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RESUMEN

Introduccion: La hidrocefalia de presion normal idiopatica es un complejo sintomatico
caracterizado por afectacion de la marcha, incontinencia urinaria y deterioro del estado mental. En la
actualidad no existe un esquema diagndstico estandarizado. La tercer ventriculostomia endoscépica se
comenzd a utilizar hace unos anos ante la elevada tasa de complicaciones de los sistemas derivativos
pero aun no se definen con claridad los factores prondsticos de su éxito y se cuestiona su indicacion.
Objetivo: Describir el rol de la tercer ventriculostomia endoscépica en la hidrocefalia de presién nor-
mal idiopatica.

Métodos: Se realizd la revision de la literatura en bases de datos PUBMED, ademas de
literatura gris en los servidores de preprints BioRxiv, MedRxiv y preprint.org. Se seleccionaron los

articulos de los ultimos 15 afios sin aplicacién de filtros idiomaticos. Se usaron los siguientes descrip-
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tores Normal pressure hydrocephalus AND Endoscopic third ventriculostomy. Fueron seleccionados
solo aquellos articulos con texto completo disponible.

Resultados: Se identificaron un total de 430 articulos. Se analizaron 10 investigaciones
sobre tercer ventriculostomia endoscdpica en la hidrocefalia de presion normal idiopatica, ocho fueron
estudios retrospectivos con el 62,5 % de los mismos con una muestra inferior a 15 pacientes, ademas
de dos estudios de cohorte.

Conclusiones: La tercer ventriculostomia endoscépica ha tenido relativo éxito en el tratamiento de
pacientes cuidadosamente seleccionados con hidrocefalia de presion normal idiopatica. Es un procedi-
miento seguro y efectivo, encaminado a mejorar la compliance intracraneal a través de la restaura-

cion de la pulsatilidad cerebral, y la influencia de la misma en la dindmica del liquido cerebroespinal.

DeCS: HIDROCEFALIA; VENTRICULOSTOMIA; LITERATURA DE REVISION COMO ASUNTO; TERAPEU-

TICA; NEUROENDOSCOPIA.

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic normal pressure hydrocephalus is a clinical complex characterized by im-
paired gait, urinary incontinence and deterioration of mental status. Currently, there is not a stand-
ardized diagnostic scheme. The endoscopic third ventriculostomy began to be used a few years ago
due to the high rate of complications of the derivative systems, but the prognostic factors of its suc-
cess have not yet been clearly defined, and its indication is questioned.

Objective: To describe role of endoscopic third ventriculostomy in idiopathic normal
pressure hydrocephalus.

Methods: A literature review was performed in PUBMED and preprint servers BioRxiv, MedRxiv and
preprint.org. Articles from the last 15 years were selected without the application of
language filters. The following descriptors Normal pressure hydrocephalus AND Endoscopic third
ventriculostomy were used. Only those articles with the full text available were selected.

Results: A total of 430 articles were identified. Ten investigations about endoscopic third ventricu-
lostomy in idiopathic normal pressure hydrocephalus were analyzed, 8 were retrospective studies with
62.5% of them with a sample of less than 15 patients, in addition to two cohort studies.
Conclusions: Endoscopic third ventriculostomy has been relatively successful in treating carefully
selected patients with idiopathic normal pressure hydrocephalus. It is a safe and effective procedure,
aimed at improving intracranial compliance through the restoration of cerebral pulsatility, and its in-

fluence on the dynamics of cerebrospinal fluid.
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INTRODUCCION

La hidrocefalia de presiéon normal (HPN) es un cuadro clinico caracterizado por afectacién de la
marcha, incontinencia urinaria y deterioro del estado mental. Es una de las causas de demencia, su
importancia radica en la posibilidad de su reversibilidad. ()

Este complejo sintomatico es caracterizado por hipertension intracraneal leve debido a la acumulacion
creciente de liquido cerebroespinal (LCE) dentro del sistema ventricular, lo que causa la dilatacion del
mismo. Esto es seguido por una elevacion gradual de la presion intracraneal hasta alcanzar valores
normales elevados de 150-200 mm H,0, de tal forma cuando se realiza la medicidon de la presidn
intracraneal los resultados son normales.

Existen dos tipos de hidrocefalia de presion normal: idiopatica (HPNi) y secundaria (HPNs). El segun-
do término se reserva para aquellos casos que pudieran estar en relacién con hemorragia subaracnoi-
dea, trauma craneal, tumor, infeccion del sistema nervioso central o como secuela de cirugia
craneal. ® La prevalencia de HPNi en estudios epidemioldgicos retrospectivos es de 3,7 %, pero la
prevalencia en pacientes mayores de 80 afios oscila entre 5,9 % y 8,9 %. >

El diagndstico de la HPNi es realizado mediante el examen clinico, los estudios de imagen, fundamen-
talmente la tomografia computarizada (TC) y las imagenes por resonancia magnética (IRM) para
confirmar o descartar cualquier lesién organica cerebral, que pudiera ser responsable del sindrome
clinico. ®

El proceder clinico que ayuda en el diagndstico es la realizacidon de una puncion lumbar (PL), para
obtener el valor de presién de apertura y estimar de esta forma la mejoria clinica luego de la deriva-
cion de LCE, lo que posee un alto valor predictivo. Esto es conocido como /umbar tap-test o test de
Miller-Fisher. ©)

Por el contrario, un test negativo tiene un bajo valor predictivo, donde existen pacientes que mejoran
su estado clinico luego del proceder derivativo, a pesar de no presentar mejoria con la extraccion de
LCE. Este test puede ser complementado con un drenaje de LCE continuo mediante la insercidon de un
drenaje intratecal por dos o tres dias. ("

La TC puede mostrar ventriculomegalia sin atrofia significativa del parénquima cerebral. La IRM

informa sobre el grado de realce periventricular debido a la migraciéon transependimaria de LCE en
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las secuencias T2/Fluid Atenuated inversion recovery (FLAIR), o Disproportionately enlarged
subarachnoid space hydrocephalus (DESH). Sin embargo, las imagenes no son diferenciables de otras
enfermedades con un cuadro clinico similar. &9

Los test de infusidn que presentan una mayor sensibilidad y especificidad que la PL no son realizados
por rutina. !9 El diagnéstico diferencial se realiza con otras causas de demencia, se incluye la
enfermedad de Parkinson y la enfermedad de Alzheimer. En la actualidad no existe un esquema
diagndstico estandarizado. ¥

Contrario al nombre de esta enfermedad, existen solo un nimero pequefio de pacientes que presen-
tan de forma real valores de presién intracraneal (PIC) bajos. ‘") Por lo que la PIC en estos pacientes
no es normal.

Se ha propuesto que un deterioro en la compliance intracraneal podria ser un factor causal para la
compresién venosa cortical y el incremento de presién en las venas superficiales. Los resultados de la
disminucién de la compliance, estan relacionados con el descenso del flujo sanguineo cerebral y la
presion de perfusion cerebral en relacion a una cascada de eventos ciclicos alterando la dindmica del
flujo sanguineo intracraneal por afectacién de la autorregulacién cerebral, que culminan en una
degeneracion irreversible de fibras comisurales, nicleos de la base y areas frontobasales. (2

La tercer ventriculostomia endoscoépica (TVE) es un proceder invasivo que usa un endoscopio rigido o
flexible caracterizado por un bajo riesgo de complicaciones. Provee una comunicacién directa entre el
tercer ventriculo y la cisterna interpeduncular y prepontina. Aunque a inicio fue descrito para tratar la
hidrocefalia obstructiva, (*® su implementacién en la HPNi se apoya en la restauracion de la pulsatili-
dad en el sistema ventricular lo cual se considera un elemento clave en el flujo normal de LCE. ¥

La TVE se comenzo a utilizar hace unos afios como opcién de tratamiento en este grupo de pacientes,
ante la elevada tasa de complicaciones de los sistemas derivativos, (!> pero alin no se definen con
claridad los factores prondsticos de su éxito.

No existe consenso sobre la mejor opcidon de tratamiento por lo que urge la necesidad de precisar
cuales pacientes se beneficiaran del empleo de la TVE, por lo que se realizd esta revision para descri-

bir el rol de esta técnica quirdrgica en la HPNi.

METODOS

Se realizd la revisidon de la literatura en bases de datos PUBMED vy los servidores de preprints BioRxiv,
MedRxiv y preprint.org. Se seleccionaron los articulos de los ultimos 15 afios sin aplicacion de filtros
idiomaticos sobre tercer ventriculostomia endoscopica en hidrocefalia de presién normal. Se usaron
los siguientes descriptores Normal pressure hydrocephalus AND Endoscopic third ventriculostomy.

Fueron seleccionados solo articulos con texto completo disponible. Se excluyeron articulos sobre
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hidrocefalia comunicante en poblacion pediatrica, estudios con muestra menor de cuatro pacientes,
revisiones y meta-analisis. Se tuvieron en cuenta los resimenes y titulos y se seleccionaron los
articulos para su revisién completa.

Se identificaron un total de 430 articulos. Luego de excluir articulos que no cumplian los criterios,
fueron seleccionados ocho articulos para su revisién. Los articulos eliminados no respondian las
interrogantes clinicas. Fueron incluidos dos estudios de las referencias de los articulos incluidos al
inicio.

Se analizaron 10 investigaciones sobre TVE en la HPNi, ocho fueron estudios retrospectivos con el

62,5 % de los mismos con una muestra inferior a 15 pacientes. Ademas de dos estudios de cohorte

(Tabla 1).
Tabla 1 Estudios clinicos de tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) en la HPNi
Autores, afio Diserio Muestra Seguimiento Estado
del (Ndmero de posoperatorio postoperatorio
estudio pacientes) promedio Bueno/Excelente

(meses) (%)

Mitchell y Serie de + 0 75

Mathew, (16) casos

1999

Meier et al. Cohorte 6 0 0

(17) 2003

Longatti et al.  Serie de 14 0 21

(18) 2004 casos

Gangemi et Serie de 25 37 64

al. (1%) 2004 casos

Gangemi M et  Serie de 110 78 69

al. (20)2008 casos

Hailong et al. Serie de E 74 14 64

(21) 2008 casos

Rangel et al. Serie de 7 3 66

(22) 2012 casos

Pinto et al. (23} Cohorte 42 12 50

2013

Eshra et al. Serie de 8 7-26 68

(24) 2014 casos

Sankey et al. Serie de 10 39 0

(25) 2015 casos

DESARROLLO

La TVE es un proceder quirtrgico que permite el flujo de LCE desde el tercer ventriculo hasta la
cisterna interpeduncular, evita la comunicacién natural a través del acueducto de Silvio. Su éxito esta
relacionado con la funcién intacta de la absorcion del LCE, lo cual explicaria por qué la TVE es el trata-
miento de eleccién en la hidrocefalia obstructiva. %

Sin embargo, la restauracion de la pulsatilidad cerebral dentro del sistema ventricular es fundamental
en el flujo normal de LCE hacia el espacio subaracnoideo. (?

La derivacion ventriculo peritoneal es el método mas frecuente para tratar la HPNi pero tiene el incon-

veniente de la implantacion de un dispositivo que sufrira riesgo de complicaciones a mediano y largo
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plazo, tales como disfuncién, infeccién y sobredrenaje, lo cual requerira reintervencién. (:>:26:27)

Sin embargo, el analisis de la hidrodinamia intracraneal con el advenimiento de la IRM en modo cine
contrastada, plantean que la hidrocefalia comunicante es un desorden de las pulsaciones intracranea-
les causada por una disminucion de la compliance, encontrandose que el volumen pulsatil en estos
pacientes es alrededor de la mitad del encontrado en individuos normales. 2

Estas presiones anormales y el volumen de transmision dentro de los capilares cerebrales con incre-
mento de la presidén de pulsatilidad ventricular, incrementa el flujo a través del acueducto y causa la
dilatacién de los ventriculos. (¥ La comparacidén entre los diferentes estudios es dificil porque no
existe un diagndstico estandarizado para la HPNi y su prevalencia exacta es desconocida. (?®

La triada clinica y la ventriculomegalia no son distintivas de este sindrome y puede ser comun a otras
enfermedades, incluso con elementos patofisiolégicos compartidos, como sucede con la enfermedad
de Alzheimer. *

Muchos de los estudios son retrospectivos y con una muestra poblacional reducida, y existe una gran

variabilidad de criterios de inclusidén, periodo de observacién postoperatoria y escalas de evaluacion

utilizadas (Tabla 2).

Tabla 2 Criterios diagndsticos empleados en los estudios de TVE en la HPNi

Autores, ano Criterios diagnosticos de HPNi utilizados

- Mas de dos sintomas de |a tniada sintomatica.

Mitchell y Mathew, **' 1959 - indice de Evans mayor de 0.3.

- Mas de dos sintomas de [a triada sintomatica.
Meier et al. **’' 2003 - Indice de Evans mayor de 0.3.

- IRM.

- Aumento de resistencia en el test de infusion ventricular.
- Test de infusion lumbar normal.
- Mas de dos sintomas de [a triada sintomatica.
Longatti et al. “**' 2004 - Flujo acueductal de alta veloddad en IRM contrastada en modo
cine.
- indice de Evans mayor de 0.3 en TC.
- Mas de un sintoma de |a triada sindromica de Hakim.
Gangemi et al. *** 2004 - indice de Evans mayor de 0.2 en TC o IRM.
- LCE menor de 20 cm H,0 o posterior al tap-test.
- Ausencia de causas secundarias.

- Mas de un sintoma de |a triada sindromica de Hakim.
Gangemi et al. **~' 2008 - indice de Evans mayor de 0.2 en TC o IRM.
- LCE menor de 20 cm H.O o posterior al tap-test.
- Alteracion del aclaramiento del radicisétopo o flujo ventricular
retrogrado en la cisternografia con radionucledtidos.
- Flujo acueductal de alta veloddad en IRM contrastada en modo
cine.
- Indice de Evans mayor de 0.2 en TC o IRM.
Rangel et al. “**' 2012 - Ausencia de lesiones intracraneales en TC.
- Presion de apertura normal en la PL.
- indice de Evans mayor de 0.3 en TC o IRM.
- LCE menor de 20 cm H.0 o posterior al tap-test.
- Ausencia de causas secundarias.

- Mas de dos sintomas de |a triada sintomatica.
Eshra et al. ***' 2014 - indice de Evans mayor de 0.3 IRM.
- Ausencia de causas secundarias.
- Mas de dos sintomas de [a triada sintomatica.
Sankey et al. “**' 2015 - indice de Evans mayor de 0.3 en TC o IRM.
- Presion de apertura en la PL menor de 25. cmH.0 IRM.
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Mitchell y Mathew, 1®) fueron los primeros en reportar el uso de la TVE en la HPNi con un éxito global
de 75 %.

Mas tarde Meier et al., (*”” compararon los resultados de la técnica quirdrgica en la HPNi: derivacidn
ventriculo peritoneal (DVP) vs TVE. Reportaron el uso de test de infusién como indicacion de la TVE
en pacientes con HPN, bajo el argumento que aquellos pacientes con aumento de la resistencia
durante el test de infusién ventricular pero con resultados normales en el test de infusién lumbar,
deberian ser tratados con TVE. Aunque los resultados postoperatorios fueron similares, el grupo de
TVE (15 pacientes) mostré una mejor evolucién a largo plazo (después de 12 a 27 meses) que el
grupo de DVP (75 pacientes). (17

Longatti et al., ® presentaron en su serie una baja tasa de éxitos de sélo 21%, en los 14 casos de la
muestra con HPN aparentemente idiopatica. Pero los mismos autores plantean que el test de infusion
ventricular puede ser un procedimiento util en la diferenciacion y seleccidon de un grupo de casos con
hidrocefalia pseudo-comunicante, lo cual no fue incorporado en su protocolo diagnodstico, utilizandose
solo la ausencia de obstruccion acueductal en IRM como elemento radioldgico, lo que afecta la calidad
de los resultados expuestos por estos autores. (18

En el 2004 Gangemi et al., **) reportaron una mejoria del cuadro inicial luego de la TVE en el 72 % de
los casos de su serie de 25 pacientes. Estos autores reportaron que la rapida transmision de las ondas
de presién a través de la ventriculostomia hacia las cisternas basales podria restaurar la dinamica del
LCE. Ellos observaron que antes de la ventriculostomia el LCE contenido en los ventriculos aun se
mantenia dentro del sistema ventricular, pero habia ondas de presion y pulsaciones en el piso del
tercer ventriculo. Ademas publicaron un incremento del flujo del LCE a nivel de la incisura tentorial en
pacientes con HPNi, después de la TVE.

Este autor propone que la selectividad de los casos con una duracidén de los sintomas menor de un
afo, la prevalencia de los trastornos de la marcha sobre los elementos restantes del sindrome, dentro
del espectro clinico y ligeros cambios en el estado mental, pueden ser indicadores de buen prondstico
de la TVE en la HPNi. (*®> Recomiendan la TVE como primera opcién de tratamiento y la implantacién
de sistemas derivativos solo en aquellos casos que no se beneficien del proceder inicial. (%)

Cuatro afios después en el 2008 los mismos autores publicaron una tasa de éxito de 69,1 % para el
tratamiento endoscopico en 110 pacientes, con HPNi después de un periodo de seguimiento postope-
ratorio de dos anos en cuatro centros italianos. El estado postquirlrgico fue correlacionado con la
edad, el tiempo de comienzo de los sintomas hasta la cirugia, la afectacion clinica preoperatoria,
sintomas de comienzo, tipo de hidrocefalia y hallazgos intraoperatorios. No obtuvo correlacion entre

la tasa de éxito, la edad o el tamafio ventricular.
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La mejoria neuroldgica fue superior en aquellos pacientes que comenzaron con trastornos de la
marcha como sintoma clinico. Durante la cirugia la reaparicion de la pulsatilidad del parénquima cere-
bral y la observacién de movimientos en el piso del tercer ventriculo fueron asociadas con buenos
resultados. Ocurrieron complicaciones en 7 (6,4 %) pacientes y 4 (3,6 %) pacientes necesitaron una
segunda re-intervencién endoscoépica. De los 34 pacientes que no mejoraron con la TVE, a 11 se les
colocé un sistema derivativo, cinco de los cuales mejoraron luego de la derivaciéon. Por lo que los
autores concluyeron que la TVE fue una técnica segura y efectiva en el tratamiento de la HPNi. (2%

Sin embargo, una de las principales limitaciones del articulo es que no hubo una clara distincién entre
la HPNi y aquellos con posibles causas secundarias de HPN, ademas el test funcional predictivo fue el
monitoreo de presion intracraneal, no usado de forma habitual en la practica clinica. (%329

Gangemi et al., ®” no reportan en su estudio ninguna correlacién entre los hallazgos en las IRM
preoperatorias y el resultado luego de la cirugia. En su serie, todos los pacientes presentaban dilata-
cion ventricular moderada o marcada, o un cuarto ventriculo dilatado. Hubo una hidrocefalia triventri-
cular con un cuarto ventriculo normal en 39 pacientes (35,4 %), el cuarto ventriculo estuvo ligera-
mente aumentado en 41 pacientes (37,3 %) y dilatado en 30 (27,3 %). @9 A partir de los resultados
de la serie se propuso la TVE en la HPNi con una corta evolucidn preoperatoria y prevalencia de tras-
tornos de la marcha significativos con escasa o nula afectaciéon de la esfera cognitiva, los cuales
traducen la preservacion de la compliance cerebral y un dafo cerebral limitado a las fibras periventri-
culares, lo que constituye un factor prondstico favorable. /3%

Hailong et al., ®Y) reportaron una serie de 32 casos de TVE con hidrocefalia comunicante. El rango de
edad de los pacientes promedié 61,4 afios y un periodo de seguimiento postquirirgico entre dos y 53
meses (14 meses como promedio). Estos pacientes fueron divididos en dos grupos de acuerdo con los
resultados de estudios preoperatorios. Los criterios de inclusion fueron: mas de dos sintomas clasicos
de la triada de Hakim, evidencia de hidrocefalia comunicante con dilatacidon ventricular (los pacientes
con atrofia cerebral fueron excluidos porque la hidrocefalia comunicante combinada con atrofia cere-
bral puede existir), flujo ventricular retrégrado en la cisternografia, signos de alta velocidad del flujo
de LCE a nivel del acueducto, en las imagenes de resonancia magnética potenciadas en T2 (en 17
casos, la IRM contrastada en modo cine evidencio alto flujo cuando se compararon con valores nor-
males) y por ultimo, los valores de presion del LCE y del test de infusion, ademas del tap-test.
Aquellos pacientes con HPNi fueron definidos con una hidrocefalia comunicante, presion de LCE dentro
de valores normales y sin lesiones intracerebrales (infartos lacunares en las IRM fueron aceptados). El
segundo grupo incluyo 15 pacientes con hidrocefalia comunicante secundaria a ventriculitis, meningi-
tis y hemorragia subaracnoidea espontanea. Once de los 17 pacientes que se sometieron a la TVE

tuvieron resultados excelentes o buenos. @V
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Estos autores concluyeron que un minimo deterioro cognitivo y la edad menor de 65 afos son valores
predictivos positivos luego de la TVE en pacientes con HPNi. Entre sus resultados se destaca, que un
incremento de un punto en la escala preoperatoria de evaluacién clinica, reduce las probabilidades de
éxito en un 17 %. El riesgo relativo de fallo posterior a la TVE fue casi el doble en los pacientes con
desordenes cognitivos, con respecto a los que no lo presentaban, lo que demuestra la necesidad de
un algoritmo de seleccién para el tratamiento ideal de los casos de HPNi. V)

Rangel-Castilla et al., ® publicaron su serie de caso de hidrocefalia comunicante en el 2012, donde la
tasa inicial de éxito a los 30 dias del postoperatorio en los casos de HPNi fue de 0,83; manteniéndose
estable en el periodo siguiente con un valor de 0,66. ) Una de las limitaciones de su estudio consiste
en el método de seleccion de los casos donde fueron definidos siete pacientes con HPNi bajo el
concepto de presion normal durante la puncion lumbar en ausencia de lesiones intracraneales; no
obstante, incluyen dentro de este grupo dos casos, uno de ellos con antecedentes de hematoma
subdural crénico y otro con meningioma en fosa posterior. Ademas, no se aplicd tap-test, drenaje
espinal continuo ni test hidrodinamicos. Estos autores plantean un resultado exitoso ante mejoria de
los sintomas, ausencia de signos radioldégicos de hidrocefalia comunicante y la no necesidad de
colocacién de sistemas derivativos. (22

Pinto et al., ®® publicaron un estudio randomizado en el cual se compard el método de tratamiento
quirdrgico escogido en cuanto a progresion clinica. Ambos métodos de tratamiento mostraron benefi-
cios mientras la DVP se mostrd superior (76 vs 50 %) pero con mayor indice de complicaciones
(hematomas subdurales) en un 19 %. En este estudio se utilizaron véalvulas con rango de presion fija.
23 Aunque las valvulas de presidén programables son las recomendadas en la HPNi de acuerdo a los
sintomas de los pacientes. GV

Similares fueron los resultados obtenidos mas tarde por Eshra et al., ®® en una serie de 16 casos
publicada en el 2013. Los autores realizaron tap-test antes del proceder quirdrgico y utilizaron la TVE
incluso en aquellos con test negativo y obtuvieron un buen valor predictivo, pero no realizaron test de
infusion debido a su posibilidad de infeccidon y su caracter invasivo en pacientes ancianos lo cual es
una limitante a su estudio.

Sankey et al., > no encontraron mejoria clinica luego de la TVE, en su serie de siete casos publicada
en el 2015, pero todos los pacientes incluidos se presentaron con alteraciones de la marcha e inconti-
nencia urinaria y cinco de ellos (71 %) con disfuncion cognitiva. Ademas, con periodo preoperatorio
promedio de evolucion de los sintomas de 24 meses; todos estos relacionados como factores pronds-
ticos negativos en esta modalidad terapéutica.

Algunos autores coinciden en que predictores como los test hidrodinamicos y la evaluacién clinica

pueden ayudar a determinar cuales pacientes podran responder de manera satisfactoria a la TVE.
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Una larga evolucion temporal de los sintomas, edad avanzada, co-morbilidad y demencia severa

estdn asociados a un peor prondstico. (6:30:31:32)

CONCLUSIONES

La TVE ha tenido relativo éxito en el tratamiento de pacientes seleccionados con HPNi. Es un procedi-
miento seguro y efectivo, encaminado a mejorar la compliance intracraneal a través de la restaura-
cion de la pulsatilidad cerebral y la influencia de la misma en la dindmica del LCE.

Se necesitan estudios prospectivos con una cohorte mas amplia para establecer claras recomendacio-

nes de TVE en pacientes con HPNi.
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