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Resumen

Introduccion: Los enfermos que sufren del sindrome de ventriculos cerebrales no compliantes constituyen un grupo
heterogéneo cuya atencion puede llegar a ser muy compleja, hasta el momento no se cuenta con evidencia cientifica para
dictar medidas estandares. Material y Método: Se realizé una revision de los ultimos diez afos, utilizando las plataformas
Medline/Pubmed, Imbiomed y SciELO de articulos completos, en inglés y espanol. Se emplearon como palabras clave
“sindrome de hiperdrenaje valvular’, “sindrome de ventriculos en hendidura” y “sindrome de hiperfuncién valvular’, asi como
sus traducciones en inglés. Conclusiones: Los pacientes con sindrome de ventriculos no compliantes representan en
muchas ocasiones un reto terapéutico. Para el tamizado de estos hay que tener en cuenta la multifactorialidad fisiopatoldgica,
el tipo clinico presente y la informacién aportada por los estudios neuroimagenoldgicos y neurofisiolégicos.

Palabras clave: Sindrome de ventriculos en hendidura, sindrome de hiperdrenaje valvular, sindrome de hiperfuncion
valvular, hidrocefalia.

Abstract:

Background: Patients suffering from non-compliant cerebral ventricles syndrome constitute a heterogeneous group whose
care can be very complex, until now there is no scientific evidence to dictate standard measures. Material and Method:
A review of the last ten years was carried out, using the full article Medline/Pubmed, Imbiomed and SciELO platforms, in
English and Spanish. The keywords “valve hyperdrainage syndrome”, “slit ventricular syndrome” and “valve hyperfunction
syndrome” were used. Conclusions: Patients with non-compliant ventricular syndrome often represent a therapeutic
challenge. For screening, pathophysiological multifactoriality, clinical type and information provided by neuroimaging and

neurophysiological studies must be taken into account.

Key words: Slit ventricular syndrome, valve hyperdrainage syndrome, valve hyperfunction syndrome, hydrocephalus.

Introduccion

La atencién de los pacientes con hidrocefalia constituye
una actividad frecuente en la practica neuroquirdrgica actual.
La introduccion de diferentes sistemas derivativos del liquido
cefalorraquideo (LCR) a otras cavidades del cuerpo humano
a mediados del pasado siglo, cambié de manera radical el
prondstico ominoso que mostraban estos enfermos. No obs-
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tante, a pesar de los importantes avances en el disefio de
estos, aun se presentan complicaciones frecuentes relaciona-
das con obstruccion, infecciones o funcionamiento excesivo
(hiperdrenaje), entre otras.

La aplicacion de diferentes técnicas endoscopicas en
las ultimas décadas, encaminadas a la solucidn de algunos
tipos de hidrocefalia sin la necesidad de colocar un sistema
derivativo, ha disminuido la necesidad de su uso. A pesar de



ello, la instalacion de alguno de dichos sistemas, sobre todo
los ventriculo peritoneales (DVP), continua siendo necesaria
en muchos enfermos’.

Dentro de los inconvenientes inherentes a este procedi-
miento, los relacionados con el hiperdrenaje; especificamente
el llamado sindrome de ventriculos en hendidura, se mantie-
ne como un tema desafiante, con resultados a veces frus-
trantes para el paciente, sus familiares y el equipo sanitario.

La sinonimia que se recoge en la literatura es abundante,
algunos de los otros términos usados son: ventriculos peque-
flos sintomaticos, sindrome de ventriculos rigidos o tiesos,
colapso ventricular sintomatico, cefalea relacionada con el
shunt o sindrome de psudoventriculos en hendidura, hacien-
do referencia a los enfermos donde se presenta el fendmeno,
pero muestran ventriculos de tamafo normal o aumentado.
Es en este sentido que los autores de este articulo se adhie-
ren a los que prefieren el uso del término de Sindrome de
ventriculos no compliantes (SVNC).

Cabe mencionar que se estima que del total de enfermos
con DVP instalada, aproximadamente el 50% muestran
imagenes de ventriculos pequefos (en hendidura) y de ellos
aproximadamente el 5% llegan a manifestar sintomas rela-
cionados con este proceso, los cuales son con frecuencia
incapacitantes e inclusive en algunos casos llegan a constituir
verdaderas emergencias neuroquirdrgicas. El 40% aproxima-
damente de las revisiones quirurgicas de las DVP ocurren en
pacientes con SVNC?2.

Las dificultades para el adecuado tratamiento de esta
complicacion se inician desde la propia definicion; contindan
con la multifactorialidad fisiopatoldgica, la distencion del diag-
nostico, la existencia de varios sistemas de clasificaciéon aln
imperfectos y la disponibilidad de varias opciones terapéuti-
cas, algunas de ellas costosas o potencialmente peligrosas,
las cuales no han podido sustentarse aun sobre la mejor
evidencia cientifica.

Motivados en primer lugar por el reto que ha constituido
algunos casos de esta clase que hemos enfrentado durante
nuestra actividad neuroquirurgica, es que realizamos una
revisién del tema con el objetivo de brindar una informacién
pragmatica sobre el mismo.

Material y Método

Se realiz6 una revision de los Ultimos diez afios, utilizando
las plataformas Medline/Pubmed, Imbiomed y SciELO de
articulos completos, en inglés y espafol. Se emplearon como
palabras clave “sindrome de hiperdrenaje valvular’, “sindrome
de ventriculos en hendidura” y “sindrome de hiperfuncion

valvular’, asi como sus traducciones en inglés. Fueron tam-
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bién incluidos articulos relevantes, publicados en afos pre-
cedentes, localizados en revisiones bibliograficas anteriores
llevadas a cabo por los autores. Del analisis de estos trabajos
se seleccionaron 32 referencias bibliograficas, teniendo en
cuenta los aspectos metodoldgicos y aportes cientificos, las
cuales se resumen en la Tabla 1.

Desarrollo

Definicion

Es importante resaltar que existe una diferencia entre la
deteccion de ventriculos en hendidura en los estudios neuroi-
magenoldgicos y la existencia de SVNC, término reservado
para cuando aparecen sintomas clinicos asociados. La defi-
nicién mas usada se basa en la triada de cefalea intermitente,
ventriculos en hendidura en los estudios imagenolégicos y
relleno lento del reservorio de la valvula.

No obstante, debe tenerse en cuenta que existe un grupo
de estos enfermos que mantiene cefalea cronica, no rela-
cionada directamente con el funcionamiento de la vélvula.
También puede presentarse en individuos con ventriculos de
tamafio normal e inclusive grandes y que ademas la ausencia
de relleno lento del reservorio no descarta la entidad e inclu-
sive puede mostrar falsos positivos®.

Fisiopatologia

De inicio debe reconocerse que la fisiopatologia del SVNC
es compleja y no esta totalmente dilucidada. Se basa en gran
medida en hallazgos experimentales, no todos validados, que
pueden interactuar de forma sinérgica en el paciente.

Un evento sobresaliente esta relacionado con el hiperdre-
naje de la valvula, provocado en gran medida por el efecto
de sifonaje, el mismo se refiere al drenaje excesivo del LCR
desde los ventriculos cerebrales con el cambio de la posicion
horizontal a la bipedestacién. Este inconveniente no ha podi-
do ser eliminado a pesar del disefio de valvulas con presion
de apertura programables; sistemas antisifon, tanto de mem-
brana como gravitaciones, o sistemas de regulacion de flujo.
No es privativo de los sistemas colocados en el sistema ven-
tricular, puede también ocurrir en las derivaciones de quistes
aracnoideos que mantengan cierto grado de comunicacion
con el resto del espacio subaracnoideo*®®,

El hiperdrenaje valvular puede provocar una serie de
eventos desfavorables que pueden ser vistos de forma re-
sumida en la Tabla 2. Dentro de ellos resaltan la caida en
el volumen vy la presion intraventiculares, capaz de generar
gliosis subependimaria y periventricular que llevan a la rigi-
dez ventricular. No obstante, este hecho por si solo no es
capaz de explicar todo el proceso, ya que en estudios de

Clasificacion de articulos
Articulos de revision
Reportes de casos

Series de casos

Tabla 1. Resumen de las referencias bibliograficas utilizadas

Leyenda: *Capitulo de libro; **Nota técnica; ***Estudio prospectivo

Numero de la referencia bibliografica
4,8,9,10,12,13,16,18%,19,24,29
1**,2,8,7,14,15,17,25,26,27,31
5,6,11,20,21***,22,23,28,30,32
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Tabla 2. Consecuencias del hiperdrenaje valvular

Niveles Alteraciones

Fisiologia intracraneal * Hipotensidn intracraneal (cefalea ortostatica)
* Disminucion de la complianza cerebral (por aumento de la turgencia cerebral, desproporcion

craneo cerebral, etcétera)

Sistema ventricular * Rigidez ventricular (gliosis supependimaria y periventricular)
 Tabicamiento y aislamiento de ventriculos laterales

 Atrapamiento del cuarto ventriculo

Encéfalo y meninges * Invaginacion cortical

* Herniacién mesencefalica

* Distorsion del tallo cerebral y nervios craneales

* Apiflamiento de la fosa posterior

* Malformacion de Chiari

* Engrosamiento dural y aracnoideo

* Surcos cerebrales ensanchados

* Quistes aracnoideos secundarios

* Sindrome del flap cutaneo hundido en pacientes craniectomizados

Espacios yuxtadurales * Hematomas e higromas

* Estrechamiento y remodelacion de los agujeros de la base craneana

Craneo e Hiperostosis

 Craneosinostosis y microcefalia

* Hiperneumatizacion de senos aéreos
Canal espinal * Estenosis del canal espinal

* Flebectasia epidural (puede provocar compresion medular)

experimentacion no se ha demostrado de manera consistente
gradientes de presion entre el ventriculo y el tejido cerebral,
como cabria esperarse en una pared ventricular rigida.

Es por lo anterior que otras teorias han tomado relevan-
cia. Se plantea el aumento en la turgencia cerebral porque
la actividad valvular invierte el gradiente de presion desde el
parénquima cerebral hacia los ventriculos, evento que altera
la influencia de las pulsaciones cerebrales en el desarrollo del
craneo, provoca congestion venosa cerebral y ademas dismi-
nucioén en la absorcion capilar del liquido extracelular cerebral
(Teoria de la pereza capilar). Todo lo anterior compromete la
complianza cerebral o, dicho de otra manera, la capacidad del
recinto intracraneal para adaptar aumentos del volumen in-
tracraneal sin provocar un aumento en la elastancia (presion
intracraneal) (PIC)78°.

Otro evento relevante se refiere al desarrollo de despro-
porcidn céfalo craneal. En este caso la disminucion en la
complianza cerebral no se producen por alteraciones en el
contenido, sino en el continente. Algunos de estos pacien-
tes presentan craneosinostosis sindromicas asociadas a la
hidrocefalia o también pueden presentarse craneosinostosis
secundarias al hiperdrenaje valvular del 1 al 5% de los ca-
30310’11'12.

Presentacion clinica y diagnostico

El desarrollo de SVNC es mas frecuentes en pacientes hi-
drocéfalicos tratados con DVP durante el primer afio de vida,
con mayor frecuencia después de 4 a 10 afos de instalado el
sistema, se han detectado varios factores de riesgo los cuales
aparecen sintetizados en la Tabla 3.

La cefalea es el sintoma mas frecuente, tipicamente de
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forma intermitente y que puede llegar a limitar las actividades
cotidianas del individuo; la misma puede ser gravativa u or-
tostatica, acompafarse de vomitos, trastornos de conciencia,
papiledema y otros sintomas del sindrome de hipertension
endocraneana. Se describen también aumento en la frecuen-
cia de crisis comiciales, ataxia, trastornos endocrinoldgicos,
sindrome de Parinaud, mielorradiculopatia asociada a Chiari,
entre otros'1415,

Como en toda entidad clinica, el diagnéstico se sustenta
en la interrelaciéon del cuadro clinico con estudios comple-
mentarios. Con frecuencia existen demoras en el tratamiento
relacionados con la intermitencia de los sintomas y la au-
sencia de cambios en el tamafo ventricular en los controles
imagenoldgicos. Lo anterior motiva mdiltiples visitas al servicio
de urgencias y de estudios con Tomografia Computarizada
(TC) o Resonancia Magnética (RM) cerebrales, antes de la
aplicacion de las medidas terapéuticas precisas.

Dentro de los examenes adyuvantes toman relevancia
los hallazgos en TC y RM craneales donde con frecuencia
se detectan ventriculos pequefios (indice de Evans inferior a
0,2); sin embargo, como ya se habia comentado, la deteccion
de ventriculos de tamafio normal e inclusive aumentados no
excluye la posibilidad de SVNC.

Puede detectarse herniacion central mesencefalica,
distorsién del tallo cerebral, apifiamiento de la fosa craneal
posterior y malformacién de Chiari; ademas colapso del espa-
cio subaracnoideo y de las cisternas peritroncales, inversion
del manto cortical, elevacion del piso del tercer ventriculo,
depresion del cuerpo calloso, asi como engrosamiento de
las meninges, hiperostosis craneal, craneosinostosis y mi-
crocefalia'®17:18,

Algunos autores reportan la utilidad del empleo de la
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¢ Instalacion de la valvula durante el primer afo de vida
¢ Hidrocefalia posthemorragica o postinfecciosa

* Multiples revisiones del sistema derivativo

* Empleo de valvulas de baja presion

* No empleo de sistemas antisifon

Tabla 3. Factores de riesgo para el desarrollo de sindrome de ventriculos no compliantes

* Reduccioon significativa del tamafio ventricular después de la instalacion de la valvula

puncion del reservorio de la valvula o del shuntograma. Tam-
bién la manometria espinal y de manera mas relevante en la
actualidad el monitoreo continuo de la PIC, el cual puede ser
muy util en la toma de decisiones terapéuticas. En este sen-
tido es también util la RM con técnicas de secuencia rapida
para determinar la existencia o no de flujo de LCR a través
del acueducto de Silvio.

Clasificacion

Los pacientes con SVNC constituyen en grupo heterogé-
neo donde pueden detectarse varios eventos fisiopatoldgicos
y por lo tanto, adoptarse decisiones terapéuticas diferentes.
En relacion con lo anterior han sido descritos varios sistemas
de clasificacion, los cuales ayudan a discriminar la mejor
conducta a seguir entre diferentes grupos de enfermos. No
obstante, todos muestran aun inconvenientes en relacion con
el caracter dinamico de la enfermedad, asi como dificultades
para la diferenciacion clinica entre algunos grupos. Por ejem-
plo, en la practica, en muchas ocasiones la Unica posibilidad
de diferenciar entre un paciente con obstruccion del sistema
y otro con hipertension endocraneana sin obstruccién de este,
es mediante la exploracién quirdrgica.

La clasificacion de Rekate'® fue publicada en 1993 y se ha
mantenido como la mas utilizada hasta el momento. Segun la
misma se pueden diferenciar cinco tipos clinicos:
¢ Hipotension intracraneal: se presenta con cefalea intermi-

tente de baja presion (cefalea ortostatica). En los estudios
de neuroimagen se puede detectar captacion de contraste
en las meninges. En algunos casos es posible la retirada
del sistema, de lo contrario debe aumentarse la presion
de apertura de la valvula.

¢ Obstruccioén paroxistica intermitente de la valvula: es la
forma de presentacion mas frecuente, hay elevaciones
intermitentes de la PIC. Se ha visto mejoria de los sin-
tomas con el aumento del tamafo ventricular, por tal
motivo se recomienda en primer lugar la desobstruccion
o sustitucion del sistema (util la neuronavegacion debido
al pequefio diametro ventricular) y aumentar la presion de
apertura de la valvula.

* Fallo de la valvula con ventriculos pequefios: en estos
casos se descarta, habitualmente después de la revision
quirdrgica, la obstruccion del sistema. Su fisiopatologia es
similar a la del pseudotumor cerebral por lo que ha sido
denominada también hidrocefalia con volumen ventricular
normal o pseudotumor hidrocefalico. En estos casos se
mantiene con indicacion las derivaciones colocadas en el
espacio subaracnoideo como los sistemas lumbo perito-
neales o cisterno peritoneales, también entran en consi-
deracion los procedimientos de aumento de la capacidad
craneal.

¢ Desproporcion céfalo craneal: se registra oxicefalia prima-
ria 0 secundaria, se acompana con frecuencia de malfor-
macion de Chiari. Ademas de la necesidad de mantener
permeable el sistema, es relevante la implementacion de
técnicas de aumento de la capacidad craneal.

¢ Cefalea no relacionada con el funcionamiento de la val-
vula: se plantea basicamente después de la exclusion de
los tipos anteriores y se emplean con frecuencia farmacos
antimigrafiosos.

Tratamiento

¢ Profilaxis: Las principales recomendaciones para tratar de
evitar el SVNC son:

- Evaluar en cada caso si existe indicacion de los trata-
mientos que evitan el shunt dependencia, por ejemplo la
ventriculo-cisternotomia endoscépica o microquirurgica.
- Limitar el empleo de valvulas de baja presion a situacio-
nes muy precisas.

- Uso de valvulas programables o sistemas antisifon siem-
pre que sea posible202!,

¢ Manejo de casos sintomaticos: en casos con hipertension
endocraneana aguda o cefalea crénica, limitante para el
paciente. Las opciones que se resumen a continuacion
pueden combinarse de acuerdo con las caracteristicas de
cada enfermo:

1. Tratamientos no quirurgicos: se han empleado esteroides,
acetazolamida y evacuacion de LCR mediante puncién
lumbar con mejoria solo transitoria de los sintomas. Sobre
todo en los casos con cefalea no relacionada con el fun-
cionamiento del sistema derivativo se emplean farmacos
antimigrafiosos.

2. Acciones sobre el sistema derivativo:

* Lo primero es comprobar si no hay obstruccion del siste-
ma, lo cual puede ocurrir de manera intermitente, en cuyo
caso debe desobstruirse o cambiarse, preferiblemente por
una valvula de mayor presion de apertura o programable.
En ventriculos pequefios es de gran ayuda el empleo de
neuronavegacion para evitar complicaciones graves como
es el caso del hemoventriculo. Otra estrategia también
vélida es la colocacion de DVP en el ventriculo lateral
contralateral sin manipular el sistema disfuncionante?®.

e Afadir un sistema antisifén o una valvula de control de
flujo.

e Ligadura o retirada de la valvula: se han descrito algunos
pacientes que ya no requieren de la valvula, pero con este
proceder se requiere la vigilancia en la UCI o monitoreo
continuo de la PIC, ya que la mayoria son valvulo depen-
dientes.

3. Aumento de la capacidad craneal: ha mostrado su
efectividad en casos seleccionados, resistentes a otras
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variedades de tratamiento (pseudotumor hidrocéfalico)
0 con desproporcion céfalo craneal franca. Las ventajas
reportadas incluyen: disminucion del numero de revisio-
nes, control de la hipertensiéon endocraneana y la ventaja
adicional de inferir el estado de la PIC con la palpacion
de la zona de craniectomia. Existen algunas variantes que
pueden combinarse de acuerdo con las necesidades del
caso®24;

- Craniectomia subtemporal del mismo lado del catéter o
bilateral.

- Avance frontal.

- Calverectomia expansiva o distraccion craneal (en casos
con craneosinostosis).

- Calverectomia occipital (en casos con herniacién mes-
encefalica).

- Descompresién de fosa posterior (en casos con Chiari,
aunque debe evitarse si esta instalada una derivacion
lumbo peritoneal).

En este acéapite el primer autor de este articulo puede
comentar sobre un caso anecddtico, presentado en even-
tos cientificos, de una paciente de 19 afios, con sistema
derivativo de LCR instalado desde la lactancia; primero con
derivacion ventriculo atrial y en el momento de la atencion
con DVP instalados en ambos ventriculos, que referia cefalea
invalidante y papiledema, lo que habia motivado multiples
revisiones quirdrgicas en pocas semanas y que mejoré solo
después de la aplicacién de craniectomias subtemporales
bilaterales con duroplastia expansiva, comprobandose ade-
mas desaparicion del papiledema y normalizacion de los
valores de la manometria espinal. Dicha paciente fue seguida
por varios afos sin que se requiriera otra revisién quirurgica
(Figuras 1y 2)%:26,

4. Tratamientos endoscopicos: siempre es deseable evitar la
dependencia a la valvula, como se explicara mas adelante
en algunos de estos casos puede ser retirado el sistema
derivativo después de la realizaciéon de ventriculostomia
endoscdpica del tercer ventriculo o stenting del acueducto
de Silvio?"28:29,

5. Derivaciones del espacio subaracnoideo: a pesar de los
inconvenientes de la derivacién lumboperitoneal; como
la posibilidad de desarrollo de Chiari adquirido, menor
control sobre el funcionamiento de la valvula, etcétera, se
mantiene su indicacion en pacientes con hidrocefalia de
volumen normal. En pacientes con Chiari tipo Il puede ser
necesaria la derivacion desde la cisterna magna®.

Una forma que parece bastante racional para tamizar las
variantes terapéuticas antes descritas descansa en el monito-
reo de la PIC por 48 a 72 horas, el cual puede acompaharse
de pruebas de infusion de LCR para determinar si existe o no
oclusién proximal del sistema y que en algunos casos permite
lograr una dilatacion controlada de los ventriculos laterales.
Segun lo anterior se pueden definir tres grupos de pacientes
(Figura 3)°'.

1. Pacientes que se mantienen asintomaticos, se mantienen
con PIC normal y no hay dilatacién ventricular en la neu-
roimagen: constituyen solo el 25% de estos pacientes,
mas frecuentes en hidrocefalias secundarias a neoplasia
cerebral resecada o secundaria a hemorragia subarac-
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Figura 1. Imagen de tomografia computarizada preoperatoria de la paciente
comentada.

Figura 2. Imagen de tomografia computarizada postoperatoria de la paciente
comentada.

noidea o intraventricular. Se interpreta como hidrocefalia
compensada, se retira el sistema y se mantiene vigilancia
clinica.

2. Pacientes sintomaticos, aumento de la PIC y con ex-
pansion ventricular en la neuroimagen: es el terreno
mas favorable para sustituir el sistema derivativo por el
tratamiento endoscopico, se requiere al menos 5 mm de
diametro ventricular. Esta medida se ha reportado como
efectiva hasta el 80% de estos casos, aunque no debe
ofrecerse en pacientes con Chiari tipo Il y en los que
muestren persistencia de flujo del LCR en el acueducto
de Silvio en la RM. Una alternativa valida en estos casos
puede ser también la realizacion de ventriculo-cisternoto-
mia microquirdrgica o con asistencia endoscopica a través
de la apertura de la lamina terminalis, la cual puede abor-
darse mediante técnicas de keyhole, tanto supraorbitario
como minipterional®?. Como precaucion postoperatoria es
util mantener catéter ventricular externo por al menos 72
horas, aunque de preferencia cerrado.

3. Pacientes sintomaticos, con aumento de la PIC y sin ex-

pansion ventricular en la neuroimagen: corresponden con
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Figura 3. Algoritmo de atencién de pacientes con sindrome de ventriculos no compliantes. Leyenda: HEC:
hipertensién endocraneana; PIC: presion intracraneal; LCR: liquido cefalorraquideo; DLP: derivacién lumbo

peritoneal; DCP: derivacion cisto peritoneal.

la referida hidrocefalia con volumen ventricular normal o
pseudotumor hidrocefalico. Mas frecuente en pacientes
con Hidrocefalia congénita o que hallan mantenido caté-
teres en la auricula derecha por largo tiempo que pueden
llegar a producir déficit en el drenaje venosos cerebral.
Puede ser util la utilizacién de sistema de derivacion del
espacio subaracnoideo como derivacion lumbo peritoneal
o cisto peritoneal. También puede contemplarse la opcién
de las técnicas de aumento de la capacidad craneal.

Conclusiones

Los pacientes con SVNC constituyen en muchas ocasio-
nes un reto terapéutico. Representan un grupo heterogéneo
de enfermos donde pueden aplicarse varias opciones de
tratamiento, para cuya seleccién es necesario en primer lugar
tener en cuenta los diferentes procesos fisiopatoldgicos, el
cribado de los enfermos de acuerdo con los diferentes tipos
clinicos y la interrelacion con la informacion obtenida de los
estudios neuroimagenoldgicos y neurofisiolégicos.
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