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PRESENTACION DE CASO

Hidrocefalia unilateral congénita por obstruccion del foramen de Monro

Unilateral congenital hydrocephalus due to obstruction of the foramen of Monro
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RESUMEN

La hidrocefalia unilateral es una malformacién infrecuente que se produce por oclusién de uno de los
agujeros de Monro, la sintomatologia es poco florida y el tratamiento neuroendoscépico es el estandar de oro
a utilizar. Se presenta el caso de una paciente de 19 aflos con antecedentes perinatales de alfa-feto proteina
elevado, nacida de un parto normal, con historia de asimetria ventricular y seguimiento durante la nifez y
adolescencia, actualmente embarazada en su primer trimestre. Acude a consulta por cambio en las
caracteristicas de su cefalea, ademas de oscurecimiento visual y debilidad transitoria de la mano derecha,
con total recuperacién de forma espontdnea. En los estudios imagenolégicos se detecta marcada dilatacién
ventricular izquierda. Se establece andlisis sobre la modalidad de tratamiento éptima y el momento oportuno
de realizarlo. Se decidié diferir proceder para el final del embarazo.

Palabras clave: HIDROCEFALIA' MONOVENTRICULAR; ATRESIA DEL FORAMEN MONRO, HIDROCEFALIA
UNILATERAL.

Descriptores: HIDROCEFALIA; VENTRICULOS CEREBRALES; PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS MINIMAMENTE
INVASIVOS.

SUMMARY

Unilateral hydrocephalus is an infrequent malformation that is produced by occlusion of one of the foramens
of Monro. The symptomatology is not very florid and the neuroendoscopic treatment is the gold standard to
be used. This study presents the case of a 19-year-old female patient with a perinatal history of high alpha-
fetoprotein level, born from a normal labor, with a history of ventricular asymmetry and follow-up during
childhood and adolescence, currently pregnant in her first trimester. She consulted the doctor due to a
change in the characteristics of her headache, in addition to visual obscuration and transient weakness of the
right hand, with total spontaneous recovery. In the imaging studies, a marked left ventricular dilation was
detected. An analysis was established to determine the optimal treatment modality and the opportune
moment to perform it. It was decided to put off the procedure to the end of pregnancy.
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INTRODUCCION prondstico perinatal. (1) En el caso de la obstruccién
no tumoral, existen diversas etiologias atribuibles a
causas adquiridas, donde se incluyen la hemorragia
intraventricular, los procesos infecciosos, las
malformaciones vasculares, o en aquellos pacientes
sometidos a derivaciones de liquido cefalorraquideo.
(2) La oclusiéon congénita completa del foramen es
excepcional, se presenta habitualmente en la
infancia. La terminologia médica suele definirla,
también, como hidrocefalia monoventricular, para

La hidrocefalia unilateral es una malformacién
infrecuente, que se produce por oclusién de uno de
los agujeros de Monro, con una sobrevida elevada y
resultado neurolégico favorable, dependiendo del
grado de dilatacién; puede ser estable en el tiempo y
no estar asociada a otras malformaciones. Se
considera una entidad distinta a la hidrocefalia
bilateral, en cuanto a morbilidad, mortalidad y
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resaltar la dilataciéon sintomdtica de uno de los
ventriculos; sin embargo, el término correcto es
hidrocefalia por obstruccién del foramen de Monro. A
menudo la sintomatologia es poco florida y el
diagndstico se realiza en la infancia temprana, por la
presencia de cefalea persistente, que responde poco
a los analgésicos o en presencia de otros signos
neuroldégicos, que motivan la realizacion de una
tomografia axial computarizada que revela el
diagndéstico y su posible origen relacionado a un
disturbio congénito, en ausencia de procesos
secundarios. El tratamiento deviene para alivio de
sintomas neuroldgicos, sobretodo la cefalea, o para
el control de la prensién intracraneal, que, en el caso
de la hidrocefalia unilateral, no es tan evidente si se
compara con la hidrocefalia biventricular,
triventricular o tetraventricular, por lo que la
vigilancia neurolégica es importante, para conocer
en qué momento aplicar el tratamiento quirdrgico.

El procedimiento de eleccién es la septectomia,
aunque en los paises poco desarrollados la
disponibilidad de este proceder es limitado a centros
de referencia, por lo que en ocasiones se incluye la
derivacién ventriculo peritoneal como método
resolutivo, a pesar de las complicaciones descritas
para el proceder.

Se presenta el caso de una paciente de 19 afios con
diagnéstico de hidrocefalia unilateral, que acude
durante su primer trimestre de gestacién por
modificacién de las caracteristicas de la cefalea y
perturbacién visual transitoria, lo que motivd Ia
realizacién de estudios y la valoracion del
tratamiento quirdrgico. Este trabajo tiene como
objetivo presentar un caso de una gestante con
diagnéstico de hidrocefalia obstructiva unilateral y
evaluar las consideraciones médicas que motivaron
la conducta a seguir.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 19 afios con antecedentes perinatales de
alfa-feto proteina elevado, nacida de un parto
normal, donde se detecta en estudios
imagenoldgicos pre y posnatales una asimetria
ventricular, por lo que fue seguida durante la nifiez y
la adolescencia, sin que se detectara retrasos
significativos del desarrollo psicomotor o intelectual,
por lo que no se consideré necesario el tratamiento
quirdrgico en ausencia de progresién de los sintomas
o los signos neuroldgicos. Solo se recogieron
episodios frecuentes de cefalea generalizada, en
ocasiones, intensas y frecuentes; no precedida de
auras, a las que no se inculpé la asimetria
ventricular.

Estando embarazada, durante el primer trimestre de
la gestacién noté aumento de la periodicidad y
tenacidad de la cefalea, por lo que acudié a
realizarse evaluacién neurolégica rutinaria y sumé a
su historia oscurecimiento visual, debilidad
transitoria de la mano derecha, lo que ocurrié dias
antes de su admisién en el hospital, pero con total
recuperacién de forma espontanea.

El examen fisico no revelé elementos patoldgicos en
cuanto a nivel de conciencia, presencia de defecto
motor o rigidez nucal. Tampoco existié alteracién de
los reflejos cutdneos abdominales o cutdneos
plantares. El examen fundoscépico descarté
papiledema y la campimetria fue normal.

Los estudios hematoldgicos realizados no mostraron
ninguna anormalidad, pero el examen por imagen de
resonancia magnética (IRM) de craneo evidencié una
marcada dilatacién ventricular del ventriculo lateral
izquierdo que impresionaba, de origen obstructivo y
que desplazaba las estructuras de la linea media 14
mm de izquierda a derecha, que no permitia una
buena diferenciacién del cuerpo calloso, también, se
observé una imagen hiperintensa en fosa posterior,
de 46x22x41 mm de aspecto, de quiste de fosa
posterior, sin otros cambios de la intensidad, sefal
supra e infratentorial (imagen 1).

IMAGEN 1. A) Imagen de resonancia magnética
con técnica Tl corte axial, en la cual se
observa dilatacion del ventriculo Ilateral
izquierdo con un atrio mayor a 10 mm, que
provoca desplazamiento de 14 mm. B)
Ventriculo lateral derecho de aspecto normal.
C) Quiste en fosa posterior de 46x22x41mm,
visualizacion del cuerno temporal izquierdo. D)
Cuarto ventriculo patente

Se repite el estudio 10 dias después del examen
anterior, con el objetivo de buscar progresién de la
dilatacién ventricular, no existié cambio significativo
en comparacién con el examen previo (imagenes 2
y 3).
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IMAGEN 2. Imagen de resonancia magnética en
técnica T2. A) Corte sagital, donde se observa
dilatacion del ventriculo lateral izquierdo vy
quiste en fosa posterior, que no colapsa el
cuarto ventriculo. B) Corte axial, donde se
observa la dilatacién del ventriculo lateral
izquierdo y desviacion del septum pelucido
hacia la derecha

IMAGEN 3. Imagen de resonancia magnética en
técnica T2, cortes coronales. A) Se observa
luxacion de la linea media, marcada dilatacion
del ventriculo lateral izquierdo. B) Tercer
ventriculo de tamano normal

Durante el tiempo que fue hospitalizada no ocurrié la
apariciéon de nuevos sintomas o signos, por lo que se
decidié evaluar el tratamiento endoscépico de la
hidrocefalia en un centro especializado.

Después de evaluacién rigurosa y en ausencia de
sintomatologia, se concluyé esperar el fin del
embarazo para someterla a tratamiento quirdrgico.

DISCUSION

La hidrocefalia congénita unilateral se conceptualiza
como una dilatacién anormal de uno de los
ventriculos laterales con un atrio mayor de 10 mm.
La frecuencia estimada varia entre 0,5 a 1,8 por
1000 nacidos vivos y puede estar asociada a otros
defectos del sistema nervioso central o
malformaciones extracraneales. (1, 7)

Fue descrita por primera vez por Von Mohr en 1842 y
considerada, desde entonces, como infrecuente y
rara. (5-7) Otros autores propusieron una
clasificacién para esta patologia, que se dividid en
cuatro categorias diferentes, segun la apariencia del
foramen de Monro: atresia, obstruccién morfoldgica,
obstruccién funcional y foramen patente. (2, 5)

Dentro de las formas de presentaciéon cldsicas,
descritas para la hidrocefalia unilateral idiopatica
congénita, estan: la atresia o ausencia del agujero de
Monro o la presencia de una membrana que ocluye
el orificio. (2, 3, 5, 7) La mayoria de los pacientes son
asintométicos. Pero las referencias mencionan la
existencia de cefalea, trastornos visuales, nauseas,
vomitos y convulsiones como los sintomas y signos
mas usuales. La debilidad de Ila extremidad
contralateral fue una presentacién poco comun. (5)

En este caso, el sintoma mas llamativo fue la cefalea
que cambié en frecuencia e intensidad, a lo que se
afadié debilidad sugestiva de la mano derecha y
oscurecimiento visual transitorio, que junto con el
antecedente perinatal motivé la interconsulta que
evidencié la lesién.

La problemaética sobre el momento oportuno para
enfrentar quirdrgicamente la hidrocefalia unilateral
tuvo como puntos a favor: el cambio e intensidad de
la cefalea, como sintoma fundamental, el episodio de
debilidad de la mano, la pérdida transitoria de la
visién referidos antes de su admisién, pero no fueron
constatados en los estudios practicados ni al examen
fisico; en contra, estaban la ausencia de progresién
de la dilataciéon, corroborado en estudios de
imagenes antes y después de la hospitalizacién
(aproximadamente, 10 dias); la ausencia de edema
periventricular y el estado de gestacién con un feto
deseado.

Los estudios por imagenes de resonancia magnética
(IRM) permitieron apreciar la obstruccién del Monro,
por una membrana que lo aislaba del tercer
ventriculo, y la propuesta de tratamiento conciliada
por el grupo de neurocirujanos fue la remisién a un
centro especializado, para la evaluacién del
procedimiento quirdrgico por minima invasién.

Dentro de los tratamientos quirdrgicos previstos para
la hidrocefalia unilateral estan: la fenestraciéon del
septum pellucidum, o del propio foramen de Monro,
mediante abordajes directos de la lesién
(craniotomias a cielo abierto), la colocacion de
derivaciones de liquido cefalorraguideo (LCR)
implantadas en el ventriculo dilatado y las opciones
de tratamiento endoscépico, como la septostomia y
la recanalizacién del foramen de Monro, siendo las
Ultimas las de mejor resultado terapéutico.

En este caso, la opcién quirdrgica disponible en
nuestro centro era la derivacién ventriculo-
peritoneal, la que fue desestimada teniendo en
cuenta la posibilidad de riesgos, como el hematoma
subdural y el higroma en una paciente gestante.
Ademas, las caracteristicas clinicas y radioldégicas en
la paciente no indicaban un aumento progresivo de
la presién intracraneal que obligaran a una toma de
decisién inmediata, por lo que fue sugerido el
tratamiento minimamente invasivo, que fue
posteriormente diferido para después del parto.

Hay que considerar que no siempre los signos de
presién intracraneal elevada son los que motivan la
intervencién, pues la cefalea persistente o refractaria
a tratamiento puede ser el sintoma detonante que
impulse a la realizacién de la cirugia. Es posible, que
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la cefalea en esta paciente pueda ser modificada con
la realizacién del proceder quirdrgico, lo que
mejoraria su calidad de vida.

El objetivo a perseguir en la cirugia no debe ser la
disminucién del didmetro ventricular, como signo de
control de la presiéon intracraneal, pues solo se logra
la reduccién entre el 11 al 60 % de los casos,
mientras que la mejoria clinica es atribuible a la
desaparicién de los sintomas clinicos como la
cefalea. (3) En los casos de hidrocefalias agudas, la
posibilidad de reduccién ventricular es mas segura,
al mismo tiempo, en las hidrocefalias crénicas la
reduccién es mas sutil y solo se perciben cuando se
realizan mediciones detalladas o  estudios
volumétricos. (2, 8)

La septostomia endoscépica puede ser una
alternativa efectiva para el tratamiento inicial, pues
restablece el flujo entre los ventriculos, se ha
descrito una tasa de éxito entre el 92 al 95 %, (5)
aunque su mayor limitacion es en aquellos
pacientes, con un septum pellucidum engrosado y no
transparente, en los cuales la perforacién es dificil.
(2) Por otra parte, la foraminoplastia del Monro busca
restablecer la anatomia normal de circulacién entre
el ventriculo lateral y el tercer ventriculo,
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En resumen, la hidrocefalia univentricular es un
hecho raro e infrecuente, con sintomatologia poco
florida. La decisién de tratamiento quirdrgico
dependera de la evaluacién neuroldgica del paciente
y el alivio de los sintomas. ElI tratamiento
neuroendoscoépico es el estandar de oro para tratar
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