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HIDROCEFALIA INFANTIL

RESULTADOS TARDIOS EM 102 PACIENTES E IMPORTANCIA DA NEURO-SONOGRAFIA
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RESUMO — Qs autores apresentam sua experiéncia em 102 criangag com hidrocefalia de
diversas etiologias, acompanhadas por 5 1/2 ancs. Cerca de 80% dessas criancas tinham
idade inferior a deis anos, o gue possibilitou seu acompanhamento ¢om a ultra-sonografia
craniana (4,4 exames por paciente). Os resultados a longo prazo séo compariveis aos obtidos
ne literaturna com relacdio ao nimerc de procedimentos por paciente (1,66), indice de infeccdes
(5,2%), mortalidade (6,8%) e desenvolvimento intelectual. A ultra-sonografia mostrou-se util
porque é indcua, tern baixo custo operacional, é comparavel a tomografia computadorizada
nessa fRixa etaria, podendo ser repetida rotineiramente e permitindo um relacionamento entre
o médico, & crianca e sua mde que afetam favoravelmente o diagndatico precoce de compli-
cacdes e a melhor compreensio da patologia pelos pais.

Infantile hydrocephalus: long-term results in a series of 102 children with special emphasis
on brain sonography.

SUMMARY — A persohal serled {in 949 of the cases) of 102 children who underwent 170
procedures (1.66 procedures/patient) for hydrocephalus has been followed for §5 1/2 years
(Jan-83 to Jun-88). Most of the children were under two years of age (80%) and in these
cases brain soncgraphy was the examination of choice for both diagnosis and follow-up (307
examinations, 4.4 per patient). Only occasionally was computed tomography necessary for
better study in these cases. Our results suggest that there was no significant difference
between our cases and those published in the litterature concerning the number of procedu-
res/patient (1.66)., infectinn rate (5.29), mortality rate (6.89%) and intellectual performance.
We recommend the use of brain sonography both in diagnosis and follow-up studies for
hydrocephalic children since this examination is innocuous, inexpensive and easy to perform
by neurpaurzeons. Also it provides a good interaction between the examiner, the child and
the parents, which is of utmost importance [or the comprehension of the dizsease by
the parents and early diagnosis of complications by the neurosurgeon.

O tratamento cirirgico da hidrocefalia infantil é um dos maiores desafios no
campo da neurocirurgia pedidtrica. Desde o século passado os cirurgides tentam
encontrar um meio ideal para drenar o liquido cefalorragquidiano (LCR) em excesso
da cavidade craniana. Inicialmente, através de cinula de ouro implantada no espago
subgaleal, idealizada por von Mikulicz no final do século passado (cit. por Sklar e
Linder 1); posteriormente, com cirurgias diretas sobre o plexo cordide 1 ou derivaghes
internas, como as conhecidas ventriculocisternostomias, que comunicavam o ventriculo
lateral com a cisterna magna %, ou abriam o assoalho do terceiro ventriculo 581132
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Praticamente todas as cavidades foram tentadas 3.22 até que finalmente teve inicio a
era das derivacdes unidirecionais com interposicdo de valvula 24 (Holter, 52, cit. por
Milhorat 22). Progressivamente houve grande melhora no indice de complicacdes, tanto
do ponto de vista mecanico como infeccioso 30 ou cognitivol, Entretanto as criangas
necessitam, em média, de trés procedimentos por paciente durante sua vida28 e um
acompanhamento rigoroso, preventivo, constante, a curtos intervalos de tempo, o que
justificaria o aparecimento de um verdadeiro “shunt service” dentro de cada servigo
especializado 23, Faz parte deste acompanhamento a realizacdo de exames radiologicos
frequentes, principalmente a tomografia computadorizada (TC)12. Entretanto, a expo-
si¢ao a radiacdo de um tecido cerebral imaturo, repeticio de exames, custo opera-
cional elevado, necessidade de sedacdo e, em nosse meio, a falta de recursos materiais
nos motivaram & busca de um método alternativo. Assim, a ultra-sonografia surgin
como técnica de escolha 16 porque: i, substitui perfeitamente a TC, quando realizada
em boas condigbes técnicas; 2. a medida do cortex cerebral antes e apos a cirurgia
altera-se significativamente, podendo ser utilizada como indice de funcionamento da
derivagdo ou, prospectivamente, na avaliagdo da performance intelectual; 3. € inocua,
de facil execucdo, baixo custo e acessivel & maioria dos neurocirurgides.

O presente estudo tem por finalidade acrescentar dados aos trabalhos pre-
cedentes 1416 ¢ apresentar resultados a longo prazo utilizando a abordagem preco-
nizada anteriormente.

MATERIAL E METODOS

Durante o periodo compreendldo entre janeiro 1983 e junho 1988, cerca de 200 criancas
{em torno de 300 vrocedimentos) portadoras de hidrocefalia foram submetidas a cirurgia no
Hnapital das Clinicas (FMRPUSP) ¢ Centro Integrado de Neurocirurgia (CIN, Hospital Sdo
Francisco, Ribeirfin Freto). Deste total, somente serdo analisados neste traballio os pagien-
tes operadogs no CIN, aue compreendem 102 criancas (170 procedimentos), operados e acom-
panhados pelo mesmeo cirurgiio (HRM) em 94% das vezes, o que torna esta casuistica
bastante uniforme. A maioria dessas criancas tinha idade inferior a dois anos (81 paclentes
ou 79,4%), o que possibilita a realizagfio do exame ultra-sonografico (US) e sua repeticio
freqilente. Foram realizados 307 exames aem 70 pacientes, acompanhados criterlosamente por
miiltiplos U8 {(em média 4,4 exames por paciente). Dentre estes, apenas excepcionalmente
{9 pacientes) houve necessidade de outros exames como TC, angiogratia cerebral ou ventricu-
lografia para melhor elucldacio diazndstica.

A técnica de realizacfio do exame ji fol descrita anieriormente 14-lo. Resumidamente, o
exame é realizado com apareihos setoriais, em «¢real-times (MK-800 comercializado pela ATL-
Advanced Technology Laboratoriais, Inc-Bellevue, Waushington), equipados com transdutores
de 3 ¢ 5 MHz. Nao hi necessidade de sedacic. O tranaditor é aplicado sobre s fontanela
bregmdtica previamente preparada com gel, ¢m posicho coronul e sagital. Angulandeo-se o
tranadutor, obtém-se cortes cercbrais anteriores, médios e posteriores ¢ sagitais mediancs
e laterais. Excencionalmente utilizam-se cortes axiais (neste caso, através da fontanela
lambdoidea) ou sagitais ao nivel do forame magno (para avaliaciio de Arnold-Chiari).

RESULTADOS

¢ diagnostico etinlégico da hidrocefalia pode ser facilmente realizado por ultra-sonografia
na maioria das vezes (ou seja, em eriancas menores de dois anos — 80% dos casos). Acima
desta idade a TC é o exame de escolha. Em nosses casos utilizamos uma classificacio simplifi-
cada (Tabela 1), aue nio leva em conta o fato de ser a hidrocefalia comunicante ou ndo 17,21

A forma congénita ¢ de longe a mais freqilente ¢ a malformagio de Armnold-Chiari
{Chiari II) contribui cnom a maioria dos casos. Nesta malformacdo (Fig. 1) nota-se o menor
tamanho da fossa posterior, a posicio anormalmente baixa do quarto ventriculo, o vermis
cerebelar com formato alterado, o engajamento amigdaliano ao nivel do forame magno,
associados a malformacgdes supratentoriaizs (hidrocefalia, terceire ventriculo alungado, massa
intermédia proeminente e outras) 190 O estudo direto da fossa posterior 33 pode ser feito
colocando-se o transdutor ao nivel do forame magno, em posicBo sagital, em recém-nascidos
e pode fornecer dados iniciais de valor para o acumpanhamento clinico {como em casos de
descompensacio com sofrimento do tronco cerebral), mas que hdo serfio analisados aqul, A
estenoge de aqueduto pode ser reconhecida pela quase auséncia de quarte wventriculo visivel
A malfermacio de Dandy-Walker é caracterizada pela presenca de fossa posterior anormal-
mente grande, posi¢Ay alta da tenda do cerebelo, cigto ao nivel do quarto ventriculo e
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Nimero de

Etiologia casos

Congénita 70

Arnold-Chiari 24

Estenose Aqueduto

Dandy-Walker

Complexa 10

Cistos Aracnoideos 8

Outra 17
Pés-hemorragia 7
Pés-infeccado 14
Neoplisica 11
Total 102

Tabeln 1 — Dingndstico etioldgico da hidrocefolia infrniil.

Fig. 1 — Em cima, malforma-
¢do de Arnold-Chiari (Chiari
II): menor tamanho da fossa
posterior (seta superior) e en-
gajamento amigdaliano (seta
inferior), associado a dilatacdo
ventricular, massa intermédia
proeminente dentro de terceiro
ventriculo dilatado mo sentido
éntero-posterior. Em  baixo,
cisto aracnéideo localizado na
regiio temporal (asterisco),
3 v Amsil. 0 Aot P 'De‘nt’l‘i-
cular em dire¢do contralateral.
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comunicando-se com este, hipoplasia do vermis cerebelar e outros achados supratenforials.
Os clstos aracnéideos podem estar localizados na linha média supratentorial (como dience-
falico, ocupando o terceiro ventriculo) ou infratentorial (dentro do quarte ventriculo e qua
nfio deve ger confundide com Dandy-Walker, pois niioc se acompanhg das outras malformacies

citadas) ou, lateralizados, como na regifo silviana (Fig, 1),

08 casos associados a grave disgenesla cerebral.
desses grupes também podem ger encontrados.
neonatal do prematuro & facilmente reconhecida
sente. Os achados caracteristicos apés infecciio
da dilatacfio ventricitlar, septacdes, espessamento
dos ventriculos, entre outros.

A hidrocefalia complexa congrega
Outros caso# ndo classificados em gualquer
A hidrocefalia adquirida apés hemorragia
quande o cofigulo intraventricular estd pre-
(meningea e/ou ventricular) incluem, além
ependimdrio e ecogenicidade alterada dentra

As neoplasias cerebrals causando hidrocefalia s&c melhor

estudadas ¢com a TC, mesmo cuando ocorrem em criancas menores de dois anos de idade.

Ratas 102 criancas foram submetidas a 170
procedimentos por paciente.

direta em alguns casos visando & etiologia do

procedimentos cirtrgicos, num total de 1,66

Estes procedimentos (Tabela 2) incluem desde a realizacio da
derivagiio ventriculo-peritonial (DVP) com vdlvuly unidirecional,

outras derivacdes, cirurgia

processo, até a realizacBo de uma <«janela

dsgear para permitir miltinlos exames ultra-sonograflcos em uma crisanca com a fontanela

fechada,

swaeraday «precocess (Tabela 3).

As complicacdes ohservadas nos primeiros trés meses apés a cirurgla, foram con-
Dizem respeito principalmente acvs problemas de cicatri-

Procedimentos c¢irargicos

Numero de casos

Derivagio ventriculo-peritonial

108
Terceiro-ventriculostomia 2
Derivagdo-subduroperitonial 1
Derivagdo-cistoperitonial 7
Craniotomia 1
Drenagem hematoma 2
Dupla derivaciao 1
Revisfio derivacgéo dupla 1
Revis@io catéter proximal 9
Revisdo catéter distal 14
Retirade material derivacgioc 16
Implante regervatorio 5
Laparotomia 1
“Janela Gssea” 1
Total 170

Tubels 2 — Procedimentos cirdrgicos realicados em 102 crinncas hidrocéfolas.
Complicagdes Nimero de casos

Problemas cutdneos

Mal funclonamento
obstrugéio proximal
obstrugdo distal
rotura catéter
disfuncéo vélvula
“bulging”

Ventriculite peritonite

Hematoma intracerebral

Colecas subdural

Obito
distirbio metabdlico
malformagdes multiplas
obstrugdo valvula
infeegéo

b2
& &

[ U BT T O

Tubela 3 — Complicagdes precoces apds oirurgia em 102 criengas,



Fig. 2 — Obstrucdo da de-
rivagdo do LCR por plexc
coréide, wvisto em contatc
com o catéter wveniricular
(seta, em A) e comprovado
durante a cirurgia (em B).
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Fig. 3 — Emnorme cole¢cdo sub-
dural apés derivacdo do LCR:
o catéter vemtricular é wisto
atravessando a colecdo.
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zacAo, InfeccAo (R casos), hematomas, colecdes subdurais e mau funclonamento da derivacfo.
O ultra-som pode contribuir significativamente diagnosticande diretamente a causa do mau
funcionamento valvular (Fig. 2) ou, indiretamente, mostrando a persisténcia da dllatacio
ventricular ou outras complicacdes, come colecdes subdurais (Fig. 3). Para isto hid necessi-
dade de um acompanhamento regular, freqiiente, de cada crianga; o fato de o exame ser
indcuo facilita o acompanhamento e justifica o nimerc de 4,4 exames por paciente realizados
em nossos casos. As complicacdes «tardiasr (apés trés meses da derivacdo) incluem proble~
mas comuns Aas «precoces», mas incluem também os sérios e complexos problemas ligados
a4 «shunt dependénciay que ndo serdo discutidos agui (Tabela 4).

Vinte criancas foram submetidas a muiltinlos exames psicologicos wutilizando-se a Escala
Bayley de desenvolvimento. O resultado sugere que a metade delas tem um desenvolvimento
normal (Fig. 4), considerando-se 4yue o0s valores normais correspondem & média menos 2
desvios padrido, ou seja, valores superiores a 6834,

Complicagdes Numero de casos
Problemas cutineos 1
Mal funcichamento 4

obstrugio 2

rotura catéter 2
Ventriculite / peritonite 3
Ventriculo fenda 1
Sindrome convulsiva 3
Descompensacio
Hidrocefalla (Chiari II) 1
Obito 2

Tabela 4 — Complicagdes terdics apds cirurgic em 102 crisgncns.
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Fig. 4 — Indice de desenvolvimentio psicomotor (IDP) e mental (IDM)
observadoe em 20 criangas avalicdas com o Escala de Bayley: observa-se
que aprogimadamente o metade deas criancas fem desenvolvimento
normal (congiderado como valores superiores a 68).
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Veniric Mortalidade

Proc/Pac (%) (%)
Robinson, 1979 849/221
{1968 - 1973} 3,6 28,5 2,5
Hemmer, 1980 752/520
(1961 - 1976) 1,27 5 23
Ambrosio, 1980 3232/1820
(1960 - 1978 coop) 17 2.5 22,3
Renier, 1984 1174/802
(1975 - 1982) 1,46 7.9 —
Bhurtleft, 1986 419/544
{1975 - 1982) 0,77 3.6 1,24
Machado, 1988 170/102
(1983 - 1988} 1,66 52 6,8

Tagbela 5 — Dados comparatives entre diversos autores com relagdo ae tralamento girdrgico

da hidrocefalia. Legenda: Prog, mumero de procedimentos; Pac, nimero de pacientes;
Ventric, incudéncia de veniriculite.

COMENTARIOS

O termo encontrado por Nulsen e Rekate 23, “shunt service”, descreve bem a
situacdo observada por aqueles que acompanham pacientes com hidrocefalia, Trata-se
nao somente do exame médico periodico, mas de um constante contato com a crianga
¢ sua familia, discutindo e orientando os problemas encontrados em hidrocefalia.
A ultra-sonografia cerebral, quando realizada pelo préprio neurocirurgifio permite:
a. contato frequente com o paciente, examinando-o do ponto de vista neurocirirgico,
“palpando” a derivacio e, principalmente, “olhando” no interior do cérebro através
da fontanela; o exame dindmico e em tempo real permite a escolha do melhor angulo
e a construgdo de imagens proprias do sistema ventricular, familiares ao neurocirur-
gido; b. o continuo intercAmbic com os familiares, os quais, assistindo ao exame
passam a compreender melhor a patologia, participando e auxiliando o médico no
diagnéstico precoce de complicacGes ou na busca de melhores solugbes para o pro-
blema. A TC, embora forne¢a dados valiosos, nio pode ser repetida frequentemente
(4,4 exames por paciente com a US nos dois primeiros anos de vida). Além disto
¢ dispendiosa, necessitando de sedagio da crian¢ca e irradiando um cérebro ainda
imaturo. Deve-se considerar também que todas as criangas apds os dois anos de
idade certamente necessitardo de exames radioldgicos para avaliagiio neurologica ou,
evintu;ﬂmente, de outros problemas (como urografia e estudo dos pulmdes, entre
outros),

Nossos casos demonstram também que € possivel em nosso meio obter bons
resultados no tratamento da hidrocefalia infantil. A média de 1,66 procedimentos por
paciente estd dentro dos valores relatados por outros autores, assim como o indice
de infecgdes (5,2%) e mortalidade global (6,8%), exibidos na tabelah5. As altas
taxas de mortalidade encontradas por alguns autores 213 dizem respeito a grandes
séries, que se iniciaram na década de 60, ou estudos cooperativos. Renier et al2?
estudaram fatores que contribuem para o aparecimento de infecghes em 1141 proce-
dimentos (802 pacientes) e chegaram a conclusio de que eram significativos a idade
do paciente (menor que 6 meses), estado da pele, tipo de operacido e obstrugdo, nio
importando o cirurgido. Qutros autores 91830 consideram fundamental a experiéncia
da equipe cirargica, material empregado, técnica, menor tempo de exposi¢do e um
unico e experiente cirurgiio. Nao se deve, portanto, correr o risco de considerar a
cirurgia da hidrocefalia come gesto menor, estandardizado, e relega-la a segundo
plano 2% ou permitir que cirurgioes em niveis variados de treinamento sejam respon-
saveis pela operagdol.

Do ponto de vista do desenvolvimento tardio, varios autores chamam a atencao
para o fato de que a espessura do manto cortical inicial ndo tem .l'ElﬂC.'?IC.i com ©
desenvolvimento futuro 1.6.26. Desenvolvimento considerado normal foi verificado de
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B569% 710 a T09% 25 dos casos. Mais recentemente, McLone et al.20 relatam 759 das
criangas com hidrocefalia por mielodisplasia com infeligencia normal. Nao ha divida
que, neste ultimo caso (hidrocefalia por mielodisplasia), o prognéstico € melhor do
ponto de vista intelectual. Em nossos casoes, embora a amostra nao seja grande
(20 pacientes), nio € selecionada e o acompanhamento tem sido regular e sempre
superior a dois anos, mostrando que a metade das criangas tem desenvolvimento inte-
lectual considerado normal.

Nossa casuistica sugere ndo haver diferenca significativa enfre nossos casos
e aqueles apresentados na literatura mundial. Preconizamos, portanto, como primeira
escolha no diagndstico e seguimento da maioria dos pacientes portadores de hidro-
cefalia a ultra-sonografia cerebral.
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