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RESUMEN

Obijetivo: Presentar nuestra experiencia en el tratamiento quirdrgico de la hipertensiéon endocraneana idiopética refractaria al
tratamiento médico con derivacién lumboperitoneal programable en nifios y revision de la literatura.

Métodos: Se incluyeron 62 pacientes menores de 18 afios con hipertension endocraneana idiopatica. Todos recibieron tratamiento
con Acetazolamida y/o Topiramato. En 9 casos por la falta de repuesta al tratamiento médico se efectué derivacion lumboperitoneal.
Resultados: Todos los casos resolvieron la patologia con el tratamiento médico o quirtrgico. En los casos quirlrgicos, la derivaciéon
lumboperitoneal con valvula programable externa resolvié la sintomatologia y permitid en alguno de ellos retirar el sistema una vez

resuelta la hipertension endocraneana.

Conclusion: La derivacion lumboperitoneal con valvula programable tiene la ventaja de evitar insertar un catéter ventricular en
ventriculos pequefios evitando transgresién cortical, pero més importante es la posibilidad de remover el sistema derivativo una vez
que el paciente esta curado y, de esta forma, evitar la valvula dependencia de por vida.

Palabras claves: Hipertensién endocraneana idiopatica. Tratamiento quirdrgico. Lumboperitoneal shunt. Pediatria.

ABSTRACT

Purpose: To present our experience in the surgical treatment of idiopathic intracranial hypertension (lIH) with lumboperitoneal

adjustable valve in children.

Methods: The overall study included 62 children under 18 years of age with IIH. All received treatment with Acetazolamide and/
or Topiramate. In 9 cases due to lack of response to medical treatment, lumbar peritoneal shunts were placed. In 7 of these with a

lumboperitoneal shunt adjustable valve.

Results: All 62 cases resolved the IIH either with medical or surgical treatment. In the surgical cases, the lumboperitoneal shunt

adjustable valve permitted valve removal once IIH was resolved.

Conclusion: The use of lumboperitoneal shunt with an adjustable valve has the advantage of avoiding inserting a ventricular catheter
in not enlarged ventricles avoiding cortical transgression, but most importantly, the ability to remove the valve once the patient is

cured and thus avoiding shunt dependency for life.

Keywords: Idiopathic intracranial hypertension. Surgical treatment. Lumboperitoneal Shunt. Paediatrics

INTRODUCCION

La hipertensién endocraneana idiopdtica (HEI) es una
condicién poco entendida de presién endocraneana eleva-
da en ausencia de evidencia clinica, radioldgica o de la-
boratorio de lesién ocupante, anormalidades vasculares,
infeccién o hidrocefalia. La HEI es una entidad que se
define como presién endocraneana elevada sin etiologia
conocida.

Varias condiciones y medicamentos pueden producir hi-
pertensién endocraneana sin lesién ocupante: anormalida-
des o disfunciones endocrinolégicas, infecciones, vitami-
na A, hormona de crecimiento, dcido retinoico, toxicidad
por metales pesados, trombosis de senos venosos, suspen-
sioén de tratamiento con corticoides, y cualquier otra situa-
cién clinica que debe ser descartada.
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Dado su etiologia desconocida, no existe el “Gold Stan-
dard” del tratamiento. El objetivo del tratamiento de HEI
es, por un lado, prevenir la perdida de la visién y, por otro,
eliminar los sintomas de hipertensién endocraneana.

Todos los autores coinciden en que la mayoria de los pa-
cientes responden al tratamiento médico y que el trata-
miento quirdrgico deben reservarse exclusivamente para
aquellos pacientes cuya presién endocraneana permanece
elevada con edema de papila asociado o cefaleas aun des-
pués del mdximo tratamiento médico, o para aquellos ca-
sos con severo edema de nervio éptico y pérdida de la vi-
sién al momento de la consulta.’

El tratamiento éptimo para la HEI refractaria a la medi-
cacién es un tema de debate. En la literatura se describen
5 procedimientos quirdrgicos: descompresién de la vaina
del nervio éptico (DVNO), derivacién ventriculoperito-
neal (VP), derivacién lumboperitoneal (LP), tratamiento
endovascular, y descompresiva craneana (DC).

De acuerdo a Cleves-Bayon,? las punciones lumbares se-
riadas en nifios con esta patologia como parte del trata-
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miento deben ser evitadas dado que son dolorosas, requie-
ren sedacion, y no producen una solucién definitiva.

En el pasado, esta patologia recibié diferentes nombres:
meningitis serosa, hidrocefalia angioneuritica, hiperten-
sién meningea, hidrocefalia hipertensiva meningea,® y
mids recientemente, “pseudo tumor cerebri” debido a que
presenta las caracteristicas de una lesién expansiva, lo cual
es erréneo dado que dicha lesién no existe y, mds tltima-
mente, “hipertensién endocraneana benigna”, también
concepto erréneo dado que una lesién que puede provo-
car pérdida permanente de la visién no puede considerar-
se benigna.

La incidencia de HEI ha sido reportada como 1-3 pa-
cientes cada 100.000 habitantes.® Aunque histéricamen-
te se decia que esta era una condicién exclusiva de muje-
res obesas en edad fértil, hemos visto que puede ocurrir en
todos los grupos de edad y de sexo, tanto en personas obe-
sas como no obesas, cada vez es mis frecuente verlo en la
poblacién pedidtrica.* La incidencia en nifios varfa entre

0,63y 0,71 caso cada 100.000 nifios.®

MATERIALY METODOS

Hemos revisado las historias clinicas de 62 pacientes me-
nores de 18 afios con diagndstico de HEI entre 2011 y
2018 en 3 centros: Hospital de Pediatria “Prof. Dr. Juan
P. Garrahan”, Centro Oftalmoldgico Nano y Clinica Tri-
nidad Palermo.

Se consideraron los siguientes datos de cada paciente:
edad, sexo, examen fisico, examen oftalmoldgico, presién
de apertura de LCR en la puncién lumbar inicial (PL),
tratamiento clinico y/o quirdrgico y evolucién. En todos
los pacientes se realizé resonancia magnética con angio-
resonancia para descartar trombosis de los senos venosos.
Los pacientes que presentaban trombosis o estenosis fo-
cales de los senos fueron excluidos; sin embargo, casos de
senos venosos angostos no fueron excluidos, dado que el
30% de la poblacién global presenta esta condicién como
una variante anatomica.

El examen oftalmolégico incluyé agudeza visual (AV),
reflejo pupilar, test de visién de los colores, campo visual
(CV), esto ultimo sélo en los nifios mayores. En casos
de duda entre verdadero edema de papila y pseudo-ede-
ma (drussen), circunstancia que retrasa el diagnéstico y su
eventual tratamiento que puede conducir a pérdida irre-
versible de la vision, hemos realizado tomografia de cohe-

rencia 6ptica (OCT).

RESULTADOS

De los 62 pacientes estudiados, 40 fueron mujeres y 22
varones. La edad media fue de 11.07 afios con un rango

entre 4 y 18 afos.

Dado que la literatura médica no establece un criterio
uniforme respecto al valor de la presién del LCR requeri-
da para el diagnéstico HEI, consideramos HEI cuando la
presién del LCR estd por encima de 250mm H2O o con
menos presion pero con edema de papila. Ademds, 18/62
(29%) pacientes presentaban sobrepeso, siendo 13 de ellos
mujeres y 5 varones.

Los 62 pacientes recibieron Acetazolamida como trata-
miento inicial a razén de 15mg/kg/dia dividido en 2 do-
sis.

En los casos de intolerancia a esta medicacién emplea-
mos Furosemida a 0.3-0.6mg/kg/dia. Para evitar la aci-
dosis metabdlica indicamos bicarbonato en forma de se-
llos.

En 17/62 (27%) pacientes fue necesario rotar a Topira-
mato a razén de 1.5-3mg/kg/dia debido a intolerancia a la
Acetazolamida o falta de respuesta a la misma.

Un total de 9/62 (14.5%) pacientes requirieron cirugia
por falta de respuesta al tratamiento médico. En los 9 pa-
cientes se realiz6 derivacién LP. En los primeros 2 casos,
sin vdlvula, y en los 7 restantes con vilvula Strata® pro-
gramable.

El seguimiento medio fue de 5.5 afios con un rango en-
tre 2y 9 afios.

Los 2 pacientes sin vélvula requirieron 2 y 3 revisiones
respectivamente debido a la migracién del shunt. Ambos
estaban asintomadticos después de la ultima migracién por
lo que las vilvulas fueron removidas permanentemente y
hasta el dia de hoy ambos pacientes permanecen asinto-
maticos. Por otro lado, los 7 pacientes con vélvula progra-
mable no requirieron revisiones. De estos 7 pacientes, a 4
le retiramos el shunt dado que la HEI fue curada. En un
caso el shunt no pudo ser removido pues cada vez que lo
intentdbamos el edema de papila reaparecia. Los 2 pacien-
tes remanentes ya han normalizado el edema de papila y
planeamos retirar el shunt (Tabla 1).

Para retirar la derivacién LP, proponemos la “regla de
los tres™
+  Paso 1: programamos la vilvula en 1.5 que equivale a

presién normal entre 90-120mm H2O. Si el fondo de
0jo no se normaliza bajamos la presién a 1.0, si el fon-
do de ojo continua patolégico, descendemos la presion
a0.5.

+  Paso 2: una vez que el fondo de ojo se normaliza espe-
ramos tres meses y entonces elevamos la presion a 2.0,
equivalente a una presién entre 150-180mm H2O.
Después de tres meses, con el fondo de ojo normal,
ajustamos la vilvula a 2.5 que corresponde a una pre-
sién entre 210-240mm H20O.

+  Paso 3: después de otros tres meses, si el paciente con-
tinua asintomdtico y con fondo de ojo normal, reti-
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ramos el shunt midiendo simultineamente la presién
lumbar.

Todos los pacientes resolvieron el edema de papila en-
tre 15 dias y 13 meses. La agudeza visual mejoré en todos
los casos, excepto 3 que evolucionaron con disminucién de
la visién y requirieron anteojos. 50/62 (87%) recuperaron
agudeza visual normal.

Queremos resaltar que los 9 pacientes operados resolvie-
ron la HET dentro del mes de la cirugia.

CASOS EJEMPLARES

Caso 1

Nifio de 4 afios, de estatura y peso normales para la edad
con una historia de 3 meses de cefaleas. El examen oftal-
molégico mostré una AV de 20/20 en ambos ojos con mo-
tilidad ocular normal con leve edema de papila en ojo de-
recho y moderado en ojo izquierdo. La RMI no mostré
signos indirectos de HEI. Se efectué PL con una presién
de apertura de 470mm H2O y composicién normal del
LCR. Se inicié tratamiento con Acetazolamida a razén
de 750mg/dia, y debido a que le produjo severa acidosis
metabdlica, se roté a Topiramato a razén de 200mg/dia.
Como el edema de papila persistia pese a la dosis médxima
para su edad, decidimos colocar derivacién LP con vilvu-
la programable externa.

Un mes después de la cirugia tanto el fondo de ojo como
el OCT se normalizaron y continuaron asi atn después de
cerrar la vélvula que finalmente fue retirada.

Quince dias después de la extraccién de la vilvula, el pa-
ciente comenzé con severa cefalea postural y reaparicién
de edema de papila, agregidndose parilisis del sexto par.
Estos signos fueron interpretados como un sindrome de
hipotensién endocraneana debida a fistula de LCR, con-
firmada por RM lumbar y una PL que midi6 Omm H2O.
Inmediatamente realizamos un parche hemdtico para ce-
rrar la fistula®’. Aunque la pardlisis del sexto par y las ce-
faleas desaparecieron rdpidamente, el edema de papila
persistié hasta 3 meses después del cierre de la fistula con
el parche hematico. Como describiera Goksel y col. esto
no sélo es debido a la traccién de los nervios en un contex-
to de hipotensién endocraneana sino también a la conges-
tién vascular de los mismos.8

Caso 2

Varén de 11 afios, obeso, que consulté por cefaleas de va-
rios meses de evolucién tratado con Acetazolamida y To-
piramato en simultdneo en otra institucién. El Topira-
mato a dosis de 400mg/dia le produjo desérdenes del
lenguaje, severa depresién y psicosis que obligaron a mul-
tiples tratamientos psiquidtricos (sertralina, risperidona,
aripiprazole, levomepromacina) sin remisién de la cefalea.

Efectuamos una PL que dio una presién de apertura de
300mm H2O por lo que decidimos colocarle una deriva-
cién LP.

Cuatro meses después de la cirugia el paciente se en-
contraba asintomadtico con fondo de ojo normal. La me-
dicacién fue retirada lentamente y el paciente revirtié to-
dos sus sintomas psiquidtricos. Ante la normalizacién de
la HE, el shunt fue removido cumpliendo la regla de los

Tres.

Caso 3

Nifia de 11 afios, de estatura y peso acordes a su edad,
que después de un afio de tratamiento medicamentoso en
otra institucién por HEI, nos consulté por persistencia de
edema de papila y atrofia del nervio éptico derecho con
amaurosis pese a recibir tratamiento médico a méxima
dosis. El neurélogo de la institucién se oponia a la cirugia.
Cuando la nifia comenzé con diminucién de la visién del
ojo izquierdo, su madre nos consulté y decidimos de in-
mediato la cirugia. La presién de apertura de LCR fue de
550mm H2O. Un mes después de la cirugia el fondo de
ojo y la visién del ojo izquierdo se normalizaron pero no
hubo mejoria del ojo derecho que quedé definitivamen-
te amaurdtico. Decidimos intentar retirar la vilvula em-
pezando por elevar la presién de la misma hasta su cierre
pero la visién inmediatamente empeoré. En varias opor-
tunidades intentamos elevar la presién de la vilvula para
retirarla pero siempre la visién del ojo sano empeoraba.
Actualmente la paciente tiene 25 afios de edad con la mis-
ma valvula.

PRESENTACION CLINICAY DIAGNOSTICO

Para hablar de HEI debemos haber eliminado cualquier
otro proceso que pueda producir HE. Varias condiciones
y medicamentos pueden producir HE sin que exista una
lesién ocupante: disfunciones endocrinoldgicas, infec-
ciones, hipervitaminosis A, hormona de crecimiento re-
combinante, dcido retinoico, intoxicacién por metales pe-
sados, suspension brusca de corticoides, trombosis de los
senos venosos, etc. Si cualquiera de estas condiciones es
detectada no estamos ante un caso de HEI.

Los criterios iniciales de Dandy y su modificacién fue-
ron aplicados exclusivamente a la poblacién adulta. Es por
ello que Rangwala y col. propusieron un nuevo criterio
para el diagnostico de HEI en pediatria®, el cual hemos
adoptado para seleccionar nuestros pacientes (Tabla 2).

La principal morbilidad del HEI es el edema de papila
asociado a la perdida de visién. Esto es especialmente pe-
ligroso en nifios pequefios que no manifiestan sintomas
de HE lo cual dilata el diagnéstico. En muchos casos de
HEI asintomatica se llega al diagndstico cuando se descu-
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bre edema de papila en una evaluacién oftalmoldgica de
rutina para el ingreso escolar. En cambio, en nifios mayo-
res y adultos las cefaleas, los desérdenes oftalmolégicos,
y otros sintomas de HE pueden orientar hacia esta situa-
cién®.

Contrariamente a la creencia popular, no hay evidencia
que el sobrepeso influya en los valores mencionados.?

Generalmente se acepta que presién mayor de 250mm
H20 de LCR es consistente con el diagnéstico de HE,
menos de 200mm H2O es normal, y entre 201-249mm
H2O no es diagnéstico suficiente. Nosotros hemos con-
siderado HE cuando la presién del LCR estd por encima
de 250mm H2O o con menos pero en presencia de ede-
ma de papila. De hecho, un paciente de nuestra serie pre-
sentaba severo edema de papila con presién de LCR de
190mm H2O, y con el tratamiento correspondiente, los
sintomas desaparecieron y el fondo de ojo se normalizé.
En este caso nosotros priorizamos el fondo de ojo a la pre-

si6n de apertura del LCR.

DISCUSION

En la literatura hay absoluta coincidencia en que la ma-
yoria de los pacientes con HEI responden al tratamien-
to médico y, como vimos, esa también fue nuestra expe-
riencia.

No todos los pacientes con HEI requieren tratamiento.
Un pequefio porcentaje de pacientes, asintomdticos, con
agudeza visual normal y minimo edema de papila, han
mejorado después de la PL diagnéstica. En esos casos,
solo se necesita un exhaustivo control. King y col. inter-
pretaron que esta aparente cura pudo ser debida al resta-
blecimiento de la circulacién normal del LCR por la PL."

El tratamiento de eleccién en la HEI es la Acetazolami-
da, un inhibidor de la anhidrasa carbénica que reduce la
produccién de LCR, disminuyendo el volumen del mis-
mo provocando un descenso de la presién. La dosis habi-
tual es de 20-30mg/kg/dia dividido en 2 dosis. La eviden-
cia de su efectividad fue demostrada en una investigacién
a prueba doble ciego® Puede producir efectos adversos
como anorexia, nauseas, vomitos, y parestesias, por lo que
debe ser continuamente monitoreado el ionograma dado
que estos sintomas pueden deberse a acidosis metabdli-
cas por lo que se medica simultdneamente con bicarbona-
to de sodio. Ante la presencia de estos efectos adversos la
Acetazolamida puede ser reemplazada por la Furosemida
a dosis de 1-2mg/kg/dia dividido en tres dosis en nifios, y
tres dosis diarias de 20-40mg en adolescentes.?

El Topiramato, un anti-convulsivante con efectos inhi-
bidores de la anhidrasa carbénica, es usado como terapia
de segunda linea. Tiene el efecto beneficioso de producir
pérdida de peso en los nifios obesos.

En algunos casos con severa pérdida de la visién se ha
sugerido el uso de corticoides. Sin embargo, sus efectos
colaterales y el riesgo de reproducir HEI limitan su uso.

Todos los autores concuerdan en que el tratamiento debe
continuarse hasta que desaparezca el papiledema y se nor-
malice la AV.

Cuando se ha llegado al méximo de la terapia medica-
mentosa y persiste el edema de papila, se sugiere el trata-
miento quirdrgico. Sin embargo, la cirugia en la HET es
un tema controversial debido a la falta de un estudio ran-
domizado.

En la literatura se describen cinco procedimientos qui-
rurgicos para el tratamiento de estos casos: descompre-
siva de la vaina del nervio 6ptico (DVNO), derivacién
ventriculo peritoneal (VP), derivacién lumboperitoneal
(LP), tratamiento endovascular y descompresiva cranea-
na (DC).

Hemos revisado la literatura de los ultimos diez afios
para tener una actualizacién del tratamiento del HEI en
nifios menores de 18 afios. La busqueda se realizé en Pub-
Med cruzando los términos “idiopathic intracranial hy-
pertension”, “children”, y “pediatric”. Encontramos 428
publicaciones. Hemos excluido las series de adultos so-
lamente, manteniendo aquellas que presentaban algunos
casos pedidtricos por debajo de 18 afios. También hemos
excluido esas publicaciones tituladas como “idiopathic in-
tracranial hypertension” pero en el texto atribuian la HEI
a determinadas etiologias dado que a nuestro entender
no se trataria realmente de “idiopdtica”. Finalmente las
publicaciones dedicadas al tema pero que no trataban el
tema quirdrgico, también las hemos excluido. Del total de
428 publicaciones hemos rescatado 59, de las cuales ana-
lizamos unicamente el tratamiento quirdrgico y su evolu-
cién posterior.

Descompresiva de la vaina del nervio éptico (DVNO)

De acuerdo a Gilbert y col. la DVNO deberia ser la mejor
opcién para el tratamiento del edema de papilla y pérdida
progresiva de la visién sin severa cefalea. Con esta técni-
ca se genera una estructura quistica contigua a la fenestra-
cién que permite disminuir la presién sobre la cabeza del
nervio 6ptico. Ha sido descripto que después de seis meses
dicha estructura es reemplazada por tejido fibroso.®

Kalyvas y col.” revisaron la literatura entre 1985 y 2014,
y en 2017 concluyeron que el 95% de los pacientes mejo-
raron el edema de papila, el campo visual y la agudeza vi-
sual, pero el 70% de ellos requirieron una segunda fenes-
tracién con resultados no tan satisfactorios.

Thuente y Buckley™ estudiaron 17 ojos en 12 nifios me-
nores de 16 afios y todos ellos mostraron mejoria tan-
to en el edema de papila como en la agudeza visual. Sélo
uno requiri6 derivacién LP y dos tratamiento médico con
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Acetazolamida.

Este tépico ha sido estudiado principalmente en adultos.
Fonseca y col. describieron una serie de 33 ojos en los
cuales la DVNO fue realizada pero 21% de ellos requirie-
ron derivacién LCR.

Bersani y col.® evaluaron el seguimiento de 31 adultos
y 11 nifios tratados con DVNO por HEI. Ellos conclu-
yeron que el procedimiento es seguro y efectivo en am-
bos. Gupta y col."® sostienen que la DVNO por método
endoscépico es un procedimiento minimamente invasivo
para mejoria de la agudeza visual en nifios con HEI. No-
sotros no tenemos experiencia en este procedimiento. Si
bien la DVNO ha demostrado muchos beneficios, tam-
bién se le han descripto complicaciones aunque la mayo-
ria de ellas son transitorias y se resuelven sin secuelas.”” Se
ha reportado complicaciones tales como pupila hiperténi-
ca, opacidad corneana, parilisis del tercer y sexto par, he-
matoma orbitario, sindrome del dpex orbitario, neuropatia
6rbito traumdtica, hemorragia de papila, absceso de con-
juntiva. Sin embargo, también se ha mencionado compli-
caciones irreversibles tales como desérdenes de la motili-
dad ocular, disfunciones pupilares, y la mds severa fue la
trombosis de la arteria central de la retina. El porcentaje
de complicaciones de acuerdo a la literatura varia entre el
5%y el 45%.

Como conclusién de la revision efectuada en la literatura
podemos resumir que aunque se describe con este método
mejoria en el fondo de ojo y agudeza visual, la derivacién
del LCR es reconocida como procedimiento mds efecti-
vo para mejorar la HEI refractaria al tratamiento médico.

Derivacion ventriculo-peritoneal

Un t6pico de controversia entre los neurocirujanos es es-
tablecer qué derivacién del LCR es superior para el trata-
miento de la HEI refractaria, si la derivacién ventriculo
peritoneal o la derivacién lumboperitoneal.

Abubaker y col. compararon la evolucién de 25 pacien-
tes, todos adultos excepto un solo caso pedidtrico, que
fueron derivados para tratamiento de la HEI. Ellos en-
contraron que ambas derivaciones resultaron efectivas en
controlar la HE. Sin embargo, la LP presenté mayor nu-
mero de revisiones que la VP.*®

La principal dificultad que encontramos los neurociruja-
nos en esta patologia es la colocacién del catéter ventricu-
lar en los pequefios ventriculos. Algunos autores lo hacen
estereotdcticamente. Kandasamy usa navegacién electro-
magnética con buenos resultados y sin complicaciones en
estos casos.?

Bjornson y col. sostienen que la VP es efectiva y segura
para el tratamiento de la HEI. Ellos consideran que aun-
que la fenestracién de la vaina del nervio 6ptico mejora el
edema de papila no resuelve el problema de la HE. Entre

2009 y 2016 ellos trataron 28 pacientes con HEI con un
rango etireo de 6 a 48 afios con vélvula Sigma o Strata,
implantando el catéter ventricular con neuronavegacion.
Tuvieron un 11 % de complicaciones debido a la migra-
cién del catéter.?!

Sin embargo, Huang y col. analizaron 338 pacientes con
HEI de los cuales 19 (6%) fueron tratados con VP entre
2004 y 2010. Ellos comprobaron un descenso de la efecti-
vidad de la derivacién con el tiempo: el porcentaje de falla
fue de 20% al afio, 35% a los 2 afios y 52% a los 3 afios.?

Una de las principales causas de la falla de la VP en ven-
triculos pequefios o normales fue muy bien descripta por
Rekate: el ventriculo derivado se reduce mis que el con-
tralateral, el cerebro y el septum pellucidum se adosan al
catéter produciendo disfuncién valvular transitoria o de-
finitiva.

Ninguno de los trabajos antes mencionados, ademds de
referirse casi exclusivamente a poblacién adulta, informan
qué sucedié con esos pacientes una vez resuelta su HEI.

Nosotros pensamos que tener una vélvula de por vida,
una vez resuelta la HEI, puede producir sobretodo a los
nifios cuando llegan a la adultez, cuadros de sobredrena-
je y/o valvula dependencia. Por eso, pensamos que es be-
neficioso un sistema que pueda retirarse una vez resuel-
ta la patologia, lo cual es muy peligroso cuando el catéter
estd colocado en ventriculos pequefios a veces colapsados
de la HEI.

El tnico articulo que encontramos en los tdltimos 10
afios, referente a HEI tratada con shunt exclusivamente
en nifios es el de Heyman y col.? Ellos presentaron 10 pa-
cientes menores de 18 afios con HEI tratados con VP y
todos se recuperaron. La tnica dificultad que encontraron
fue la insercién del catéter ventricular que resolvieron con
neuronavegacién. Tampoco este articulo informa si en la
adultez esos pacientes sufrieron algun tipo de complica-
cién con un sistema valvular que ya no necesitaban.

Paulsen y col.® publicaron el caso de un hombre de 30
afios que a la edad de 3 afios le colocaron de urgencia VP
por pérdida aguda de la visién por HEL. A la edad de 5
afios comenzé6 con episodios de sobredrenaje por lo que
le insertaron anti-sifén al sistema valvular. A la edad de
20 afios comenzé con episodios de vilvula dependencia
sin pérdida de la visién. Los autores concluyen que los pa-
cientes derivados por SHE pueden ser persistentemente
dependientes del sistema derivativo y pueden presentar fa-
llas agudas aun muchos afios después del tratamiento.

Por las razones arriba mencionadas, nosotros pensamos
que una vez resuelta la HEI la vilvula debe ser removida.
Pero se nos presentaban dos problemas: cémo saber cuan-
do estaba resuelta la HE para retirar la vilvula y cémo re-
tirar el catéter ventricular del ventriculo pequefio.
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Derivacion lumboperitoneal

Tarnaris y col. trataron quirdrgicamente 24 pacientes con
HEI con una edad media de 35 afios. Quince de ellos re-
cibieron LP y 9 VP. Doce pacientes del total presentaron
disfuncién del shunt. No hubo diferencia significativa en
la resolucién de los sintomas entre ambos grupos, pero los
pacientes con LP tuvieron un indice de revisién del siste-
ma de 0,0177 por persona por afio contra 0,0536 por per-
sona por afio en VP2,

Yadav y col. presentaron su experiencia de 24 pacientes
con HEI tratados con LP marca Chhabra, con un ran-
go de edad entre 18 y 58 afios entre 1999 y 2008. Todos
los pacientes mejoraron sus sintomas con un seguimiento
de entre 18 y 137 meses, pero 15 de ellos presentaron so-
bredrenaje en el postoperatorio inmediato que mejoraron
gradualmente con el reposo.”

Como en la revisién de la literatura de los ultimos 10
aflos no encontramos ninguna publicacién acerca del tra-
tamiento de nifios con HEI y LP, hemos analizado la ex-
periencia del profesor Rekate publicada en 20032, quien
present6 una serie de 25 nifios con una edad media de 9,6
aflos, que recibieron LP por diferentes etiologias, princi-
palmente HEI, durante 10 afios en una unica institucién.
Todos los pacientes resolvieron sus sintomas y ninguno
desarrollé descenso amigdalino (Chiari I secundario) ni
sintomdtico ni radiogrifico.

En 2008 estos mismos autores presentaron una serie de
40 pacientes con HEI con un rango etireo de entre 6 y 76
afios. Colocaron en todos un sistema LP Codman Hakim
programable, con un antisifén especialmente modificado
para ser empleado en este estudio a fin de evitar el sobre-
drenaje. Todos los pacientes mejoraron y solo 10 de ellos
requirieron revisién del sistema, pero ninguno desarro-
116 cefaleas o herniacién de amigdalas cerebelosas, que los
mismos autores sostuvieron que esos sintomas se produ-
cian cuando los sistemas de LP no disponian de vilvulas
regulables.?® Estos autores sostienen que drenar el LCR,
no sélo de los ventriculos sino también del espacio suba-
racnoideo por medio de un LP, es la mejor eleccién para
mejorar la HEI. Ellos concluyen que el uso concurrente
de una LP con una vélvula programable con antisifén es
un procedimiento seguro y efectivo para el tratamiento de
la HEI, y que los indices de falla de la derivacién o el so-
bredrenaje son muy bajos.

Descompresiva craneana

Wialter Dandy fue el primer neurocirujano en realizar ru-
tinariamente la descompresiva craneana como tratamiento
de la HE. En 1937 publicé una serie de 22 casos tratados
con descompresiva subtemporal.”® Aunque este procedi-
miento logra disminuir la HE, al no aumentar significati-
vamente el volumen craneal, esta disminucién no es con-

siderable. Ademds en los nifios el crecimiento 6seo puede
disminuir el tamafio o incluso ocluir el defecto dseo crea-
do por el procediendo. Esta técnica fue definitivamente
abandonada no sélo por lo antes expuesto sino también
por la posibilidad que la adherencia del musculo tempo-
ral a la duramadre pueda producir dolor por la contraccién
del musculo.?

En la literatura se describen 2 técnicas de descompresiva:
expansién craneal interna (ECI) y fragmentacién craneal
o morcelacién (FC). El objetivo de estos procedimientos
es evitar la colocacién de una vélvula y su eventual de-
pendencia, y también evitar multiples descompresivas del
nervio 6ptico, a través de una amplia descompresiva cra-
neal bilateral generando expansién del volumen cerebral.

Ellis y col.?® operaron 10 pacientes con HEI incluyen-
do 7 nifios usando la técnica de ECI. No tuvieron mayo-
res complicaciones y lograron una efectiva expansion cra-
neal. Esta técnica consiste en remover la tabla interna y el
diploe del crineo. Los flaps éseos adelgazados son recolo-
cados en su sitio con un sistema de fijacién. De esta ma-
nera, se preserva la integridad y rigidez del crineo permi-
tiendo la expansion del volumen intracraneal. De acuerdo
a nuestra experiencia en malformaciones craneofaciales
complejas, este procedimiento no es adecuado en nifios
pequefios por la delgadez de sus huesos craneanos.

Manzolli Ballestero y col.® evaluaron la FC como una
nueva alternativa para estabilizar la presién intracranea-
na en la HEI. Los autores describen sélo un caso trata-
do por FC.

La FC ha sido aplicada en pacientes con severas craneo-
estenosis sindrémicas® como asi también para pacientes
con dependencia crénica al sistema de derivacién valvular.

La estrategia de la FC consiste en dividir la calota cra-
neal en pequefios fragmentos como tejas, hasta que la du-
ramadre y el cerebro se expandan. Los autores concluyen
que la descompresiva por morcelacién puede ser conside-
rada una alternativa efectiva para el tratamiento de la HEI
en casos seleccionados o cuando ésta presente la malfor-
macién de Chiari tipo I. Es importante la fijacién de los
fragmentos craneales, de lo contrario al cerrar el scalp de
piel se produciria una incompetencia de la béveda craneal
regresando a la situacién inicial. La falta de casos publica-
dos con esta técnica en HEI hace necesario llevar a cabo
un estudio con un mayor nimero de pacientes pedidtricos.

Tratamiento endovascular

Una de las etiologias propuesta para la HEI es la obstruc-
cién de los senos venosos cerebrales (OSV). En los ulti-
mos afios se estd utilizando con frecuencia la colocacién
de stent en las estenosis de senos venosos en pacientes
adultos con HEI diagnosticados con angiografia digitale
cerebrale. Para la colocacién del stent se requiere identifi-
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car el gradiente de presién trans-estendtica, mds frecuen-
temente a nivel de la unién transverso-sigmoide a través
de manometria venosa,* % dado que la angiografia sola es
inadecuada para identificar lesiones que puedan producir
un significativo gradiente de presién. Hay estudios que
sugieren que entre el 30 y el 93% de pacientes con HEI
presentan estenosis de los senos venosos con gradiente de
presién trans-estendtica.® La etiologia de la estenosis de
los SV es poco conocida, pero se relaciona a un feedback
entre la HE elevada causada por una compresién externa
del seno, conduciendo a una congestién venosa y conse-
cuentemente a una elevacién de la presién endocraneana.®
Se cree que la colocacién del stent interrumpe este meca-
nismo resultando en un inmediato descenso de la presién
endocraneana. Si se demuestra que hay obstruccién de se-
nos venosos ya no podemos hablar de HEI sino de HE
secundaria.®

Ahmed y col. publicaron un estudio en el afio 2005 de-
tallando su experiencia con 46 pacientes a los que se les
colocé stent por HEI,®* con inmediata mejoria de los sin-
tomas y del edema de papila en todos sus pacientes. Los
mismos resultados fueron obtenidos por Dinkin y Patsali-
des en su serie de 13 pacientes.”

Capuzzo, en una reciente publicacién, reporté una se-
rie de 18 pacientes tratados con stent, logrando mejoria de
sintomas en 16 de los pacientes.®

A diferencia de los adultos, los procedimientos neu-
ro-intervencionistas en nifios presentan un mayor desa-
fio dado que requieren anestesia general, anti agregacién
y tienen problemas técnicos por el tamafio de los catéte-
res. Ademds sus senos venosos no tienen la misma robus-
tez estructural ni el tamafio que en los adultos. Lee y col.*
publicaron un estudio colaborativo entre 4 centros de cui-
dados terciarios analizando pacientes menores de 18 afios

con diagnéstico de HEI refractarios al tratamiento médi-
co, a los que se les colocd stent por estenosis de senos ve-
nosos. La casuistica consisti6 en 14 pacientes entre 10y 17
afios. Los resultados no fueron del todo satisfactorios ya
que si bien 12 de los 14 pacientes mejoraron sus cefaleas,
hubo serias complicaciones: hemorragias intracerebrales
en 3 pacientes, un paciente desarrollé un pseudoaneuris-
ma y 4 pacientes requirieron una vélvula luego del proce-
diendo. Esta es la primera serie publicada en pediatria en
casos de hipertensién endocraneana asociado a estenosis
de senos venosos.

CONCLUSION

Basados en la literatura analizada y en nuestra propia ex-
periencia concluimos que no hay un “gold standard” para
el tratamiento quirurgico de la hipertensién endocraneana
idiopdtica en los casos refractarios al tratamiento médico
o en los casos fulminantes con pérdida de la visién. En el
momento actual consideramos que la mejor opcién en es-
tos casos es la derivacién lumboperitoneal con una valvu-
la programable, de manera tal que pueda ser removida una
vez resuelta la patologia y, de esta forma, evitar la vélvulo
dependencia de por vida.

Nuestra pequefia casuistica no permite un andlisis es-
tadistico. Posteriores estudios con casos mds numerosos
permitirdn llegar a una conclusién definitiva.

Aclaracion

Si bien la tnica vdlvula utilizada en este estudio fue la
vilvula lumboperitoneal programable Strata- Medtronic,
ello se debié a que durante el periodo de este estudio no
existia en Argentina otra vdlvula con esas caracteristicas.
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En este articulo, los autores muestran su experiencia, en relacién con el Sindrome de Hipertensién Endocraneana

Idiopética sin respuesta al tratamiento médico. Cabe recalcar, que el mismo podria resultar de utilidad para pediatras,

neurélogos y algunos oftalmélogos ya que son quienes habitualmente tratan a estos pacientes.
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Si bien la gran mayoria de los pacientes diagnosticados resuelven su sintomatologia con tratamiento médico es intere-
sante conocer, mediante la experiencia volcada por este grupo de trabajo, que la patologia puede resolverse con una téc-
nica quirtrgica habitual entre los neurocirujanos pedidtricos como es la Derivacién Lumboperitoneal y, de ese modo,
no condenar al paciente a permanecer con cefaleas o trastornos visuales que en algunos casos evolucionan a la cegue-
ra por edema de la vaina del nervio éptico o tener la necesidad de ser sometidos a procedimientos quirtrgicos de ma-
yor complejidad.

Asimismo, los autores muestran las diferentes técnicas quirdrgicas efectivas en el Sindrome de Hipertensién Endo-
craneana Idiopdtica, comparativa de ventajas y desventajas entre una y otra. Concluyen y recomiendan la Derivacién
Lumboperitoneal al tratarse de un procedimiento reversible, ya que la prétesis puede retirarse una vez resuelta la pa-
tologfa.

Felicito a los autores del presente articulo al presentar su experiencia e investigacién sobre esta patologia, que suele
plantear muchas preguntas a la hora de su mejor resolucién.

Claudia Moreno — Neurocirujana
Clinica Roca — Hospital Francisco Lépez Lima
General Roca — Rio Negro
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COMENTARIO

El articulo de Zuccaro y cols. nos presenta una rica casuistica en una patologia infrecuente, insuficientemente com-
prendida y donde el rol de la neurocirugia muchas veces no es considerado oportunamente dada la multiplicidad de
protocolos.

Sobre 62 casos de Hipertensién endocraneana idiopatica( HEI) sélo 9 no respondieron adecuadamente a la medica-
cién indicada. Esta cohorte fue tratada con Vilvula de derivacién lumboperitoneal lo que permitié la resolucién de la
patologia. El hecho de que se usara material de una sola marca comercial, como aclaran los autores, la inica disponible
en la Argentina al momento de tratar a dichos pacientes, permite también (a pesar del pequefio niimero) evaluar indi-
rectamente la confiabilidad del sistema.

También nos presentan un repaso sobre otras técnicas empleadas como Descompresiva de la vaina del nervio, Des-
compresiva craneana, colocacién de Derivacién ventriculo peritoneal y procedimiento Endovascular. Concluyendo
acertadamente que la colocacién de una derivacién lumboperitoneal de presién regulable externa constituye una op-
cién de primer orden ya que soluciona el cuadro agudo y puede ser retirada sin mayores complicaciones,

Queda sefialado ademis el criterio respecto del valor de la presién de apertura y el fondo de ojo para el diagnéstico de
la HEI La presién elevada, mayor de 250 mm de H20, Edema de papila y presién por encima de 220 serian elemen-
tos categdricos.

El presente articulo es una herramienta que seguramente serd consultada por los colegas a la hora de enfrentar esta
patologia.

Aliento a los autores a incorporar nuevos casos y presentar en el futuro nuevas series.

Dr. Mario S. Jaikin
Hospital de Nifios Ricardo Gutierrez
Ciudad de Buenos Aires
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