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RESUMO
A hidrocefalia € uma patologia multifatorial queoo® predominantemente na infancia. O autor faz @visao
histérica do diagnéstico e tratamento, comentasdéanicas atuais, resultados e complicacdes.
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ABSTRACT
Hydrocephalus is a multifactorial disease that o&cgpredominantly in childhood. The author provides
historical review of diagnosis and treatment, comting on current techniques, results and compbcati
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INTRODUCAO

7

A hidrocefalia € uma patologia que ocorre mais aoente na populacdo infantil,
presente na forma congénita em 3 a 4 por 1000duwsseivos, resultando do desequilibrio
entre a producdo e absorcao do liquido céfalo-degu(LCR). Os relatos historicos fazem
referéncia a hidrocefalia ja na era hipocratic8(4&77 A.C.). A Galeno foi atribuida a frase
“water on the brain”. A relagdo entre o aumentorara das dimensbes do cranio e o
acumulo de LCR ndo esteve bem esclarecida até ieqaEculo XVI), que descreveu o
actimulo anormal de liquido dentro dos ventricukrglorais™ 2 O melhor conhecimento da
anatomia cerebral e ventricular permitiu uma melbmnpreensdo da dinamica do fluxo do
LCR e os mecanismos causadores da hidrocefaliaséoslos XVIII e XIX trouxeram
esclarecimentos importantes sobre a fisiopatolalgia hidrocefalias, em especial aquela
causada por obstru¢do no trajeto do fluxo liquérigtmrgagni (1761) e outros autores,
descreveram casos de hidrocefalia adquiridos pdsAgiee, formas congénitas e neoplasicas.
Em 1768, Robert Whytt prop6s a diferenciacao dmtieocefalia interna e externa. No seculo

passado, nomes como Weed, Dandy, Blackfan, Bebragson, Milhorat, Pappenheimer,
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Cutler e outros, trouxeram contribuicbes importanpara o melhor entendimento da
hidrocefalia™

Estudos sobre a fisiologia do fluxo liqudrico idéoaram a existéncia de uma “via
menor”, onde o LCR produzido principalmente nox@éecoroides seria drenado através do
espaco peri neural e direcionado ao sistema loofate pela via trans-ependimaria,
perivascular, com absor¢cdo através dos capilaresstimdos peri-ventriculares e coroideos.
Durante a infancia, a absorcdo liquodrica, progvessente vai sendo assumida pelas
granulacdes de Pacchioni, chegando ao sistemdatoda pelos seios venosos cerebrais,
através da chamada “via maiét’? Os modernos meios diagnésticos por imagens foram
refinando e esclarecendo os conhecimentos clireca@sixiliando na formagédo das bases
terapéuticas da hidrocefalia. A tecnologia evollsde a pneumoencefalografia introduzida
em 1918, depois com o advento da ultrassonogradiachegada da tomografia
computadorizada e, posteriormente, a ressonanciaarumagnética. Esta ultima permitindo
a reconstrucdo de imagens dinamicas do fluxo ligagrcom analises quantitativas e
qualitativas?

A primeira referéncia historica de uma derivacamtieuloperitoneal (DVP) é
atribuida a Kausch (1908), tendo o paciente fate@th decorréncia de hiperdrenagem.
Hartwell (1910) utilizou a implantacdo temporaria dm grosso fio de prata ligando o
ventriculo lateral & cavidade peritoneal. A presethg corpo estranho provocava uma reacao
fibrética. Com a retirada do fio, permanecia umotuibrotico que, em alguns casos,
funcionava como conduto de derivacdo liquéricaaEsenagem geralmente néo funcionava
por muito tempo. Nulsen e Spitz (1952) relataram aaso de sucesso de uma derivacao
ventriculo-jugular, com a utilizacdo de um sisterakvular unidirecional usando uma mola e
uma esfera de aco inoxida¥al.

Em 1955, Scott, Wyces, Murtach, Reyes, Jackson @&lddass experimentaram
diversos modelos de DVP e lombo-peritoneais (DkcBin bons resultados em 9 — 39% dos
casos™ O desenvolvimento de cateteres de polietilenostepormente de silicone (Holter,
1955), assim como das valvulas unidirecionais, fgam um melhor desempenho das
derivacdes. Scarff (1963) publicou uma série de 23@ientes tratados com DVP,
considerando bons resultados em 55%, porém retedathplicacfes obstrutivas em 58% e
uma mortalidade associada ao procedimento de $3®aimondi (1973) desenvolveu um
modelo denominado “one piece”: um cateter sem diggexom uma valvula em fenda na

extremidade distal. Este modelo tinha como vantagetuzir ao minimo a manipulagédo do
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cateter e a sua exposicdo & contaminaddoContudo foram frequentes os casos de
hiperdrenagem e “slit ventricle syndrome” assocsaa@@ste modelo.

Inimeros modelos e marcas de valvulas com difesdetmologias estdo disponiveis
hoje para o tratamento da hidrocefalia. Valvulassme#dernas permitem ser programadas e
reajustadas por dispositivos magnéticos remotas, 6o sem mecanismos anti-sifao para
evitar hipo- ou hiper-drenagem. Como prevencaorageg complicacdes infeciosas, alguns
fabricantes oferecem cateteres impregnados conbi@itos. Porém, toda esta evolugao
tecnoldgica ainda nédo tem sido capaz de evitaoaglkicacdes mecanicas e infeciosas que
acompanham os implantes valvulares.

Dandy, em 1922, descreveu a técnica da terceirtiglostomia, modificada por ele
proprio alguns anos depois, e utilizada também Ndiater (1923). A técnica consiste na
criacdo de uma comunicacao entre o terceiro veitdre as cisternas basais. O procedimento
foi abandonado devido aos resultados desastroskaskima (1973) publicou trabalhos com
a utilizacdo de um endoscopico flexivel. A tercerentriculo-cisternostomia endoscoépica
(TVE) voltou a ser utilizada, sendo popularizadzagir da década de 90, com o advento de
modernos equipamentos de neuroendoscopia. A TVEamesentando bons resultados no
tratamento de casos selecionados de hidrocefafi@c@lmente as chamadas obstruti¥as.

6)

Com o conhecimento que o plexo coroide seria ccipé@h responsavel pela produgéo
liqudrica, Lespinasse (1910) prop6s a coagulacatadsstrutura e Hildebrand (1923) realizou
a resseccado completa no tratamento de hidrocef&gta técnica popularizada por Dandy
(1918) foi abandonada devido aos maus resultadeénpreintroduzida ao arsenal cirtrgico
por Putman (1943) e Scarff (1963), através de agmus endoscopicds) O
desenvolvimento da moderna medicina fetal vem g a abordagem da hidrocefalia e
da mielomeningocele, entre a 242 e 322 semanastiecge. Cavalheiro et al (2011) publicou
um interessante artigo, referindo bons resultado¥%% dos casos, com reducdo dos casos
de dependéncia de valvulas e de malformacéo dei@hfa

CLASSIFICACAO E ETIOLOGIA

A primeira tentativa de classificacdo da hidroaefadistinguia dois tipos: 1) interna:
caracterizada pelo acumulo de LCR nos ventricidos) aumento progressivo da pressao

intracraniana; 2)_externa: apresentando acumulo L& nos espacos subdural e
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subaracnoideo, acompanhado de um cortex maisuinegspaco subaracnoideo alargado e o
volume ventricular variando de normal a dilat&d®utra classificacéo divide a hidrocefalia
em comunicantes e ndo comunicantes ou obstrutiMas.primeira, a falha estaria na
reabsorcao liqudrica nas cisternas basais, esp@goasnodideo e granulacdes aracnoides. Na
segunda, ocorreria uma obstrucdo ao fluxo liquddieotro do sistema ventricular. Raimondi
acrescentou um terceiro grupo: o constritivo, &guido a hidrocefalia na méa formacgéo de
Arnold-Chiari, com a constricdo do tronco encefakcda metade inferior do cerebelo dentro
do forame Magno, com consequente obliteracdo ddsrcas Magnas, medular, pontina e
“ambiens”™®

Russel (1949) prop6s a seguinte classificacaoogica:

Obstrutivas: blogueio ventricular (interno e ndo comunicante): 1. anomalias
congénitas (estenose de aqueduto, Dandy-Walkefommealcoes da veia de Galeno);

2. blogueio pdés-inflamatério (ventriculites); 3.08ueio pés-hemorragico (hemorragia
intraventricular); 4. tumores ventriculares e dsstoposterior.

Bloqueio cisternal (externo e comunicante): 1. anomalias congénitzstoé
aracnoides); 2. blogueio pés-inflamatério (menmditasal); 3. blogueio pés-hemorragico
(hemorragia subaracnéidea); 4. trombose venosalftvee de seios venosos); 5. tumores
difusos (meningite carcinomatosa).

N&o obstrutivas: atrofias cerebrais (hidrocefadia Yacuo”).

Funcional: 1. hipersecretorias (papiloma de pleamide); 2. absorcdo insuficiente
(aplasia congénita das granulages aracnoideg).

Raimondi classificou a hidrocefalia considerandaumento anormal do volume de
LCR intracraniano, independente da presséao hidrostau barométrica:

Intra-parenquimatosa:

a. Intracelular. b. extracelular.

Extra-parenquimatosa:

a. subaracnoidea (transitéria, estado inicial delrooefalia comunicante,
transformacdo de cisto aracnoide regional ou Ipad6); b. cisternal (cisto da cisterna
Magna, cisto da cisterna basal ou sagital, cistdistara Silviana com ou sem displasia
parengquimatosa); c. intraventricular (mono ventacubi ventricular, tri ventricular e tetra
ventricular)®

McCullough (1989) citou uma classificacdo etiol@gi@inda bastante utilizada nos
estudos e publicagbes nos ultimos anos : I. hiflabae congénitas: associadas a espinha
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bifida, ndo associadas a espinha bifida e asseceadamores; Il. hidrocefalias adquiridas:
pés-hemorragicas, pos-meningite, hidrocefalia denifestacdo tardia (“late onset”) e
hidrocefalias associadas a tumdfés.

Considerando a hidrocefalia um complexo patofigjmd envolvendo diversos
mecanismos, Oi (2011) prop6s uma ampla classifccagdeada em trés aspectos: o paciente,
o LCR e o tratamento (“Multi-categorical HydrocefsaClassification”). A classificacdo
apresenta 10 categorias com 54 subtipoBicio: 1. Congénito, 2. Adquirida, 3. Fetal, 4.
Neonatal, 5. Infantil, 6. Crianca e 7. Adultb; Causas 1. Primaria, 2. Secundaria e 3.
Idiopatica;lll. LesBes subjacentes 1. Disgenesia, 2. Pés-hemorragia, 3. P0s-memingit
Pés-traumatica, 5. Lesdo expansiva e 6. OutksSintomatologia: 1. Macrocefalia, 2.
Normocefalia, 3. Microcefalia, 4. Oculta, 5. Sintmima, 6. Evidente, 7. Comatoso, 8.
Estupor, 9. Deméncia, 10. Retardo Mental, 11. $imito, 12. Hidrocefalia-Parkinsonismo e
13. Outros)V. Patofisiologia - Dindmica Liquérica: 1. Comunicante, 2. Nao comunicante,
3. Obstrutiva, 4. Nao obstrutiva, 5. Externa, @etna, 7. Localizada, 8. Intersticial e 9.
Compartimento isoladdyl. Patofisiologia — Dinamica da Pressédo Intracrarana: 1. Alta
presséo e 2. Pressao normdl,. Cronologia: 1. Aguda, 2. Crbnica, 3. Longa evolucao, 4.
Progressiva e 5. Compensadéill. Pés Derivacdo: 1. Dependente de derivacdo, 2.
Independente de derivagéo, 3. Sindrome de verdr&gulfenda e 4. Hematoma subdural pos-
derivacdo; IX. Pdés ventriculostomia endoscopica 1. TVE dependente e 2. TVE

independente; e X. Outros, ou combinacdes de véuiotpos?
QUADRO CLINICO

Os sinais e sintomas da hidrocefalia variam dedacoom a faixa etaria do paciente, a
causa primaria ou doenca de base, a presenca ides oualformacdes ou lesdes cerebrais
associadas, dimensdo da obstrucdo ao transitaitque nivel da pressao intracraniana. No
recém-nascido, a irritabilidade, letargia, vimitosm crescimento anormalmente rapido da
calota craniana sdo os achados mais comuns. Aéa@deperiddica do perimetro cefalico é
muito importante na suspeita de hidrocefalia, lembo que estudos radiologicos tém
mostrado que existem casos que a dilatacdo vedatrieecnormal e aumento da pressao

intracraniana podem preceder a macrocrania.

89
Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria.£22Bhio/Ago;18(2):85-93.
http://www.revneuropsiq.com.br



HIDROCEFALIA NA INFANCIA

No lactente e até o final do 2° ano de vida, umdatiosa observagcdo do paciente
pode levantar fortes suspeitas de hidrocefalia aepensada. Uma desproporgéo
craniofacial, abaulamento da fontanela independeiateposicdo do paciente, congestao
venosa superficial no couro cabeludo e face, sioaol poente e estrabismo convergente sao
achados bastante indicativos. A fontanela antegioguanto aberta, deve ser periodicamente
examinada, registrando-se o tamanho, a forma esdde esta Ultima nas posi¢cdes sentada,
deitada e de pé. Uma fontanela anterior amplaaterabaulada, na posi¢cédo sentada ou de pé,
em um paciente tranquilo, levanta uma forte suspe# hipertenséo intracraniana. Ainda
observando a cabeca do paciente, podem ser erdmsatastamento das suturas cranianas, o
sinal do “pote rachado”, hipertonia e diminuicdordabilidade dos membros inferiores. O
peso anormal da cabeca, hipotonia cervical e e@inauropsicomotor podem interferir no
controle da posicao da cabeca, assim como no ddsangnto da marcha. A associacao de
lesbes expansivas ou deformidades na fossa pasteodem manifestar-se através de
disturbios respiratorios e bradicardias.

A partir do 2° e 3° anos de vida, ja € possiveititlear mais claramente a hidrocefalia
nas formas aguda e cronica. A forma aguda tem wolagdo rapida e progressiva, com a
presenca de cefaleia, vomitos, sintomas oculommtaleterioracdo do nivel de consciéncia,
convulsGes e edema de papila. A forma crénica taraa-se por cefaleias ocasionais, que
lenta e progressivamente vao se tornando mais dnégs, vOmitos matinais, progressiva
deterioracdo da marcha, atraso no desenvolvimergaropsicomotor e alteracdes
comportamentais. O edema de papila pode estampeep®rém a auséncia deste achado nao
afasta um estado de hipertensédo intracraniana cer0rAlguns pacientes apresentam
progressivo comprometimento da acuidade visualepdal evoluir para cegueira irreversivel.
A presenca de sequelas neuroldgicas variam de aoom a faixa etaria e velocidade de
instalacdo da hidrocefalia, da perda de tecido amaly das lesGes associadas e da
oportunidade e complicagbes do tratamento. Os cass graves podem evoluir para
importante comprometimento neuropsicomotor, compteta dependéncia para as atividades

de vida diaria.
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TRATAMENTO

A hidrocefalia pode ser tratada de forma transiton definitiva, através de condutas
invasivas e ndo invasivas. Nas condutas transitdda invasivas sao utilizadas drogas com a
finalidade de inibir a producéao liquorica, diminoicontetdo de agua do cérebro ou estimular
a absorcdo. A acetazolamida e a furosemida podduzirea producéo liquérica em 50 —
60%, como redutoras da anidrase carbonica. As gweesnizadas para a acetazolamida séao
entre 50 a 150 mg/kg/dia e para a furosemida égkh/dia. Além do limitado efeito sobre
o controle da hidrocefalia e da hipertensao intisi@ana, foram observados efeitos colaterais
como acidose metabdlica, desmielinizacao e nettoaae. Os diuréticos osmaoticos, como o
Isossorbide, Manitol, Urea e Glicerol, atuam dinmolo o conteldo de agua do cérebro.
Podem ser utilizados como medida provisoria nasobélalias comunicantes, porém sao
ineficientes nos hidrocéfalos volumosos pela dingéw parénquimal. Entre os efeitos
colaterais mais importantes observou-se o0 chama@do erebote, hipernatremia e
desidratacdo. Os corticoides como a dexametasanaeatilprednisolona tém sido indicados
para estimular a absorcdo do LCR, diminuindo aasspinflamatéria. A heparina e a
hialuronidase tém sido utilizadas para desobstrde&aranulacdes aracnoided.

Puncdes lombares seriadas tém sido utilizadasgprtedamento de hidrocefalias pos-
hemorragicas intraventriculares e nas chamadasdafilias de pressdo normal. O objetivo é
o alivio da PIC, reducao da proteina e sangue m® € @revencdo da formacédo de fibrina. As
complicacdes mais frequentes sdo meningite, oskditene hipernatremi4:? As puncdes
ventriculares através da fontanela anterior podanmsliito Uteis em situacdes de emergéncia
para alivio da hipertensdo intracraniana. O usqué&ste desta via, além do risco de
complicagfes infecciosas, tem sido associado aaigim de cavidades porencefélicas e
epilepsia. Uma alternativa seria a realizacdo da wemtriculostomia, com o implante de um
cateter ventricular acoplado a um reservatorio Wameo com uma camara para puncdes
repetidas™ 2 O cateter ventricular pode também ser acopladm aeservatério externo, a
chamada drenagem ventricular externa (DVE). Estequlimento é indicado nas hemorragias
intraventriculares, nas hidrocefalias infecciosas&a monitorizacdo da PIC e na
impossibilidade provisoria de uma derivacdo permine Infeccdes, hematomas
intracranianos, crises convulsivas e deslocamewntocateter sdo as complicagbes mais
frequentes$?

O tratamento definitivo da hidrocefalia pode seawd#s da remocdo de processos
obstrutivos (neoplasicos, granulomatosos, etc.)indgante de derivacdes extracranianas,
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como a DVP ou ventriculo-atriais (DVA), ou atrawds derivagdes internas com 0 uso da
neuroendoscopia® A técnica derivativa mais utilizada é a DVP. O LCRravés de um
sistema com valvula unidirecional € desviado pdraoldo na cavidade peritoneal. A
segunda alternativa € a DVA, com o implante doteatgistal no atrio cardiaco direito. A
DVA é uma técnica mais complexa que a DVP, com mémudéncia de complicagdes,
porém de maior gravidade, como trombose venosa, ocandite, septicemia,
tromboembolismo, nefrite e convulsbes. A DLP, comtiéizacdo de sistemas valvulares
especificos, tem indicacdo em alguns casos dedeifhica comunicante e no tratamento de
“pseudo tumor cerebri”. Escoliose, aracnoidite,iqaldpatias e Chiari | sintomatico sdo
algumas das complicagfes relacionadas & DLP. Argleuvesicula biliar e o seio sagital
superior tém sido também utilizados nas derivatigeéricas': > >

Na TVE, através de uma trepanacdo frontal pardedagse introduz um
neuroendoscépio guiado por video, e se realiza abetura no assoalho do terceiro
ventriculo. A derivagdo interna através da TVE ex@ espaco subaracnodideo patente a
absorcao liqudrica. O problema é que nao existdhuranteste eficaz para avaliar esta
paténcia, e mesmo em pacientes rigorosamente aaheicis 0 percentual de sucesso nao vai
além de 80%. O insucesso esta mais presente naxdfalias associadas a hemorragia
intraventricular, infecgdes e a pacientes com idaféeior a 6 mese$)

CONCLUSOES

Apesar dos avancos no diagnostico e tratamentiolrackefalia na infancia permanece
sendo um grande desafio para a neurocirurgia pediaPara a sociedade em geral, o desafio

€ o alto custo a médio e longo prazo da patologaeplicacdes do tratamento.
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