tenerse
en cuenta para el diagnéstico diferencial.

‘sLlADHD 121 Causas de irritacidn radiculomeningea
Difusa
Meningitis agudas y subagudas
Hemorragia subaracnoidea
Golpe de calor
Rotura de quistes, lumores o abscesos
Inyeccidn de sustancias extrafas (confrastes, antibidticos,
antiblasticos, anestésicos)
Meningismao
Reacciones advergas a farmacos (antiinflamatorios no estercideos,
immunoglobulinas, etc.)
Localizada
Tumor del agujere occipital o intrarraguidec
Absceso epidural o paraespinal (enfermedad de Pott y otras
dizcitiz)
Hemias discales con compresion radicular
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Es el cuadro clinico de cefalea, vomitos v ligera rigidez de nuca
que se observa por inflamacién aséptica de las meninges, asocia-
do con infecciones generales (neumonia, fiebre tifoidea, pielone-
fritis) estados toxicos, hemorragias, traumatismos, iatrogenia
(PL}), neoplasias o granulomatosis. El liquido cefalorraquideo
(LCR) suele estar a presion elevada, pero es bioquimicamente
normal v estéril. Se atribuye a edema del espacio meningeo.

Edema cerebral

Se distinguen tres compartimentos dentro de la cavidad cra-
neal: el vascular, el parénquima y el espacio ocupado por LCR
isubaracnoideo y ventricular). El exceso de sangre se denomina
congestion. El edema cerebral es secundario a la acumulacién
de liquido en el parénquima cerebral. El aumento del LCR en
los espacios ventriculares se denomina hidrocefalia. Los tres
contribuyen a la fisiopatologia de la HIC.

En el parénquima se distinguen el espacio intracelular y el
extracelular o intersticial. El contenido en agua intracelular esta
mantenido por el metabolismo energético de las células (bombas
ionicas). El espacio intersticial estd relacionado, por una parte,
con el sistema vascular, y depende del funcionamiento y la inte-
gridad anatémica de la barrera hematoencefilica (BHE), y, por
otra, con el espacio del LCR, y un aumento de la presion en este
compartimento puede hacer pasar liquido al espacio intersticial.

Elllamado sistema linfitico cerebral (o via glinfitica) facilita
la limpieza de desechos del SNC (incluido el f-amiloide) v pue-
de desempefiar un papel importante en el edema cerebral al ser
responsable del mantenimiento de la homeostasis y'la funcion
celular. Esta via consiste en una ruta periarterial de entrada
para el LCR al parénquima cerebral, acoplada a un mecanismo
de limpieza para la eliminaciéon de liquide intersticial y solutos
extracelulares de los compartimentos intersticiales del cerebro
v la médula, que carecen de sistema linfdtico. El intercambio de
solutos entre el LCR y el liquido intersticial es impulsado por el
pulso arterial y regulado durante el suefio por la expansion y
contraccién del espacio extracelular del cerebro. La limpieza de
proteinas solubles, productes de desecho y el exceso de fluido
extracelular se logra através del flujo convectivo del liqui-
do intersticial facilitado por los canales de agua de la acuapaori-
na 4 (AQP4) astrocitica.

De esta manesa, la gliosis reactiva y sus efectos deletéreos
sobre el aclaramiento intersticial podrian ser un factor clave en
condiciones de dafio isquémico difuso o lesiones cerebrales trat-
méticas agudas, y representarian una posible diana terapéutica.

Causas a

La causa principal de edema cerebral en el adulto son las
enfermedades cerebrovasculares, seguidas de traumatismos
cranepencefilicos, tumores, abscesos o encefalitis, anoxia difu-
sa, fallo hepitico, alteraciones osméticas, exposicion a toxicos
o altitud elevada.

Variedades

Existen varios tipos (tabla e12.1} que pueden conducir a HIC.
Mediante el coeficiente de difusion aparente (CDA) en la EM se
puede distinguir el edema vasogénico (valores altos de CDA)
del citotdxico (valores bajos de CDA).

Edema citofoxico o intracelular

Se desarrolla cuando fallan las bombas idnicas por defecto en
la generacién de energia, pero la BHE estd intacta (al menos
inicialmente). El prototipo es el edema isquémico (fig. 12.1),
pero también el edema postraumadtico es en parte citotéxico. La
cascada patogénica comienza con la liberacion de glutamato al
espacio extracelular, el cual abre los canales de sodio y calcio.
El sodio se acumula en el interior de la célula, lo cual aumenta
suosmolaridad y hace pasar agua y otros liquidos del espacio in-
tersticial, que hinchan las células vy constrifien el espacio
extracelular. Este proceso produce o agrava la isquemia tisular.
La falta de energia anula la bomba sodio/ potasio, se acumula
calcio intracelular y se activan los procesos citotdxicos.

Edema vasogénico

Es de predominio extracelular. Se produce por tres mecanismos
diferentes:

1. Roturade laBHE. Se produce por la relajacion de las
uniones de las células endoteliales o por alteraciones
en el medio que rodea a los capilares (pies astrocitarios).
Otros ejemplos de edema de tipo vasogénico son los que
oclirren en los procesos inflamatorios o en la hipoxia,
que danan la matriz extracelular que rodea los capilares.
La rotura de la BHE permite la salida de proteinas y otras
sustancias que arrastran liquido al espacio intersticial.
El edema vasogénico progresa por la sustancia blanca
v es el que acompana a la mayoria delos procesos
expansivos (fig. 12.2).

2. Edema hidrostitico transendotelial. Se produce por el
aumento de la presién intraarterial. Es el edema de la
encefalopatia hipertensiva (v. cap. 16) y de sindromes
relacionados, como laeclampsia o la encefalopatia
posterior reversible,en los que participan otros
mecanismos patogenicos de dafo endotelial.
Predomina enlas porciones posteriores del
cerebro

3. Edema por desequilibrio osmolar. Es extracelular e
intragelular. Se observa en diversas circunstancias.

Enla diabetes de larga evolucidn, el cerebro acumula
solutos para compensar el estado de hiperosmolaridad

’

Figura 12.1 Edema isquémico maligna. A. TC craneal normal en el momenta
del ingreso. B. Gran edema con desplazamiento de la linea media a las 24 horas.
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Figura 12.2 Edema vasogénico. A. En la AM, el edema (Ejwasegénico produce una
imagen de hiper- o hiposedal en la sustancia blanca dlrededordetin meningioma (T).
B. En el corte del cerebi, el edema (E) se ediende por & Sustancia blanca, que apaece
ensanchada y de color resacen.

plasmatica. 5i se trata al paciente rapidamente con
insulina y se reduce la @smolaridad plasmatica, el
cerebro es entonces hiperosmolar y atrae agua, lo que
produce el edema. Un mecanismo similar explica el
edema cerebral cuando se dializa a un paciente con
insuficiencia renal crinica (sindrome de desequilibrio
osmotice). También hay edema cerebral en la
hiponatremia grave.

Edema hidrostatico transependimario

Es intersticial y se debe a la salida transependimaria de LCE
por hipertension intraventricular. Acompana a las hidrocefalias.

En muchos procesos patologicos, como,jpor ejemplo en
la isquemia, el edema es mixto, primero citotoxico, y en los
dias siguientes, vasogénico, por la rotura de la BHE. En los in-
fartos hay, ademds, una vasoparailisis con congestidn capilar y
microhemaorragias, lo cual contribuye a incrementar el volumen
del tejido lesionado.

En las trombosis de los senos durales o en la HIC idiopati-
ca (HICI}, el aumento de la presion venosa produce conges-
tion vascular y dificultad de drenaje del LCR, pero no se
detectan en las pruebas de imagen ni hidrocefalia ni edema
intraparenquimatoso (salvo que se desarrollen infartos o
hemorragias).

Fisiopatologia

El edema por si mismo, sobre todo el vasogénico o hidrostatico,
tiene poco efecto sobre la actividad neuronal. En el edema cito-
téxico el dano neuronal lo produce la causa y, secundariamente,
el edema. Sus consecuencias patogénicas se deben al efecto
expansivo v son diferentes si el edema es localizado o difuso.
El edema localizado, por ejemplo en un infarto de la arteria
cerebral media, tumor de la fosa temporal o de la fosa posterior,
puede producir consecuencias catastrificas derivadas de las
hernias con sufrimiento del tronco cerebral sin que exista un
incremento global de la presién intracraneal (PIC). En estos
casos, la monitorizacién de la PIC genera una falsa idea de
seguridad al no detectar una hipertension cuando en realidad
se estd produciendo una hernia cerebral grave. En los casos en
que el edema cerebral es difuso, se acompana regularmente
de HIC.

Trataﬂlentn_

El edema cerebral por si mismo no requiere tratamiento salvo
cuandecontribuye a la HIC o hay riesgo inminente de encla-
vamiento. En tales casos se toman las medidas que se indican
mis@adelante. Los avances en el conocimiento de las bases
moleculares del edema cerebral no han conducido, por ahora,
a nuevos tratamientos efectivos.

Sindrome de hipeﬂensi@nﬁﬁracraneal
Etiologia y patogenia -

Las miiltiples causas de HICse pueden agrupar por su me-
canismo patogénico: a) procesos expansivos; b) edema cere-
bral difuso; ¢ inflamagion meningea; d) aumento del LCR,
y e) aumento de la presion venosa (tabla e12.2). En algunos
procesos metaboli en la HICI, la patogenia es incierta.

FIsinpatnMgfé

La HIC se produce cuando el volumen de la masa encefilica
(contenido) supera el de la cavidad craneal (continente), el cual
es inextensible una vez cerradas las fontanelas y las suturas de
los huesos craneales. Una parte del volumen encefilico (LCR
ventricular, liquido intersticial, sangre en los senos venosos) es
flexible, v se puede reducir para intentar compensar el aumento
de presidn en caso de proceso expansivo. Pero esa capacidad
compensadora es limitada. En los nifios pequefios, el aumen-
to del contenido intracraneal puede abombar las fontanelas,
expandir los huesos y aumentar el perimetro craneal; de ahi la
importancia de vigilar estos detalles en los lactantes.

Los mecanismos fisiopatolégicos se combinan y refuerzan
entre si. Los procesos expansivos (abscesos, tumores, hema-
tomas) producen a su alrededor edema de tipo vasogénico.
El proceso expansivo y el edema vasogénico circundante pro-
ducen bloqueo de la circulacién del LCR y la consiguiente
hidrocefalia. Ademas, dan lugar a trastornos circulatorios arte-
riales y venosos con focos isquémicos o hemorragicos, que a su
vez incrementan la masa cerebral. La HIC puede colapsar los
senos durales v con ello cerrar un circulo vicioso al aumentar
la congestion venosa y dificultar la reabsorcion del LCR. La
HIC contrarresta la presion de perfusidn arterial aferente al
cerebro. Por ello, la HIC conlleva un aumento en la presicn
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Hernia
ded cinguio

/3

Desplazamianto
de la linea med

| Harmia del
hipocampo

Figura 12.3 A. Infarto cersbral hermorragico con edema, hemias y sufrimignto del tronco cerebral. B. BM en un lumor de |& fosa termporal con desplazamiento de b linea

media, herias y deformacion del tranco cersbral.

arterial sistolica (efecto Cushing). Una HIC muy elevada puede
bloquear totalmente la circulacion cerebral aferente y producir
la muerte.

Durante la fase de HIC compensada puede haber una
sintomatologia discreta o moderada. Cuando la HIC se des-
compensa y el paciente entra en estupor o coma con rigidez
de descerebracion, alteraciones pupilares y alteraciones vege:
tativas (especialmente respiratorias), el cuadro clinico se debe
al sufrimiento del tronco cerebral por hernias, que pueden ser
supratentoriales o infratentoriales. La PIC y las hernias no evo-
lucionan necesariamente en paralelo. Las hernias e producen
por gradientes de preqmn enire un compartimento craneal y
otro, y pueden ocurrir con elevaciones moderadas de la PIC.

Hernias supratentoriales

Son de dos tipos principales: bien de la circunvolucion del cin-
gulo que se desplaza bajo la hoz del cerebro, bien de la circun-
volucion del hipocampo del lébulo temporal que se introduce
en la hendidura de 1a tiendd del cerebelo (fig. 12.3). Esta hernia
del ldbulo temporal, unilateral o bilateral, es la mas frecuente y
muy importante, pues comprime al mesencéfalo que contiene el
sistema reticular aclivador ascendente, y su disfuncidn produce
graves trastornes de consciencia y vegetativos. El sufrimiento
del tronco cerebral por desplazamiento hacia abajo se acompana
de desgarros de las finas ramas perforantes del tronco basilar
(hemorragias de Duret en el tegmento protuberancial), de con-
secuencias casi siempre letales (figs. e12.1 v e12.2),

Hernias infratentoriales

La principal es la de las amigdalas cerebelosas, que se introducen
en el agujero occipital, comprimen el bulbo v producen la muerte
del enfermo por paro cardiorrespiratorio (fig. 12.4). En ocasio-
nes, los propios tumores se introducen en el agujero occipital
(fig. €12.3). Otro tipo de hernia infratentorial es la del vermis del
cerebelo hacia arriba a través de la tienda del cerebelo.

Cuadro clinico

El cuadro clinico de la HIC estd condicionado, en gran parte,
por la naturaleza v agudeza del proceso patologico causal.

Una hemerragia cerebral puede llevar a un paciente al coma
profunde v la muerte por paro cardiorrespiratorio en pocos
segindos o minutos después de quejarse de cefalea y del
primer vimito. Por el contrario, en una hidroeefalia por
estenosis del acueducto, la HIC puede evolucionar durante
meses 0 afos antes de diagnosticarse. La HIE.que se desarrolla
lentamente se traduce en cefalea y vomitos como sintomas
principales y primeros {cuadro 12.2). Ambos sintomas son mads
frecuentes en los nifios y jovenes por la mayor incidencia de
los tumores de la fosa posterior. Es comiin que tanto la cefalea
como los vimitos (sin nduseasiprevias) se incrementen o se
desencadenen al cambiar la posicion de la cabeza y se agraven
en la cama.

En los adultas, y sobte todo en los ancianos, la HIC puede
manifestarse por un sindrome inespecifico con ligera cefalea v

HERNIA

L -
-
-
Figura 12.4 Infarto hemonragica expansivo del cerebelo. Hermia de la amigdala
en el agujera occipital y desplazamiento del fronco hacia delante.
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CUADRO122 Sintomas y signos de hipertension intracraneal
Iniciales

Cafalea

Vamitos

Somnolencia

Alteraciones psiquicas

Avanzados

Edema de papila

Eclipses visualas

Aumento da la mancha ciega, reduccidn nasal o concéntrica
del campo visual

Disminucion de la agudeza visual

Diplopia (paresia del Vi par)

Parastasias frigeminales

Diplajia facial

Obnubilacitn, estupor y coma

Rigidez de descarebracion

Alteracionas respiratorias y vegetativas

cambios psiquicos en forma de lentitud mental, falta de aten-
cion, apatia y somnolencia.

El segundo signo fundamental de la HIC es el edema de
papila, que se puede desarrollar rapidamente en procesos
de evolucion acelerada (HSA) o en la hipertension arterial malig-
na, o mis lentamente cuando la HIC es de evolucion cronica.
El aspecto del fondo de ojo suele ser diferente en ambos casos
(figs. 125 v 12.6). La tomografia de coherencia dptica (TCO)
permite un diagndstico y seguimiento muy: del edema
de papila (v. cap. 6). El defecto campimétrico mas caracteristico
del papiledema es el aumento de la ciega, pero puede
haber otros como, por ejemplo, el estrechamiento nasal o con-
céntrico del campo visual. El principal riesgo del papiledema
mantenido es la atrofia secundaria del nervio Gptico.

La HIC produce un sufrimiento por estiramiento de los nervios
craneales, el mas habitual el VI par, con estrabismo v diplopia,
que no indican la locali on anatémica de la lesion («falso
signo localizadors). ro es que se produzcan paresias del
VII par o neuralgia del V par por el mismo mecanismo de esti-

ramiento-desp iento (p. €j., en grandes tumores frontales;
v. fig. e21.2) resias del [l par en la HIC se producen por la,
hernia tern a través de la hendidura de la tienda del cerebelé.

"

Diagnéstico v’

Requiere un procedimiento sistematico urgente (fig _’iz.n, que
empieza siempre por descartar o confirmar, iante tomo-
grafia computarizada (TC) o resonancia magnética (EM), la
posibilidad de un proceso expansivo.

Después hay que hacer un anilisis del LCR, angiografias
cerebrales y descartar las causas metabdélicas y tixicas de HIC.
Mo hay que olvidar la posibilidad, aunque rara, de que el tumor
o los quistes meningeos estén en el raquis. Los tumores intra-
rraquideos, sobre todo de la cola de caballo, producen HIC
por dificultar la reabsorcion del LCR en el fondo de saco v su
circulacién por producir hiperproteinorraquia.

La PL estd contraindicada si hay un proceso expansivo
intracraneal o se sospecha que pueda haberlo. Esti indicada
si se presume una meningitis aguda o crénica. En la HICL, la

F'q”’i 12.5 Fapiledema con exudados y hemomagias recientes en la hiperiension
#rammal aguda.
#

PL permite a un tiempo medir la presion y drenar LCR. Esta
es la tinica situacion de HIC en la que la presion del LCR se
mide en la PL. En todos los demds procesos (traumatismos,
hemorragias, etc.), si es preciso medir la presion del LCR se
hace mediante registro intracraneal (PIC), sean dispositi-
vos intraventriculares, intraparenquimatosos o epidurales. Los
sistemas con catéter intraventricular tienen la ventaja de que
permiten el drenaje de LCR para controlar la PIC, y el inconve-
niente de una mayor dificultad técnica en colocar el catéter, ries-
go de infeccion y de hemorragia. Los criterios para monitorizar
la PIC estin bien establecidos en el paciente con traumatismo
craneal v menos en otras situaciones, pero la tendencia es a su
uso cada vez con mas frecuencia.

Tratamiento

El tratamiento de la HIC depende de la causa y de la gravedad de
la situacion, como se presenta en los diagramas de la figura e12.4.
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Figura 12.6 Papiledema crinico en ka hipertension infracraneal de larga evolucidn.

Un paciente en coma necesita primero unas medidas de soporte
vital y estabilizacion antes de cualquier otra.

La osmoterapia es la primera medida urgente. Se usa mani-
tol en solucién al 20%, bien en un bolo de 3 g/kg, que con-
lleva el riesgo de alteracion electrolitica, o bien en dosis de
0,25-2 g/kg de peso al dia administrado cada 6 horas, que
no altera el estado de los iones y se puede repetir durante
varios dias. Se recomienda controlar la osmolaridad sanguinea
(no superar 320 mOsm/kg). El suero salino hipertonico mis
usado es al 7,5%, que requiere una vena central.

\ CLINICA DE HIC
oo R s
OBNUBILACION, BIOS PSIQUICOS)
v

TC/RM
|

'

El edema vasogénico responde a los corticoides. Se indica
dexametasona (inicialmente unos 30-40 mg v después una dosis
de unos & mg cada 4-6 horas). El efecto es a veces espectacular,
v el paciente se recupera del déficit neurolégico (p. ej., una
hemiparesia con afasia) en las horas siguientes a la adminis-
tracion del tratamiento.

En algunos hematomas, abscesos u otros procesos expansi-
vos, el tratamiento serd quinirgico de inmediato si la situacicn
no permite esperar el resultado del tratamiento médico. Tam-
bién las hidrocefalias agudas precisan una intervencion urgente
(derivacion ventricular).

La HIC grave con alteraciones de la consciencia requiere el
ingreso en la unidad de cuidados intensivos (UCI). En el trau-
matismo craneal con edema difuso y en la HSA, el control de
la HIC es el objetivo fundamental del tratamiento, que se guia
por la monitorizacién de la PIC segiin las diferentes ondas.
Una PIC mantenida parencima de 20 mmH.O o siempre que
supere los 25 mm es indicacion de tratamiento inmediato
mediante drenaje de LCR, hiperventilacion o coma barbitiirico.

La hiperventilacion (objetive PaCO), de 30-35 mmHg) produ-
ce una constriccidn arteriolocapilar, que reduce la congesticon
cerebral pero conlleva el riesgo de isquemia y no se puede
aplicar'mis alla de 6 horas. La hipotermia moderada (32-
3 5C)reduce la HIC, pero conlleva otros riesgos sistémicos
importantes. El propofol en bolos de 1-3 mg /kg seguido de
infusién continua (maximo 200 pg/kg/min) es eficaz para
reducir la HIC pero con riesgo de hipotensiony de un sindrome
grave de acidosis metabdlica si se admimistra a dosis altas v
mas de 48 horas. Los barbitiricos (pentobarbital) se indican
en la HIC refractaria, en dosis anestesicas (bolos de 10 mg/kg
en 30 minutos-2 horas, seguido de'perfusion para mantener un
patrén de brotes /supresidn en el EEG). Reducen la PIC, pero
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Figura 12.7 Diagrama de decisiones en el diagndstico de la hipertension infracraneal (HIC). HTA, hipertensidn arterial; PL, puncidn lumbar.
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inducen hipotensidn arterial, aumentan el riesgo de infecciones,
etc., v su verdadera eficacia en mejorar la evolucidn de los
pacientes alin estd sin demostrar.

Ademas de las medidas ya mencionadas, es de suma impor-
tancia mantener a los pacientes con la cabeza ligeramente eleva-
da, sedados, relajados y sin dolor; reducir la fiebre, y asegurar
la ventilacion y el equilibrio hidroelectrolitico y circulatorio.

El edema citotéxico isquémico no responde a las medidas
farmacoldgicas. En algunos infartos expansivos hemisféricos
del cerebro o del cerebelo, o en el traumatismo craneal con ede-
ma generalizado, se puede indicar la descompresidn quirirgica
mediante craniectomia extensa uni- o bilateral.

Hipertension intracraneal idiopatica

Concepto

El concepto de HICI ha sustituido a los antiguos de pseudotu-
mor cerebri o de HIC benigna. Se caracteriza por papiledema
v cefalea progresiva asociada a incremento de la presion del
LCR (> 200 mmH_ O en pacientes no obesos y > 250 mmH, O
en obesos) v se alcanza el diagndstico por la exclusion de todas
las demas causas de HIC.

Epidemiologia

La incidencia anual de HICI en el mundo occidental es alrede-
dar de 0,9 por cada 100.000 hombres v de 3,5 por cada 100.000
mujeres de entre 15 y 44 afios. Su incidencia estda aumentando
en relacién con la epidemia de obesidad, incluidos los nifios, y
varia segtin la poblacion estudiada. Es mucho mis frecuente en
mujeres (84-90% de los casos) que en hombres. Entre las mujeres
obesas, la incidencia estimada es de 12-19 porgada 100.000.

Etiopatogenia

Mo hay una causa tinica de la enfermedad. En su etiopatogenia
intervienen varios factores como la alteracion en la dindami-
ca del LCR con dificultades de reabsorcidn, la obesidad (por
aumento de la presion intratordcica), las hormonas sexuales, la
hipertension arterial, la diabetes, la apnea del sueno, el déficit
de vitamina B, el hipo/Ripertiroidismo, la anemia ferropénica y
factores protrombéticos (anticuerpos anticardiolipina, defectos
de antitrombina I, resistencia a la proteina C por mutacién del
factor V de Leyden, trombocitosis, anemia de células falcifor-
mes, policitemia o incremento del fibrindgenao). También puede
ocurrir tras un aborto, parto o alteraciones menstruales,y se
ha relacionado con diversos firmacos, vitamina A y retinoides
(v. tabla e12.2 y cap. 29).

El hallazgo de estenosis parciales de los senos transversos
en las pruebas de imagen es motive de polémica. Para unos
autores son la causa del sindrome por dificultar el retorno
Venoso y para otros son consecuencia de la HIC y solo reflejan
el colapso de las venas.

Fisiopatologia

Mo se conoce por qué se produce la HIC en estos pacientes. Se han
postulado varios mecanismos como aumento en el contenido de
agua en el parénquima cerebral, exceso de produccién de LCR,
disminucidn en la absorcion del parénquima cerebral e incremen-
to de la presion venosa cerebral. Mo se han podido confirmar ni
el edema cerebral ni el aumento de secrecidon de LCE. El aumento

de presicn venosa es posible en las persanas muy obesas, peroen
tal caso la HICI seria mucho mis frecuente. No hay una relacidn
directa entre el indice de masa corporal v la presion del LCR. Se ha
sugerido que las moléculas inflamatorias asociadas a la obesidad
puedan estar presentes en el LCR y contribuir a la HIC.

Cuadro clinico

La sintomatologia incluye cefalea (90%), nauseas, vémitos,
fotofobia, acifeno pulsitil, mareo o vértigo, diplopia por pare-
sia del VI par y borrosidad wisual secundaria al papiledema.
Ocasionalmente los pacientes tienen los sintomas visuales sin
cefalea relevante, y el diagnoistice,se hace al observar el papi-
ledema. A la inversa, se acepta que existen casos con cefalea
sin papiledema. Estos casos se encuentran entre los pacientes
diagnosticados de «cefalea diaria cromicas.

La cefalea se describe como difusa, se incrementa a lo largo
del dia y se agrava por la noche y también por el movimiento
y las maniobras de Valsalva, pero no es raro que sea totalmente
inespecifica. Puede ocurrir que el dolor sea cerviconucal y en
los hombros. Es caracteristico que la cefalea v la borrosidad de
vista seagraven siibitamente por las mafianas al levantarse o
en algunos cambios de postura de la cabeza, v se producen
amalrosis pasajeras (eclipses visuales), nduseas v womitos. Los
eclipses visuales pasajeros con gran aumento de lamancha ciega
indican que el papiledema ha alcanzado urnivel critico y hay
grave riesgo de atrofia dptica pospapiledema con pérdida defi-
nitiva de agudeza visual. Hay casos de @volucion hiperaguda
que conducen a la pérdida de agudezavisual en menos de un
mes, antes de un diagndstico y tratamiento correctos. Ademds
del aumento de la mancha ciega, puede haber otros defectos del
campo visual como amputacion del campo nasal, escotoma
arcuato o reduccidn concéntrica. Las alteraciones en el poten-
cial evocado visual o en el test posdeslumbramiento indican
sufrimiento del nervio dptico y, por tanto, un diagnostico
tardio.

Una posible plicacion de la HIC es la rinorrea por fistula
del LCR en laTamina cribosa del etmoides o en la silla turca.
Existe el ricsgo de meningitis v, de hecho, en algunos pacientes
es el modo de presentacion.

Diagnastico

diagnostico general de la HIC se hace en varios pasos

(v. fig. 12.7). Para el diagnostico especifico de la HICI se pre-

cisan cinco requisitos: a) papiledema; b) examen neurologico

normal (salvo los pares craneales); ) neuroimagen sin proceso

expansivo ni hidrocefalia; d) composicion normal del LCR, v

e) aumento de la presién del LCR. A ello hay que afiadir la

ausencia de las causas toxicas o metabolicas o enfermedades

sistémicas que pueden producir HIC (v. tabla £12.2). Se acepta
el diagnastico de HICI sin papiledema si hay paresia del VI par

v se cumplen todos los demis criterios (incluidos los de RM).

A continuacion se resumen los pasos que deben seguirse para

el diagndstico de HICI {fig. e12.5):

1. E primer paso es confirmar que se trata de un verdadero
papiledema (angiografia retiniana, TCO). Se somete a
demasiados pacientes con cefaleas primarias y drusas
papilares a pruebas innecesarias.

2. Se descarta un proceso expansivo mediante TC/RM, y
por angiografia por RM o convencional se descarta una
trombosis de los senos durales o fistula arteriovenosa.
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El estudio angiogrifico debe incluir las arterias cardtidas
externas y sus ramas meningeas, pues las fistulas suelen
ser durales al seno lateral. Los hallazgos caracteristicos
en la EM son: ventriculos de pequefio tamanio, silla

turca vacia, descenso de la amigdala cerebelosa,
estrechamiento del seno transverso, dilatacion del
espacio perioptico, aplanamiento del polo posterior

de los globos oculares y ausencia de edema intersticial
periventricular (fig. 12.5).

3. Exclusion de las causas toxicas, metabolicas
o farmacoldgicas.

4. PL para medir la presion del LCR y proceder a su
andlisis, que debe ser normal. La presidén del LCR debe
superar los 200 mmH O en las personas de peso normal
y los 250 mmH_O en las obesas, medida con el paciente
en dectibito lateral, piernas estiradas v cuello relajado
no flexionado.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es reducir la HIC y preservar la
agudeza visual. Globalmente, un tercio de los pacientes queda
con una reduccién moderada de la agudeza visual y el 2-4%
quedan ciegos. El tratamiento inicial incluye la PL evacuadora,
corticoides, diuréticos y reduccion de peso, correccidn de la
comorbilidad {anemia, alteraciones endocrinas, etc.), y venti-
lacion nocturna (si hay apneas de sueio) (v. fig. el12.5).

La PL que se hace para el diagndstico ya puede aliviara los
pacientes. Mas punciones evacuadoras y los corticoides solo'se
indican si hay sufrimiento del nervio 6ptico con amenaza de atro-
fia. El efecto del drenaje lumbar suele ser pasajero por la sintesis
ripida de LCR. Los corticoides estin contraindicados a largo
plazo por sus efectos secundarios y porque pueden producir un
rebote de la HIC al reducir la dosis. Porese mativo es preferible,
si no hay urgencia, comenzar el tratamiento por acetazolamida
(250 mg dos veces al dia con posibilidad de aumentar la dosis
hasta 1 g/dia), que ademis disminuyela produccién de LCR,
v en segundo lugar furosemida (20-60 mg/dia). En algunos
pacientes el tratamiento con acetazolamida debe mantenerse a
largo plazo, ya que su supresion produce recaidas de la sintboma-
tologia. El topiramato esund alternativa, pues también inhibe la
anhidrasa carbdnica (y, por tanto, la produccidn de LCR) v facilita
la reduccién de pesa (requiere vigilar la aparicidn de litiasis renal
v glaucoma).

La reduccién de peso es un objetivo firme pero dificil de
conseguir en el paciente ambulatorio. Por eso es conveniente
ingresar al paciente un par de semanas a dieta estricta, pues con
frecuencia una reduccion de tan solo unos pocos kilogramos
de peso hace que la cefalea y el papiledema sean menores. 5i
el paciente no adelgaza y persiste la sintomatologia, en caso
de obesidad extrema se puede recurrir a la cirugia baridtrica, si
bien habrin de considerarse sus posibles complicaciones graves,
como malabsorcidn con hiponutricion e hipovitaminosis o déficit
de cobre, las cuales precisardn un seguimiento estrecho. Los
pacientes deben tener un seguimiento frecuente con medicidn
del papiledema, de la mancha ciega v de la agudeza visual. Si
presentan un deterioro a pesar delas diuréticos v la reduccién
de peso, se plantean tres alternativas:

1. Lamas clisica es la fenestracion de la vaina del nervio
dptico.

2. La derivacién del LCR. El pequefic tamafio de los
ventriculos dificulta colocar el catéter ventricular,
con mayor riesgo de hemorragia v de oclusidn del
sistema, pero las ayudas modernas de navegacion o
control TC intraoperatorio han mejorado los resultados.
La derivacion lumboperitoneal falla con frecuencia
e ingrementa el riesgo de desarrollar anomalia de
Chiari adquirida y siringomielia.

3. Lacolocacion de stenfs en los senos laterales, A pesar
de no estar demostrado que la estenosis de los senos
durales sea un factor primario en la patogenia de la
HICI, sino que puede ser secundaritea la propia HIC,
el hecho empirico es que la colagagion de stents mejora
a los pacientes quiza por remper un circulo vicioso
fisiopatoligico.

En un metaandlisis de los trés procedimientos quinirgicos, el
stent dural (136 pacientes) mejord la vision en el 78% de los casos,
la cefalea en el 83% y el papiledema en el 97%, mientras que la
fenestracion del nervig/6ptico (712 pacientes) produjo una
mejoria del 59, el 44 v el B0, y la derivacion ventricular (435
pacientes), del 54;¢l80 y el 70!, respectivamente. Las complica-
ciones del stenf fueron las mis bajas (leves 44% y graves 2,9%).

Si hay una fistula de LCR secundaria a la HIC, hay que
colocaruna vilvula y esperar a que la fistula se cierre esponti-
neamente, pero esta medida conlleva el riesgo de persistencia
de la fistula y meningitis, por lo que otros neurocirujanos pre-
fieren reparar directamente la fistula con un drenaje temporal

Figura 12.8 Hipertension infracraneal idiopatica. A. TC craneal n la que se aprecian los ventriculos y Ios surcos corficales de peguefio tamafio. B. Imagen adal de AM en T2
que muesira |a dilatacion del espacio perioptico y un leve aplanamienio del polo posterior de los globos oculares en la zona de |a insercion del nervio dptico. G. Corte coronal
en T2 en el que s& aprecia dilatacion circunferencial del espacio peridpico.
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del LCR, el cual se mantiene de manera definitiva si con el
tratamiento médico no se consigue reducir 1a HIC.

Paquimeningitis hipertréfica
Etiopatogenia

Esun proceso inflamatorio caracterizado por un engrosamiento
focal o difuso de la duramadre, que provoca su crecimiento seudo-
tumoral. Se ha clasificado tradicionalmente en una variedad
idiopdtica v otra secundaria a diversos procesos infecciosos
(tuberculosis, micosis, neuroborreliosis, neurosifilis, parasito-
sis), inflamatorios o autoinmunes (sarcoidosis, granulomatosis
de Wegener, colagenosis, uveoneuraxitis, Behget, Sjogren, enfer-
medad inflamatoria intestinal), o neoplisicos (carcinomatosis
meningea, meningioma, metistasis, linfomatosis [sindrome
POEMS]). En los iiltimos afos se ha demostrado que una buena
parte de los casos antafo considerados idiopdticos se deben a
la enfermedad relacionada con la inmunoglobulina G4 (IgG4;
ERIG4), una nueva entidad caracterizada por lesiones fibroes-
clerosantes e inflamatorias en distintos drganos con infiltrado
de células plasmaticas productoras de IgG4 v posible incremen-
to de los niveles séricos de dicha inmunoglobulina.

Cuadro clinico y diagndstico

El cuadro clinico neurolagico es similar en las variedades idio-
paticas o secundarias, lo que puede variar es la sintomatalogia
general o multisistémica en las variedades secundariag. La
cefalea es el sintoma de presentacién mas frecuente por irrita-
cidn meningea y aumento de la PIC. Pueden aparecer también
vomitos, edema de papila y paralisis de pares craneales. En
algiin caso puede complicarse con crisis convulsivas, ataxia,
trombosis venosa o de senos durales v paraparesia o tetrapare-
sia, 5i se extiende al canal medular. Enelcase de la enfermedad
asociada a [g(G4, las manifestaciones sistémicas son muiltiples:
hipaofisitis con insuficiencia hipofisaria, dacricadenitis, linfoa-
denopatias, pancreatitis autoinmune, sialoadenitis y afectacidn
inflamatoria del pulmén, rifidn, aorta, retroperitoneo, testi-
culo, etc.

La RM detecta un engrosamiento de la duramadre, que se
realza con la administracion de gadolinio. Las estructuras mads
afectadas son la ienda del cerebelo y la hoz cerebral (fig. e12.6).
En los estudios de laboratorio se puede ver elevacion de la
velocidad de sédimentacion globular v en el estudio de LCR
pleocitosis linfocitaria (10-100 linfocitos) e hiperproteinorragquia
(ocasionalmente > 250 mg/dl} con aumento de la presién y
cultivos, serologias y citologias negativos. La biopsia meningea
muestra fibrosis de la duramadre con infiltrado inflamatorio de
linfocitos v células plasmaticas sin formacion de granulomas,
vasculitis ni indicios de malignidad.

El estudio general del paciente y las pruebas de laborato-
rio deben ser extensos para descartar todas las causas antes
mencionadas.

La evolucién se puede complicar por trombosis venosas o
de los senos durales.

Tratamiento

El tratamiento depende de la causa. En los casos idiopa-
ticos o asociados a enfermedades inflamatorias/ sistémicas
se indica prednisona (1 mg/kg/dia), v en funcién de la res-
puesta se requiere o no la asociacion con otro tratamiento

inmunodepresor como azatioprina, ciclofosfamida o meto-
trexato. Puede ser necesario implantar una derivacién ven-
tricular para aliviar la hidrocefalia. En algunos casos de grave
compresion medular o de las estructuras de la fosa posterior
que no responden a los corticoides estd indicada la extirpacion
quirtirgica de las masas meningeas.

Hidrocefalias

La hidrocefalia se define como una dilatacion activa del sis-
tema ventricular, secundaria a una inadecuada circulacion
del LCR desde su lugar de produccion en los ventriculos cere-
brales hasta su punto de absorcion en la circulacion sistémica.
Las atrofias del parénquima cerebral también producen ven-
triculomegalia con acumulacion secundaria de LCR, pero no
son propiamente hidrocefalias, aunque se las suele denominar
hidrocefalias ex pacio

Clasificacion

Una division cldsica es entre hidrocefalias comunicantes para
las que no presentan obsticulos en el sistema ventricular ¥ no
comumnicantes para las que presentan una obstruccidn entre el
sistema ventricular y el espacio subaracnoideo. En las comu-
nicantes se acepta que la causa de la hidrogefalia estd en la
dificultad de circulacién y reabsorcidén del LCR en el espacio
subaracnoideo. Excepcionalmente, la hidrocefalia se debe a un
aumento de produccién por papilomade los plexos coroideos.

Produccion y circulacion del liquido
cefalorraquideo

El LCR se forma en los plexos coroideos de los ventriculos
cerebrales. El volumen tetal del LCE circulante oscila entre 130
y 160 ml. Se producen s 500-600 ml/dia, lo cual supone una
renovacion del velumien total de, al menos, tres veces al dia.
El LCR fluye en direccion caudal de los ventriculos laterales
por los orifici e Monro al IIl ventriculo, y por el acueducto
de Silvisal cuarto ventriculo, desde el cual, por los agujeros
laterales de Luschka y el caudal de Magendie, pasa al espacio
subaracnoideo y circula por la superficie del cerebro y de la
médula espinal para reabsorberse a través de las granulaciones
cnoideas hacia los senos venosos y la circulacion sistémica.
asta un tercio del LCR se reabsorbe a través del perineuro
inicial de los nervios craneales y medulares, y también por la
via glinfatica, a través del epéndimo y por los capilares de la
piamadre.

Causas de hidrocefalia

Los procesos patolégicos que bloquean la circulacién normal
del LCR son numerosos (cuadro e12.1). Hay lugares anatomicos
en los que la obstruccion es mas ficil y que condicionan el tipo
de hidrocefalia y también las opciones de tratamiento (tabla
e12.3). La obstruccién del agujero de Monro da lugar a una
hidrocefalia univentricular (o biventricular si se ocluyen ambos
agujeros). La obstruccidn del acueducto de Silvio, otro punto
critico, da lugar a una dilatacidn triventricular, sin dilatacién
del cuarto ventriculo. El bloqueo del LCR en la fosa posterior
producira una dilatacién tetraventricular.

La hidrocefalia es, en muchos de los procesos mencionados
en el cuadro el2.1, un fendmeno secundario, y el tratamiento
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primordial es el etiolégico. En la practica, la hidrocefalia se
convierte en el principal problema en los nifios con malfor-
maciones (estenosis del acueducto, Dandy-Walker, Chiari de
tipo II) o después de meningitis 0 hemorragias. En el adulto
se observa también como principal problema en algunos casos
tardios de estenosis del acueducto o de malformacion de Chiari
de tipo I, tras HS5A o traumatismos craneales y en la hidrocefalia
crimica del adulto.

Evolucion

En la hidrocefalia aguda no comunicante se alcanza el 80%
del crecimiento ventricular en 6 horas. A esta fase inicial le
sigue otra de crecimiento ventricular mis lenta, durante la
cual el LCR atraviesa el revestimiento ependimario y provoca
edema en la sustancia blanca periventricular, que a su vez
incrementa la PIC. Si la produccion de LCR y su reabsorcidn en
sitios alternativos se equilibran, disminuye la presién del LCR
v la hidrocefalia se hace crénica y asintomatica (compensada
o detenida) con un desarrollo neurolégico normal.

Se entiende por hidrocefalia activa la dilatacién progresiva
de los ventriculos cerebrales con sintomas y signos clinicos y
radiologicos de HIC.

Hidrocefalia activa en lactantes y ninos
pequefos

Etiologia y epidemiologia

Las principales causas son las congénitas citadas en el cuadro
212.1. En los nifios prematuros que pesan menos de 1500 g al
nacer, existe mayor riesgo de hemorragia intravenfricular, v
en un 25% de ellos se desarrolla hidrocefalia. En estos nifios se
debe vigilar la evolucidn del tamafio ventricular por ecografia
seriada v detectar la hidrocefalia precozmente. Otras causas
importantes incluyen neoplasias e infecciones como meningitis
bacterianas, que pueden ocurrir intratibero.

La prevalencia de la hidrocefalia infantil varia entre 1 y 32
por cada 10.000 nacimientos, dependiendo de la definicién
utilizada y de la peblacitn estudiada.

Clinica

Las suturas craneales permanecen abiertas hasta los 2 afios v, por
tanto, el principalsigno de la dilatacién ventricular progresiva
en esa edad eselcrecimiento del perimetro cefilico mas riapido,
que el normal en relacidn con la edad, la talla y el peso. Lies
sintomas mas frecuentes son irritabilidad, somnolencia, rechazo
del alimento y vémitos. Con esos datos v el crecimiento craneal
se debe hacer el diagndstico antes de que aparezcanlos signos
clinicos clisicos de la hidrocefalia cronica avanzada: cuero
cabelludo fine y brillante; aumento de la red venosa epicraneal,
sobre todo con el llanto; fontanela abombada e hipertensa que
no se¢ modifica con los cambios posturales; retraccién palpe-
bral superior (signo de Collier); parilisis de la elevacion de la
mirada (por transmision de la presion al mesencéfalo); des-
plazamiento inferior de los globos oculares en aspecto de sol
poniente; ruido de olla cascada a la percusion craneal; paresia del
VI par; papiledema o atrofia dptica; espasticidad de las piernas,
v aumento de la base de sustentacion en la marcha. En casos
tan avanzados puede haber disfuncién endocrina y llevara la
muerte del nifio.

Diagnastico y tratamiento

Mo toda macrocefalia se debe a una hidrocefalia. Se deben des-
cartar colecciones subdurales, neurofibromatosis, enfermeda-
des de inclusidn, por citomegalovirus o toxoplasmosis, quistes
aracnoideos, variantes benignas de macrocefalia, sindrome de
Soto y enfermedades metabalicas del hueso.

La ecografia permite el diagnéstico intrauterino de la hidro-
cefalia, lo cual presupone poder tomar importantes determi-
naciones terapéuticas. En el lactante, la ecografia craneal es el
método de eleccidn, incruento v de una gran eficacia diagnis-
tica, que permite obtener a través de las fontanelas las medidas
de los ventriculos, seguir sus variacienes e indicar la derivacion
precozmente. La ecografia Doppler permite valorar los cambios
de flujo sanguineo cerebral y mide el descenso del flujo dias-
télico que se produce proporcionalmente al incremento de la
PIC. De esta forma, la indicacion de derivacion quinirgica es
mas precisa, pues debe hacerse antes de que desaparezcan
las pulsaciones diastilicas. La derivacion utilizada con mds
frecuencia es la sentriculoperitoneal, que requiere revisiones
peritdicas frecuentes a lo largo del crecimiento del nifio.

En lagtantes y nifios pequefios, si la hidrocefalia no se debe
a una obstruccién ni progresa claramente en la ecografia, se
puedeindicar acetazolamida (25 y 100 mg/kg/dia en tres
dosis). Hay que vigilar la acidemia, que debe confrolarse con
bicarbonato potisico.

Estenosis del acueducto de Silvio

Es responsable del 15% de las hidrogefalias congénitas v suele
deberse a una proliferacion astrocitaria subependimaria. La
etiologia viral es la mas invocada; v el virus de la parotiditis,
el considerado mas frecuente. Las formas adquiridas son origi-
nadas por infecciones, hemorragias o neoplasias intracraneales.
No es infrecuente que se asocie a otros procesos, como mielo-
meningocele, anomalia de Chiari o neurofibromatosis.

Se produce unahidrocefalia triventricular con el cuarto ven-
triculo pequeno-El ¥olumen de la fosa posterior esta reducido.
La RM confirmala hidrocefalia v la obliteracion del acueducto,
que en condiciones normales produce «vacio» y en caso de
estenosis provoca una hipersefial patolégica sea por gliosis o
por olens procesos.

Malformacion de Dandy-Walker

Es una malformacion del cerebelo y cuarto ventriculo que afecta a
uno de cada 30.000 nacidos vives. Es un defecto del desarrollo del
cerebelo producido antes de la diferenciacion embrioldgica de los
agujercs de Luschka y Magendie, lo cual provoca una dilatacidn
quistica del cuarto ventriculo, que llega hasta el conducto medular,
asociado todo ello a una hipoplasia del vermis y de los hemisferios
cerebelosos, ensanchamiento de la fosa posterior con los senos
transversos y tienda del cerebelo elevados, v dilatacion del tercer
ventriculo y de los ventriculos laterales. Se afiaden anomalias
del desarrollo en otras dreas del SNC en el 65% de los pacientes,
tales como agenesia del cuerpo calloso, estenosis del acueducto,
heterotopia de la sustancia gris, agiria v polimicrogiria. En la
forma sindromica de malformacion de Dandy-Walker aparecen
malformaciones cardiacas, faciales, de extremidades, gastrointes-
tinales o genitourinarias, como rifiones poliquisticos. Algunos
casos de malformacidn de Dandy-Walker se han atribuido a una
delecion en heterocigosis de los genes ZIC1 y ZIC4.
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La clinica se caracteriza por la disfuncién cerebelosa con o
sin signos de hidrocefalia. El diagndstico diferencial se plantea
con el quiste aracnoideo de la linea media v la megacisterna
magna, en los que no hay alteracion del desarrollo del cerebelo
(fig. e12.7). El tratamiento consiste en una derivacién ven-
triculoperitoneal v, solo excepcionalmente, cistoperitoneal.

Malformacion de Chiari

Las malformaciones de Chiari son un grupo heterogéneo de
trastornos caracterizados por alteraciones anatémicas congé-
nitas del cerebelo, el tronco del encéfalo y de la unién craneo-
cervical, en las que se produce un desplazamiento inferior de
estas hacia el canal medular. Existen tres tipos principales.

Malformacion de Chiari de tipo |

Se caracteriza por el desplazamiento caudal de las amigdalas
cerebelosas en el canal cervical por debajo del nivel del agujero
occipital y puede asociarse a otras anomalias dseas de la charne-
la craneocervical (impresion basilar, platibasia, occipitalizacién
del atlas, etc.).

La mayoria de los casos son asintométicos y resultan un
hallazgo casual en la neuroimagen. Las manifestaciones clinicas
derivan principalmente de la elevacién de la PIC, neuropatias
craneales, compresidn de tronco, mielopatia, disfuncién cere-
belosa, dolor y siringomielia (v. cap. 19).

La RM ite observar la ectopia cerebelosa, la hidrocefalia
(fig. e12.8) y la posible cavidad siringomiélica asociada. El'trata-
miento consiste en la remodelacion quirirgica de la fosa posterior.

Malformacion de Chiari de tipo Il

Ademads del descenso de las amigdalas cerebelosas, hay un
desplazamiento caudal del vermis cerebeloso inferior y par-
te inferior del tronco a través del agujero magno, que llega a
menudo hasta C4-C5. El diagndstice suele realizarse al naci-
miento o incluso durante el periodo’prenatal, va que se asocia
con anomalias disrdficas, y es practicamente constante el mielo-
meningocele lumbar. La dilatacidén del sistema ventricular
supratentorial, definida porun indice de Evans superior o igual
a 0,30, estd presente enél 85" de los casos. También puede coe-
xistir con otras alteraciones como escoliosis, hipoplasia del ten-
torio y anomalias del acueducto de Silvio. Las manifestaciones
clinicas incluyen disfagia, debilidad en miembros superiores,
estridor, apneas y aspiraciones. El tratamiento es la correcgion
quinirgica de la fosa posterior y la derivacion ventricular,

Malformacion de Chiari de tipo Il

Se caracteriza por la existencia de una fosa posterier pequefa vy
un encefalocele craneocervical en el que parte delas estructuras
cerebelosas y bulbo se hernian. Tiene una elevada mortalidad
por fallo respiratorio durante la infancia. Los que sobreviven al
periodo perinatal con frecuencia tienen graves alteraciones neu-
roldgicas (retraso mental, epilepsia, hipotonia o espasticidad).

Hidrocefalia activa en nifios mayores y adultos
Etiologia

En estos segmentos de edad son posibles las causas congénitas
de hidrocefalia que se manifiesten tardiamente, pero lo habitual

es que la hidrocefalia se deba a las causas adquiridas recogidas
en el cuadro e12.1.

Clinica

Depende de la HIC e incluye cefalea, niuseas, vomitos, alte-
raciones visuales y disminucién del nivel de consciencia
con papiledema bilateral hemorrigico en el fondo de ojo.
Si prosigue la HIC se suman parilisis unilateral o bilateral
del VI par y otros pares craneales, sordera, ataxia, trastornos
cardiorrespiratorios, rigidez de decorticacién y muerte por
enclavamiento. La rapidez de aparicion de estos sintomas esta
en funcién de la etiologia.

Si la hidrocefalia eveluciona lentamente se manifiesta por
cefaleas de predominio matutino, viémitos en relacién con
maniobras de Valsalva, crisis epilépticas, disfunciones endo-
crinas (obesidad, amenorrea, diabetes insipida), mareos ines-
pecificos, somnolencia, pérdida de agudeza visual o del olfato,
bradipsiquia, pérdida de memoria y alteraciones de la marcha.
En la exploracitn se observan signos de liberacién piramidal v
ataxia ademas de papiledema cronico (sin hemorragias ni exu-
dados)® bien una palidez papilar por atrofia del nervio dptico.

Diagnostico

Mediante la TC o RM se puede visualizar el grado de dilatacidn
de los ventriculos, el lugar de la obstruccién y el estado de
actividad de la hidrocefalia expresado por el edema periependi-
mario. Este edema se manifiesta en la TG.eomo dreas hipodensas
periventriculares, y en la RM, como dreas de incremento de la
sefial en T2 alrededor de las astas frontales y en casos avanzados
de todo el sistema ventricular (fig. ¢12.9). Por el contrario, la
ausencia de cambios de lagenal periventricular, con surcos
corticales prominentes, sugiere que se trata de una ventriculo-
megalia ex vacuo por atrofia del parénquima cerebral.

El indice de Evans (la distancia entre los micleos caudados
dividida entre el maXimo didmetro interno craneal medidos
en un corte axialide TC) debe ser inferior a 0,3. El didmetro
del tercer ventficulo no debe ser superior a 4 mm (6 mm en
los ancianes). Las astas temporales prominentes casi siempre
son indicativas de dilatacion ventricular patoldgica. El angulo
del guerpo calloso es agudo en la hidrocefalia activa a tensién.

Tratamiento

Ala mayoria de los pacientes con hidrocefalia activa se les debe
implantar una derivacion del LCR con independencia de la causa
que la haya provocado (fig. 12.9). La derivacion ventricular hacia
la cavidad peritoneal es la mas utilizada. El catéter ventricular se
introduce a través del asta frontal u occipital, v su punta se sittia
a la altura del agujero de Monro. El sistema lleva una vilvula
unidireccional y se debe ajustar su presién de apertura para
evitar un drenaje escaso o excesivo. El catéter distal termina en
unos bucles redundantes que permiten el crecimiento de los
nifios sin necesidad de revisar el sistema.

La derivacion ventricular no estd exenta de complicaciones.
Las infecciones (meningitis, peritonitis v sepsis) las producen
Staphylococcus epidermidis y, mas rara vez, Staphylococcus aureus,
asi como gramnegativos. Estas infecciones obligan a un tra-
tamiento antibidtico apropiado al germen y al recambio del
sistema. El mantenimiento prolongado de la meningitis puede
producir vasculitis e infartos cerebrales.
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Figura 12.9 Ay B. Hidrocefalia agueda glabal iras wna hemomagia subdracnosdea.
C y D. Resultado de |a dervacian ventricular.

El colapso ventricular excesivo se manifiesta por cefaleas
v vamitos en la bipedestacién y puede provocar un hemato-
ma subdural por desgarro de venas o un higroma subdural
por acumulacion del LCE (fig. 12.10). Segtin el estado de los
pacientes se indica la evacuagién quirirgica de las colecciones
subdurales o bien un tratamiento conservador con incremento
de la ingesta de liguidosyfeposo, incorporacion gradual de la
cama, corticoides y ajuste de la presion de vaciado ventricular.

La obstruccidn del catéter, sea proximal en los plexos coroi-
deos, por el propid parénquima cerebral o por colapso de las
paredes venitriculares, o sea distal en el peritoneo, hace reapa-
recer la dilatacion ventricular y la clinica, v obliga a revisar
el sistema. Los estudios a largo plazo de los nifios a losique
se les ha implantado un sistema de derivacion indican que la
morbilidad es elevada, sobre todo en aquelles alos que se
opera tempranamente (antes de los 18 meses). Alrededor del
50% tienen necesidad de hasta cuatro recambios ¥ un 9% sufren
infecciones repetidas.

La sordera neurosensorial puede estar presente antes de la
derivacion o puede aparecer tras ella por la relacidn hidrodi-
niamica entre la presion del LCR y la endolinfa /perilinfa del
oido interno.

Existen técnicas endoscépicas alternativas a la derivacidn.
La mas utilizada es la perforacidon de la lamina ferminalis en el
suelo del tercer ventriculo, que queda abierto a las cisternas de
la base. Es la preferida en la estenosis del acueducto, aunque
no hay unanimidad en su indicacion (segiin la edad y el tipo
de nbv-:trucuon} Esta técnica evita las cnmpllcacmneq de las

Figura 12.10 Higromas subdurales por drenaje venirigular excesivo.

vélvulas, pero a cambio falla en el 3080 a largo plazo, v se han
descrito obstrucciones secundarias hiperagudas con falleci-
miento stibito del paciente.

Hidrocefalia detenida (asintomatica
0 compensada)

Ocasionalmente s€ encuentran pacientes que consultan por
otro motive ysop’portadores de grandes hidrocefalias (fig.
el2.10). Algunos de ellos son incluso macrocéfalos con frente
abombada (perimetro craneal superior a la media, 54 cm en las
mujeresy 55 en los hombres). Este hecho y las radiografias de
Cranen con impresiones d:igitaln:s prominentes atestiguan que
seytrata de un proceso que data de la infancia. En la mayoria
de Jos casos se trata de estenosis del acueducto (fig. 12.11), pero
también los hay secundarios a meningitis infantiles, rubéola o
toxoplasmosis (fig. 12.12).

Muchos de estos pacientes son de mleligencia normal a pesar
de que la hidrocefalia puede ser extrema (v. fig. 12.10). Algunos
consultan por crisis epilépticas ¥ no pmscnlan sintomas ni
signos de HIC. Tampoco en la TC ni en la EM hay indicios
de que la hidrocefalia esté en actividad (no tienen trasudado
periventricular de LCR, como se observa en las hidrocefalias
a presion elevada).

En los pacientes con hidrocefalia detenida no procede tomar
ninguna medida diagnastica ni terapéutica adicional, salvo
su vigilancia periddica. Se han observado casos en los que
aparecen trastornos psiquims ¥ del comportamiento como
sintoma de su descompensacién. En algunos aparecen cefa-
leas, nduseas, mareos, desequilibrio, sincopes o sintomas
similares a la hidrocefalia a presion normal o crénica del adulto.
En otros ocurren signos de sufrimiento medular que indican
el inicio de la formacion de una siringomielia. Se han descrito
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Figura 12.11 Hadrocetalia detenida por estenosis del acueducta (fecha). B cuarto

venfriculo &5 de pequeno amanio. Hay un descensoe del fallo cersbral y de la amigdala

cerebelosa, que se sitda por debajo de la linea de Chamberkain.

Figura 12.12 Hidrocefalia detenida por meningitis fuberculbosa antiqua, Bl cusarto
veniriculo es de gran Emario.

descompensaciones con HIC aguda tras un traumatismo. Todos
estos pacientes mejoran tras la ventriculostomia o la derivacidn
ventricular.

Hidrocefalia crénica o a presién normal
del adulto

Puede ser idiopatica o secundaria a cualquier obliteracién ven-
tricular o meningea que dificulte la circulacidn y reabsorcion
del LCE. Cursa con la triada de apraxia de la marcha, inconti-
nencia de orina y deterioro intelectual, por lo que se describe

en el capitulo 26. En los casos tipicos, la derivacion ventricular
revierte el cuadro clinico.

Sindrome de hipotension del liquido
cefalorraquideo

Etiologia

Este sindrome puede ser primario o esponfineo o, con mucha
mids frecuencia, secundario a diversas causas. En ambos tipos
la hipotension del LCR se debea un escape o fistula a través
de un defecto en las meninges.

Ala variedad primaria se le estima una incidencia anual de
5 casos por cada 100.000 habitantes, con predominio en el sexo
femenino (2:1) y un pico de edad entre los 40 y los 50 anos. Puede
haber el antecedente inmediato de algin pequefio traumatis-
mo o de un esfuerzo fisico, como el coito 0 una maniobra de
Valsalva violenta (tos o estornudo). También se ha descrito
tras manipulaciones cervicales. Se postula que en estos casos
el mecanismo patogénico subyacente es la rotura de quistes
aracngideos de las vainas radiculares medulares con un des-
garra'dural que provocaria una fistula del LCR, la mayoria de
lasweces a nivel cervical bajo o mediodorsal. Algunes pacientes
estin diagnosticados de enfermedad de Marfan o sindrome de
Ehlers-Dianlos, y otros tienen rasgos indicativos de anomalias
del tejido conectivo, como hiperlaxitud arficular o desprendi-
mientos de retina.

Entre los casos secundarios, la cawsa mas comtin es una PL
diagndstica o terapéutica (administracion de farmacos). La
pérdida de LCR por el agujero de la puncion una vez retirada
la aguja es un factor mds importante que la cantidad de LCR
extraida, que no justifica una hipotensién de LCR prolongada.
De ahi que la técnica della PL deba ser cuidadosa (v. cap. Z). El
sindrome pospuncién geurre en un porcentaje muy variable de
las PL. La poblacién de mas riesgo son las mujeres de entre 20
v 50 afios conchistéria de cefalea crénica y bajo indice de masa
corporal. La inefdencia es el doble en mujeres que en hombres,
v es pocofrecuente en nifios menores de 13 afios, ancianos,
dementes v positivos al VIH.

Qtras causas de fistula de LCR son los traumatismos y la
cirngia de crineo o raquis, y algunos procesos expansivos.
Estos procesos y la fistula pueden localizarse en la base del
crineo (adenomas de hipdfisis, quistes aracnoideos de la silla
turca, cordomas, carcinomas del cavin) o en el raquis. Una HIC
crinica con o sin hidrocefalia puede producir una fistula por
rotura del suelo de la silla turca. También el drenaje excesivo
de una vilvula de derivacién o la raquianestesia son causa de
sindrome de hipotensién del LCR.

Clinica

El cuadro clinico se caracteriza por la cefalea ortostitica, que
se produce y agrava con la elevacion de la cabeza o labipedes-
tacidn v se alivia con el decubito. Ademas de la cefalea fronto-
occipifal puede haber dolor cervical y de espalda, mareo,
vértigo, actifenos, audicidn defectuosa, niuseas ¥ vomitos.
Aveces hay diplopia por paresia del VI par, asi como barro-
sidad visual y congestién papilar en el fondo de ojo, lo que
simula una HIC. Se ha descrito el sindrome con otros tipos
de cefalea (diaria crénica sin influencia del ortostatismo, de
esfuerzo, aguda como un trueno [fhunderclap], intermitente,
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paraddjica [aliviada por el deciibito], etc.) e incluso sin cefa-
lea. Otras manifestaciones mas raras son alteraciones de la
marcha y de los esfinteres, dolores radiculares, alteraciones
cognitivas, hiperprolactinemia, estupor y coma. Todos estos
sintomas se atribuyen al desplazamiento rostrocaudal con
elongacion de los nervios craneales, del tallo de la hipafisis
v del tronco cerebral. Otras complicaciones graves son los
higromas, los hematomas subdurales y las trombosis venosas.

Diagnostico

Es fundamentalmente clinico. La medida de la presidn del
LCR por PL confirma la hipotensidn licuoral (< 60 mmH, (),

a veces con cifras préximas a cero o incluso negativas. EI LCR
suele ser patoldgico, con una leve pleocitosis v una elevacién
mas importante de hematies y proteinas (xantocromia). Este
exudado de proteinas y hematies se atribuye a la vasodilatacion
meningea visible en la RM. La TC suele ser normal salvo por
la captacion meningea si se inyecta contraste.

En la EM se observa un descenso del encéfalo en direccion
caudal, desapariciin de las cisternas basales y aproximacion del
tronco cerebral al clivus (fig. e12.11), deformacion del quiasma
sobre el dorso de la silla e impacto de las amigdalas cerebelosas
en el agujero occipital. Se anade una hipersefial con llamativa
captacién difusa lineal de contraste por la duramadre craneal
(figs. 12.13 y 12.14), que se atribuye & la distension de las venas

0

i, r

Figura 12.13 AM en el sindrome de hipakension del liquido cefaloraguides (LCR). A y B. Secuencias FLAIR axial y T2 coronahde RM an las que se obiethan colecciones de
LCR en los espacios subaracnoidecs (fechas) y una disminugion del tamario ventricular. ©. Secuencia SE-T1 axial de BM concantraste en la que se observa captacian difusa

de la duramadre

Figura 12.14 Sindrome de hipotensidn de liquide cefalorraquiden (LCR). Secuencia 30 T2 de RM con electo mielografico en la que se obsanva la extravasacion posterior del

LCR por rotura de la duramadre a I3 altura de C1-C2 (fechas)
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durales. El seno transverso tiene una morfologia biconvexa v
otros senos estin distendidos (figs. e12.12 y ¢12.13). Hay una
hipersefal de la hipdfisis que simula un tumor. Ademas, puede
haber pequefias colecciones de liquido subdural, que a veces
aumentan en la evolucidn. Todas estas anomalias regresan con
el tratamiento eficaz.

MNo hay captacién en las leptomeninges ni en los surcos
hemisféricos ni alrededor del tallo cerebral, y nunca hay
nadulos, lo cual sirve para el diagnéstico diferencial con las
meningitis virales o bacterianas, carcinomatosis meningea,
HS5A o hemorragia subdural, sarcoidosis y paquimeningitis
hipertrifica.

Cuando la causa no es evidente (si no es pospuncidn o pos-
cirugia o por traumatismo craneal con fractura de la base),
son necesarias pruebas de neuroimagen completas de todo el
neuroeje. La RM con efecto mielografia (v. fig. 12.14) puede
localizar el nivel de la fistula de forma incruenta. Otras pruebas
son el trinsito de isétopos (gammagrafia con albiimina radiac-
tiva) o de contraste yodado (mielo-TC) inyectados por PL.

Tratamiento

El tratamiento depende en gran parte de la causa; por ejem-
plo, es primariamente quirirgico si se debe a un tumor como
cordoma o adenoma de hipéfisis, o bien tumores y ectasias
durales de la region lumbar.

Elsindrome pospuncitn suele revertir con el reposo en unas
dos semanas. También pueden cerrarse en su evolucion natural,
solo con reposo, algunas fistulas espontineas, postraumaticas o
poscirugia. Se pueden afiadir tratamientos sintomiticos como
teofilina, cafeina, triptanos o analgésicos. El tratamiento con
corticoesteroides no es eficaz.

Si estos tratamientos fallan se debe intentar sellar 1a fistula
mediante la inyeccidn de sangre del propio paciente (10-20 ml)
en el espacio epidural (en la unidn toracolumbar). 5i no es efi-
caz, se puede repefir 5 dias después con mas cantidad (30 ml)
en un espacio lumbarmas bajo, colocando luego al paciente
en Trendelenburg. También se han propuesto las inyecciones
de suero salino @ dextrano o pegamento de fibrina.
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Preguntas

1. Un hombre de 55 afios sin historia previa de cefaleas,

6. ;Cudl es el hallazgo de imagen mds caracteristico del
sindrome de la hipotension del LCR?
a. Leucoaraiosis (rarefaccion de la sustancia blanca).
b. Ventriculos laterales dilatados.

hipertenso, acude al servicio de urgencias por cefalea
stibita, nduseas y vomitos sin fiebre. En la exploracidn se
comprueba que tiene rigidez de nuca. ;Cudl es la primera
prueba que debe practicarse?

a. EEC.

b. Puncién lumbar.

¢. Resonancia magnética cerebral.

d. TC craneal.

. ¢Cuil de estos tipos de edema cerebral responde

a los corticoides?

a. Hidrostitico transependimario.

b. Vasogénico.

¢. Citotdaico.

d. Intramielinico.

. El factor patdgeno mds importante para el desarrollo

¢. Colapso de los espacios subaracnoideos.
d. Dilatacién del espacio subdural que se realza
con el contraste.

Respuestas

1.

Correcta: d. El paciente hipertenso presenta un sindrome
meningeo agudo sin fiebre altamente indicativo de
hemorragia subaracnoidea. La TC es muy sensible

para detectar la sangre en el espacio subaracnoideo.

. Correcta: b. El edema cerebral vasogénico, especialmente

el debido a rotura de la barrera hematoencefilica, es el que
responde a los gorticoides.

. Correcta: d. La obesidad es el principal factor asociado

con el desarrollo de HIC idiopdtica, pero probablemente
hay otros cofactores afiadidos.

del sindrome de la hipertensitn intracraneal idiopatica es: 4. Correctazal Las amigdalas cerebelosas estin en posicion
a. Hipertensién arterial. anatdmica mis baja de lo normal, lo que disminuye
b. Hiperlipemia. el tamafio de la cisterna magna y da lugar a problemas
c. Diabetes. de espacio en el agujero occipital.
d. Obesidad. 5. Correcta: o. Los ventriculos laterales aparecen como

. La malformacidn de Chiari de tipo 1 consiste en: colapsades en la HIC idiopdtica.
a. Un descenso de las amigdalas cerebelosas. 6. Correcta: d. La imagen del sindrome de hipotensidn

b. Un ascenso del vermis superior del cerebelo.

¢. Un quiste de LCR en la cisterna magna.

d. Una agenesia de los agujeros de Luschka y Magendie.
. ¢Cuil es el hallazgo de imagen mis habitual en la HIC
idiopética?

a. Dilatacién de todos los ventriculos.

b. Dilatacion triventricular.

¢. Reduccion del volumen de los ventrieulos laterales.

d. Dilatacién de los espacios subaracnoideos.

del LCR simula una paquimeningitis porla dilatacidn del
espacio meningeo v la captacidn de gontraste, que
s¢ atribuye a dilatacién y congestidn venosa.
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Figura e12.1 A. Visla basal dal cerebro con hemia del hipocampo (fechas), desplazamigniadel fronco y hemorragias en su intersor. B. Lesiones en el tnancoigerebral
secundarizs al desplazamiento rostrocaudal. Imagen del mesencétala normal arriba a la derecha (liecha). Compérese can |a deformacidn del mesencefalo 2Bajo a la derecha
Hemarragias de Durst en el tegmento de & protuberancia.

Figura e12.3 Tumor (ependimoma) de la fosa pasierior con hemia a fraveés
del agujeno occipital.

Figura e12.2 Proceso expansiva supralentorial (hemomagia [H]) que produce
una hermia del hipocampo (fechas negras) con desplazamiento del fronco contra
la tienda del cerebebo (Recha Banca) y hemorragias secundarias en el fegmento

del tronca (de Duret) (fechas rofas).

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Etepa O
Eztabilizacion

Liberar la via asrea
Intubar (= necasaric]Avantilar
Restaurar la circulacion
Tomar vias
Litilizar solucionas
normo- © hipertdnicas
Tratar la hipertarmia
Comregir la natramsa v ka glucemia
Osmaterapia (manilol, salino
Fipartanico)

|

Etapa 1
LICUraanimacian

Etapa 2
UCraanimacian

Etapa 3
UC&-’ramh'Ea‘dn

v

TC/RM

l

Csmaterapia (manitol, saing
hipartGmico)

Dexametasona (sdema mgw
Diranaje vantricular {hide |
Evacuacion (proceso ex) ]

L

Monitorizac la PIG
o rLatinn
Irit ian {propofol)

'

Hipotermia

bHiperventiacion

Coma barbitinco {control EEG)
Craniectomia dascompresiva
uni- o bilateral

Figura e12.4 Diagrama de las medidas bisicas en &l fratamiento de la hipertension infracraneal. PIC. presion inracraneal™tCI, unidad de cuidados intensivos.

#
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@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.

Paciente con pnpihdumﬂnwfnhnmnpmuhd&l\'lpﬂ'
RAM normal (sin proceso expansivo y con signos de HIC)
normal

Angiografia cerebral
Excluidas causas tdxicas o metabdlicas

v

Sospecha de HICI

Puncicn lumikar

,

v

LCR a presion normalslevada LCR & presion elevada |
Y COMEOSIcdn anormal ¥ COMPOSICION narmal
Raconsidarar &l diagndstico HICI confirmada
{meningitis cronica, aracnoiditis,
carcinomatosis, patciogia ¢ Jr
en & canal raquideo, etc.)

EW Evolucion subaguda
AV

Al AW consarvada

Y ¢

PL idrenaje del LCR) Dieta, adelgazamianto
Corticoides (retrada Acetazolamida
iy lenta) Topramato
» Ventilacion asistida noctuma
(si hay apneas del suefo] )
Cormaccidn da col [
{hipotingidismo, ciabelﬁ. alc.)
L N
Sin mejoria o con inica {cefalea, Sin mejoria o con offa clinica (cefalea,
empeoranmiento piledema, visitn) ampaoramiento piledama, visdn)
| ) antaner tratamiento
Stent de senas laterales /
Dervacian vantriculcpartonaal
Fenestracion de la vaina
ded nerio dptico
Cirugia bariatrica (en cbesidad
morbosa)

Figura e12-5 Diagrama'de las medidas basicas en el diagndstico y tratamiento de ahipegtension infracraneal idiopatica (HICI). AV, agudeza visual; LCR, liquido
cefalomaguiden; Plapemcion lumbar.
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Figura e12.6 Paguimeningitis idiopatica. Secuencia S0SSPGR-T1 de AM con gadolinio. A, B y G. Hipertrofia paguimeningeade la hoz y, sobre todo, del tentorio.
D, E y F. Mejoria radiologica tras tratamiento con cordicoides.
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Figura e12.7 Anomalia de Dandy-Walker. A. Secuencia de SE-T1 sanital de RM S8 tbsenvan 1 fosa pasterior aumentada de tamadio, displasia del enorio y elevacian del s2no recto,
asi como hipoplasia del cerebelo-agenesia del vermis. B. Secuencia FLAIR 2dal de RM en la que se aprecia la comunicacion del cuarto veniriculo den el quiste rebocerebeloso.

Figura e12.8 Anomalia de Chiari de fipo |. Descenso de ka amigdala cershelosa
(fecha blanca) por debajo del agujero occipital {fecha roja).

Figura e12.9 RM en una hidrocefalia aguda par meningitis luberculosa. Dilatacidn
de todo el sisterna venfricular radeada de edema (Iransependimaria).

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Figura e12.11 Sindrome de hipatension del LCR. A. Descenso del tranco cerebral
y del cerebelo. B. Mejoria después del tratamienbe. Aurmenta la distancia entre el
tronco y el civus (cisterna preponting, Mecha o blogue), aumenta |a cisterna magna
Figura e12.10 Hidrocefalia delenida en una paciente asintomalica de afta nivel cervical por ascensa de la amigdala del cerebelo (fecha curva), disminuye 2
intelachuzl. dilztzcién del seno reclo (flecha menar) y aumenta el famadio del cuarto ventriculo.

Figura e12.12 Sindrome de hipotension del LCR. A. Caolecciones de LGRen los espacios subaracnoideos (fschas). B. Caplacion difusa de contraste por las meninges.
B y C. Distension del seno longitudinal superior y de los senos laterales. D, E v F. Mejoria de las imagenes fras el fratamienta.

oA

Figura @12.13 Sindrome de hipotension del LCR. A. El seno lateral esti distendido v su pared fiene una morfokogia convexa. B. EI seno lateral recupera su marfologia normal
después del tratamienta.
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Tablae12.1 Tipos de edema cerebral
Vasogénico Rotura de la barrera hematoencefalica. Tumores, abscesos, Extracelular Filttrado plasmatico
Aumento de la permeabilidad vascular hematomas, traumatismos (perilesional o difuso) (rico en proteinas)
Aumento de la pregion hidrostatica Hipertension arerial Extracelular (posterior) Agua y componentes
plasmaticos
Desequilibric csmdtico Hiperglucemia Extracelular Agua
Hiponatremia & intracelular
Citotoxico Fallo del metabolismo enargético Izquemia Intracelular Agua
Tawicos
Traumatismo ‘
Hidrostatico | Aumento de la presion del liquido Hidrocefalia Extracelular Liguido
cefaloraquideo (intraventricular) (penependimario) cefalorraquideo

\ 4

Tabla @122 Causas principales de hipertension intracraneal

Infarto con edema
Hemorragia intraparengui
Tumores primanos o met
Abscesos &
Cuistes parasitarios /
Contusiones aticas )
Encefalitis focal difusas

Proceso expansivo extracerebral Hem subdural y epidural v

Empi ubdural y epidural ...'

T 4

Inflamacion meningea difusa eningitis y paquimeningitis *
morragia subaracnoidea v
Carcinomatosis meningea “)

Edema cerebral difuso (confimado _’ Traumatismo craneal (cemrado) o
0 supuesio) Anoxia cerebral . ":/

Encefalopatia hipertensiva y sindromes relacionados
/ Encefalopatia hepatica v sindmmag eye

Otros trastomos metabdlicos y tekicos (plomo, arsénico, vitamina A, supresion de corticoides,
acido nalidixico, tefraciclinas, articonceptivos orales, flucroquinolonas, danazol, litio, hormona
de crecimiento, tamoxif metoprima-sulfametoxazal, anemia feropénica, hipercapnia,
paliglobulia, pnlicitami::hmmdad de Addison, hipofiroidismo, lupus ertematoso
diseminado, mfarr_r_ﬂﬁld de Behcet)
Incremento del LCR o bloqueo Hidrocefalia 4
de su circulacion Papilorna da;hms coroideos
Tumar degsla de caballo
Hiparprgteinorraguia (sindrome de Guillain-Barré)
Aumento de la presion venosa Tn:'évasis de los senos durales
Fistulas artericvenosas durales

Proceso expansivo cerebral

Etiopatogenia incierta Hipertension intracraneal idicpatica

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Tabla e12.3 Diagndstico diferencial y tratamiento de las hidrocefalias

Agujero de Monro Tumor DVF (uni- o bilateral)
Ausencia congénita Apertura endoscopica del septo
Ventriculitis
Acueducto de Sivio Turmar DVF
Defecto congénito VE del tercer veniriculo
Secundaria a inflamaciones o compresiones
Cuarto ventriculo Infeccion ovVP
Tumaor VE del tercer ventriculo
Malformacion de Chiari Cirugia du,perlura
Medular {espacio subaracnoiden) Hemomragia subaracnoidea Derivacion lumboperitoneal
VE del tercer ventriculo
Vellosidades aracnoideas Hemomragia o infeccion DWVP
| Derivacion lumboperitoneal
Hipartension venosa Idiopatica CVP o derivacion lumboperitoneal
Hidrocefalia congénita / Liziz del trombo dural o stent
Trombosis de senos venosos Cirugia bariatrica (HICI)
DR derivacion ventriculoperitoneal, HICL, hipertensitn intracraneal idiopética; VE, veniriculostomia entoscopica.
-
rd
-
CUADRD e12.1 Causas de hidrocefalia ,0
No comunicantes (obstructivas) Infecciones: J
Congénitas *  Meningitis (fuberculosa, pidgena, fﬂn“a?ca‘cir‘u‘nalosa}
Estencsis del acueducto *  Abscesos r
Atresia de los fordmenes de Magendie y Luschka * Granulomas
de Dandy-Walker) « Parasiiosis {‘
Matformacién de Chiari Vasculares: *»
Aneurisma o malformacién arteriovenasade la vana de Galeno * Hemorragia mba;ﬁ espontdnea (aneurismatica),
Quistes aracnoideos traumatica ;T‘?n ia
Adauirid + Dolicoectasi ﬂ basilar {con impacto en el tercer y el cuarto
q wanfricul
Tumores:
+  Supratentoriales que p hemiacian tentorial Com {no obstructivas)
+  Intraveniriculares * Hiperp citn de LCA
+ Dalaregién iasmética . Wia «idiopética~ del adulto

*  De laregion pin
* Dela

'y



