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Resumen

La Ventriculomegalia y la hidrocefalia fetal son
enfermedades complejas y multifactoriales. El
tamafio del sistema ventricular cambia durante el
embarazo excepto el atrio que se mantiene estable
entre 6 a 8 mm, desde la 15 a las 40 semanas
gestacionales. Cuya incidencia es de hasta 2 por
1000 nacimientos. Puede asociarse con
hidrocefalia, pero también puede estar relacionado
con disminuciéon del tejido cerebral normal. El
desarrollo neurolégico puede correlacionarse con la
gravedad de la ampliacion ventricular, la cual varia
segin a causa Yy la presencia de otras
malformaciones asociadas. Las causas de
ventriculomegalia, son casi las misma de la
hidrocefalia, ya que en ambos existe un aumento
del perimetro cefélico, pero existe también casos
de ventriculomegalia, sin problemas con la cantidad
de liquido cefalorraquideo, como en la atrofia
cerebral por infeccién intracraneana, dafio de
sustancia blanca y hemorragia focal. Dentro de los
criterios prenatales debe destacarse, antecedentes
de madre con polihidramnios, hallazgos
ultrasonogréficos fetales de ventriculomegalia,
niveles altos de alfa feto proteina sérica materna o
del liquido amniético. El diagnéstico prenatal se
realiza gracias al advenimiento de la ecografia
prenatal de alta resolucién, logrando observarse la
dilataciéon ventricular de rutina dentro del Utero.
Ayudado por la resonancia magnética y es
confirmado al nacimiento.

Abstract

Ventriculomegaly and fetal hydrocephalus are
complex and multifactorial diseases. The size of the
ventricular system changes during pregnancy and
the atrium remains between 6 to 8 mm, from 15 to
40 gestational weeks. Whose incidence is up to 2
per 1000 births. It may be associated with
hydrocephalus, but it may also be related to the
injury of normal brain tissue. Neurological
development can be correlated with the severity of
ventricular enlargement, which varies according to
the cause and the presence of other associated
malformations. The causes of ventriculomegaly are
almost the same as hydrocephalus, and in both
cases there is an increase in the cephalic
perimeter, but there are also cases of
ventriculomegaly, without problems with the amount
of cerebrospinal fluid, as in the cerebral atrium due
to intracranial infection, damage of white matter and
focal hemorrhage. Within the prenatal criteria
should be noted, mother's history with
polyhydramnios, fetal ultrasound findings of
ventriculomegaly, high levels of alpha fetus,
maternal serum protein or amniotic fluid. The
prenatal diagnosis is made thanks to the advent of
high resolution prenatal ultrasound, making it
possible to observe routine ventricular dilatation
within the uterus. Helped by magnetic resonance
and is confirmed at birth.

Autor de correspondencia:

Maria Teresa Pefiaherrera Ron. Universidad Técnica de Ambato, Facultad de Ciencias de la Salud, Carrera de Enfermeria. Teléfono: +593 958915540, Ambato,
Ecuador. Email: mt.penaherrera@uta.edu.ec

215



Pefiaherrera MT/et al/Enfermeria Investiga, Investigacion, Vinculacién, Docencia y Gestién-Vol. 3 N° 4 2018 (Oct-Dic)

Introduccidén

La ventriculomegalia (VMG) y la hidrocefalia fetal son enfermedades complejas y multifactoriales. El tamafio del
sistema ventricular cambia durante el embarazo excepto el atrio que se mantiene estable midiendo entre 6 a 8
mm, desde la 15 a las 40 semanas gestacionales.! La importancia de la revision de este tema se fundamenta en
conocer pardmetros clinicos y protocolos existentes de esta patologia, que fortalezcan los conocimientos en
clinicos que manejan estos tipos de casos

Desarrollo

La ventriculomegalia (VMG) es un signo ecografico asociado a un nimero elevado de entidades patoldgicas, es el
marcador mas sensible de la patologia del sistema nervioso central (SNC) fetal, mientras que la hidrocefalia, es
una enfermedad que se caracteriza por incremento en el contenido de liquido cefalorraquideo (LCR), causado por
la dificultad para la circulacién, incremento de la produccion y absorcion del mismo.?3

Incidencia.

La incidencia de la VMG es de hasta 2 por 1000 nacimientos2. A menudo se asocia con hidrocefalia y en algunos
casos con disminucion en la cantidad de tejido cerebral.* El desarrollo neuroldgico se puede correlacionar con la
gravedad de la dilatacion ventricular, con una amplia variaciéon basada en la causa y la presencia de otras
malformaciones asociadas.®

El tamafio de los ventriculos laterales se mide en las ecografias que se le realiza al feto para controlar el
crecimiento y comprobar si el desarrollo de los 6rganos es normal.®

La hidrocefalia es una de las anomalias congénitas mas comunes del sistema nervioso, con una incidencia de 1
por 1.000 nacidos vivos en paises desarrollados, significando un gasto de 2.000 millones de dodlares en salud en
los Estados Unidos de América. En el continente africano existen 36.000.000 de nacimientos anuales, en el Africa
subsahariana se presentan de 100.000-200.000 nuevos casos anuales de hidrocefalia causados principalmente
por infeccion neonatal, post-hemorragica, prematuridad, estenosis congénita del acueducto de Silvio,
mielomeningocele y tumores cerebrales.® Clasicamente, la obstruccién del flujo del LCR en los ventriculos se
clasifica como hidrocefalia obstructiva o no comunicativa e hidrocefalia comunicante. La primera ocurre cuando el
flujo se ve blogueado a lo largo de una 0 més de las vias estrechas que conectan los ventriculos, mientras que en
la segunda se ve bloqueado después de salir de los ventriculos pudiendo fluir entre ellos, ya que permanecen
abiertos (Figura 1).

Figura 1. Causas de hidrocefalia congénita.
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Fuente: Leinonen V, Vanninen R, Rauramaa T. Cerebrospinal fluid circulation and hydrocephalus.®

Adaptado por: Maria Pefiaherrera et al.

Las causas de VMG son casi las mismas de la hidrocefalia, ya que en ambas aumenta el perimetro cefélico, pero

existen casos de ventriculomegalia sin incremento del perimetro cefalico, que no se acompafa de aumento de la

cantidad de LCR, como en la atrofia cerebral por infeccion intracraneana y en anomalias del desarrollo del sistema

nervioso, como en encefalocele, agenesia del cuerpo calloso, lisencefalia, holosproncefalia y alteracion de la
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migracion neuronal. Con el advenimiento de la ecografia prenatal de alta resolucion, en la actualidad la dilatacion
ventricular se diagnostica de rutina dentro del Gtero.”®

La severidad de estas alteraciones depende de la causa, pudiendo ser de origen infeccioso, anomalia
cromosémica o formar parte de un sindrome genético. La VMG puede presentarse aislada o asociada a otra
malformacion del propio SNC o de cualquier otro sistema o aparato.® Clinicamente puede estar asociada a una
variedad de trastornos neuroldgicos, motor y/o deterioro cognitivo, siendo indispensable su diagnostico y
tratamiento oportuno.®

Diagndstico prenatal de Ventriculomegalia e Hidrocefalia

El diagnéstico se realiza mediante criterios clinicos y ecogréficos (Figura 2); dentro de los criterios prenatales se
deben descartar antecedentes de la madre con polihidramnios, control ultrasonograficos fetal que demostrara
macrocefalia con medicion de ventriculos, niveles altos de alfa-feto proteina sérica materna o del liquido
amnidtico.!t

El periodo durante el cual el feto sufre y desarrolla la hidrocefalia, es uno de los factores mas importantes a
considerar para establecer el prondstico prenatal. La hidrocefalia fetal diagnosticada en el dltimo trimestre de la
gestacion suele tener un mejor resultado en comparacién con las que se diagnostican en el primer y segundo
trimestre del embarazo. Un comportamiento similar puede observarse en la hidrocefalia obstructiva que tiene un
mejor resultado en comparacion con la hidrocefalia comunicante. Otras malformaciones asociadas con la
hidrocefalia pueden ocurrir en hasta el 75% de los casos, lo que proporciona una fuerte influencia en el prondstico
de los fetos afectados por esta enfermedad.'213

Uno de los puntos clave del diagnostico prenatal es la diferenciacion entre la hidrocefalia fetal y la
ventriculomegalia no hipertensiva, ya que la primera es elegible para el tratamiento intrauterino con resultados
favorables, mientras que en la ventriculomegalia no hipertensiva no se aplica dicho tratamiento.®

El diagnéstico prenatal, se realiza mediante ecografia y resonancia magnética y es confirmado al nacimiento con
ecografia, tomografia axial computada o resonancia magnética. No existen actualmente pautas estandarizadas
para su manejo y seguimiento a largo plazo.*

Figura 2. Algoritmo de diagndstico de ventriculomegalia e hidrocefalia.
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Fuente: Leiva J, Pons A. Rol de la neurosonografia en la evaluacién neurolégica fetal.14

Adaptado por: Maria Pefiaherrera et al.

217



Pefiaherrera MT/et al/Enfermeria Investiga, Investigacion, Vinculacién, Docencia y Gestién-Vol. 3 N° 4 2018 (Oct-Dic)

Ecografia

El diagnéstico prenatal de VMG es ecogréfico en el segundo trimestre de la gestacion, mediante el diametro del
asta posterior del ventriculo lateral 210 mm y el plano ecografico transventricular, que muestra las porciones
anterior y posterior de los ventriculos laterales.®*°

El enfoque perinatal estd intimamente ligado al desarrollo de la medicina materno fetal e implica una evaluacion
precoz de la anatomia del SNC fetal, utilizando como herramienta de apoyo la ultrasonografia, se debe tener un
claro conocimiento de la anatomia cerebral fetal y de los criterios diagnésticos.416

La ecografia es la técnica diagnéstica de eleccion en el estudio, ampliamente disponible y costo-efectivo, pero
operador dependiente.* Debe ser realizada por un especialista experto en la evaluacién ecogréafica avanzada del
SNC, con objetivo de comprobar el desarrollo de todas las estructuras intracraneales y de la columna vertebral en
los planos axiales, coronales y sagitales.!” El andlisis de los tres planos requiere el acceso mediante ecografia
transvaginal y transabdominal, y la realizacion de un barrido muy lento para apreciar las caracteristicas
morfométricas de todas las estructuras en planos sucesivos.*® La neurosonografia avanzada incluye la evaluacion
de la morfologia y continuidad del craneo, biometrias basicas, simetria de los dos hemisferios, evaluacion de las
estructuras de la linea media y la evaluacion del sistema ventricular (Figura 3)

Figura 3. Evaluacion de la neurosonografia avanzada.

Neurosonografia

a. Morfologiay continuidad del crdneo
e Localizacion y disposicion de las suturas.

b. Biometrias basicas
e Didmetro biparietal (DBP).
e Perimetro cefalico.
e Indice cefdlico.
c. Simetria de los dos hemisferios.
d. Evaluacion de las estructuras de la linea media
e Linea interhemisférica.
e Cavum del septum pellucidum.
e Cuerpo calloso.
e Tdlamo.

e. Laevaluacion del sistema ventricular: Incluye la morfologia y el tamaiio
de los ventriculos laterales y el tercer y cuarto ventriculos.

Fuente: B. Puerto, E. Eixarch, M. Sanz. Ventriculomegalia. Curso Intensivo En Medicina Maternofetal.1®

Adaptado por: Maria Pefiaherrera et al.

Para el diagnostico ecografico de ventriculomegalia, se realiza la medicion del diametro de los ventriculos laterales
a la altura del atrium donde descansa el glomus de los plexos coroideos; el cual se considera adecuado hasta los
10 mm, esta medida es constante a lo largo del embarazo,!'*"! es normal encontrar cierto grado de asimetria en
los ventriculos laterales del cerebro humano fetal. La técnica es sencilla, la reproducibilidad alta y el valor normal
se mantiene estable durante toda la gestacion.'! Se deben obtener los tres planos clasicos:

-Plano talamico: para medir el Diametro Biparietal (DBP), visualizar el tAlamo y el tercer ventriculo.

-Plano cerebeloso: para la visualizacion del cerebelo, cisterna magna y pliegue nucal.

-Plano ventricular: para medir los cuernos frontales, occipitales y ademas visualizar el cavum septum pellucidum.
Los criterios para el diagndstico ultrasonografico son los siguientes:

Relacién ventriculo-hemisférico (V/H)

Se encuentra por encima de valores establecidos como normales en nomogramas confeccionados. Cuando es
mayor que 0,5 es muy sugerente de hidrocefalia. Con esta medida pueden producirse falsos positivos antes de las
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24 semanas, debido a inexperiencia del observador o a una interpretacion incorrecta de los valores obtenidos, por
lo que se necesitan mediciones seriadas para llegar a un diagnéstico correcto.’

Medicién del atrium ventricular

El atrium es la porcién triangular del ventriculo lateral, conectado por la parte anterior con el cuerpo, por la
posterior con el cuerno posterior, e inferiormente con el cuerno inferior y debe ser medido en el plano axial.’® La
Sociedad Internacional de Ultrasonido en obstetricia y ginecologia, 2007, recomienda que para su medicién los
calipers se colocan al nivel del glomus de los plexos coroides, en la parte interna de los ecos generados por las
paredes ventriculares, en su zona mas ancha y alineado perpendicular al eje del ventriculo.” Por medio de esta, se
puede clasificar la VMG en tres grados en relacion a la severidad de la dilatacion:1*

e Leve: 10 £ 12 mm.
¢ Moderada: 12-15 mm.
e Severa: > 15 mm

Una diferencia mayor que 3 mm entre ambos atrium constituye un hallazgo que condiciona una observacion mas
estricta del feto.”

La problematica para el ultrasonografista se produce cuando la VMG es ligera o cuando los ventriculos tienen un
tamafio en el limite superior de la normalidad, y hay que decidir si esto representa una verdadera anomalia. La
mayoria de los fetos con VMG ligera aislada y cariotipo normal tienen buen prondstico de desarrollo normal.!

Es caracteristica la separacion de los plexos coroideos de la pared medial del ventriculo: llamado "signo del plexo
pendiente®. La distancia del plexo a la pared medial en los fetos normales es de 1-2 mm después de las 15
semanas y en estos casos mayor que 3 mm. También se observa una reduccion relativa del tamafio del plexo
coroides dentro del ventriculo lateral (normalmente el plexo llena el atrium del ventriculo).®

La ecografia transvaginal se ha utlizado en el diagnéstico y evaluacion de fetos que se encuentran en
presentacion cefdlica, este examen puede proporcionar una imagen mas nitida de las estructuras anatémicas
cerebrales.*®

Entre los signos hallados sugestivos de hidrocefalia se encuentran:

Dilatacion ventricular (indice de Evans > de 0.35).

Edema periventricular (edema intersticial).

Borramiento de surcos y giros, con mala diferenciacion entre corteza y sustancia blanca.

Signo de Mickey Mouse.

Ensanchamiento del radio de los cuernos frontales.

Atrofia cortical (hidrocefalia crénica).

Diverticulos ventriculares.

Al realizar medicién en los cuernos frontales a nivel del agujero de Monro, este sera mayor de 12 mm.
Ancho del Il ventriculo mayor de 5 mm10.

Es comUnmente aceptado que la neurosonografia fetal tiene un potencial diagndstico mucho mayor que el del
examen transabdominal estandar y es particularmente Util en la evaluacién de malformaciones complejas del SNC.
Sin embargo, este examen requiere un grado de especializacién que no esta disponible en muchos centros y el
método aln no es universalmente utilizado.!!

Segun la magnitud de la VMG se puede establecer un pronéstico inicial ya que sabemos que la asociacion con
otras anomalias se puede observar en un 6% de los casos leves y hasta en un 56% de los casos moderados y
severos. Por otro lado, las alteraciones cromosomicas se encuentran hasta en un 36% si existe otra malformacion
asociada y solo en un 3% en los casos aislados.

La resonancia magnética se ha transformado en la Udltima década, en una poderosa herramienta para la
evaluacién anatomica del feto, sin constituir un riesgo para éste. Permite precisar la anatomia fetal, el tipo de
lesidn, su extension y determinar anomalias asociadas, pudiendo ser til cuando los hallazgos ecogréficos son
ambiguos o poco concluyentes. También es Util para el seguimiento posterior al tratamiento, siendo su desventaja
el costo.*

Se debe reservar la RM para aquellos casos de VMG aislada con cariotipo normal, porque algunos defectos en el
SNC no son facilmente reconocibles por ecografia, especialmente cuando existen malformaciones corticales.'8

La resonancia magnética fetal no es superior a la ecografia, sino complementaria, sin embargo, es incierto si la
precision del diagnéstico aumenta cuando se realizan los dos procedimientos antes de la cirugia prenatal. En
algunas circunstancias, la realizacion de ambos procedimientos no es posible, y muchos casos contindan con la
cirugia después de so6lo un examen de ultrasonido.
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Hay casos en que los dos exdmenes son convincentes, por ejemplo, cuando hay signos de disrafismo.®

La RM no se debe considerar como técnica de screening antes de las 18 semanas de gestacion. Actualmente el
planteamiento mas razonable es que ambas técnicas deben estar disponibles para utilizar una u otra de forma
preferente o combinada de acuerdo con la situacion clinica.?°

La RM surge como una Util herramienta complementaria de la ecografia que permite evaluar la maduracién normal
del cerebro fetal a partir del segundo trimestre. Ademas, posee una capacidad diagnéstica de mayor precision que
la ecografia para las anomalias del desarrollo cerebral u otras patologias destructivas. Ayuda a establecer el
pronéstico y el manejo perinatal, ya que puede detectar anomalias ocultas hasta en un 50% de los casos para
determinadas indicaciones.?!

Estudios Adicionales

Amniocentesis: Se realiza a partir de la 15ta semana de gestacién para determinacién del cariotipo fetal, ya que
la VMG aumenta el riesgo de cromosomopatia incluso en su grado mas moderado, encontrdndose anomalias
cromosoémicas entre un 4 y un 14%, siendo este porcentaje mayor del 15% cuando a la VCM se le asocia
cualquier otra malformacion.?%22

Serologia de TORCH: La serologia para la deteccion del perfil TORCH (Toxoplasmosis, Otros (sifilis, varicela-
zoster, Parvovirus B19), Rubeola, Citomegalovirus (CMV), y Herpes simple en las madres tiene menor sensibilidad
y especificidad que la Reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) en liquido amniético para la determinacion de
infecciones fetales, por lo que debe ser reservada para aquellos casos en los que el cariotipo ya ha sido
determinado previamente o en los que la madre rechaza cualquier técnica invasiva.8

El diagnostico prenatal es importante para la evaluacién por un equipo multidisciplinario constituido por obstetras,
neonatoélogos, genetistas, neurocirujanos y neurélogos infantiles.?

Es importante realizar un examen ecografico seriado para evaluar progresion en la dilatacion hasta el término del
embarazo, determinar eventualmente la causa y descartar malformaciones asociadas.’

Para la mayoria de los autores la interrupcion del embarazo debe ser a término. La demostracion ecografica de
aumento progresivo del tamafio ventricular, el adelgazamiento de la corteza cerebral y un crecimiento intracraneal
anormalmente rapido pueden incitar un manejo méas agresivo. En algunos casos pese una marcada dilatacion
ventricular, es posible obtener un resultado favorable si se realiza un diagndstico y tratamiento oportuno.*!

Prondstico: El resultado postnatal depende fundamentalmente de la edad gestacional al diagndstico, el didmetro
de las astas posterior y su progresién, el sexo, el cariotipo, la serologia y la presencia de otras malformaciones
asociadas.?! Por tanto, existe la opinién de muchos autores que si la VMG no es progresiva, ni se asocia a otras
malformaciones, la probabilidad de tener un recién nacido sano es superior al 70%.2425

Seguimiento

La ecografia de seguimiento entre la 28ava y 34ava semanas de gestacion en casos diagnosticados de VMG, se
realiza para determinar su progresién o establecer alguna otra anomalia asociada.?? Los estudios que informan
sobre los resultados neonatales, en general, todos coinciden en que el resultado neonatal est4 intimamente ligado
al grado de dilatacion ventricular y por tanto peor resultado cuanto mayor es la dilatacion.??

Asi, la mayoria de los nifios tendran un desarrollo normal cuando presentan una VMG moderada de manera
aislada, y sera el tipo de anomalia asociada la que determine el prondéstico de estos nifios!*. De la misma forma,
los fetos con hidrocefalia unilateral leve que permanece estable en el tiempo, sin otras malformaciones asociadas,
tienen una sobrevida mayor al 70%.%% La incidencia de muerte perinatal o neonatal es mayor en los casos de
VMG severa y moderada (25% vs 10%), mientras que en los casos leves es equiparable a la de la poblacién
general.'* Otros aspectos importantes para el pronostico de la VMG es su evolucion durante la vida intrauterina, si
es uni o bilateral y el sexo fetal.®

Los primeros procedimientos terapéuticos neuroquirdrgicos fueron realizados por Birnholz y Frigoletto, se us6
cefalocentesis® repetidas en un feto hidrocefélico de 25 semanas; se realizaron 6 punciones transabdominales
guiadas por ultrasonido.® En 1999, Tulipan et al?’, demostraron una reversion de la malformacion de Chiari Il
después de la correccidn intrauterina del mielomeningocele fetal mediante cirugia fetal abierta, cuando se realiz
antes de la semana 26 de gestacion.?” En el 2003, Cavalheiro et al® realizaron la primera ventriculostomia
endoscopica fetal para el tratamiento de la hidrocefalia por estenosis del acueducto en un feto a las 26 semanas
de gestacién, avanzando ain mas el tratamiento, hasta que en el 2011, Adzick et al.?® publicaron los resultados de
una cirugia prenatal para corregir el mielomeningocele, llamado el estudio de manejo del mielomeningocele
(MOMS), e inauguré una fase en la que la cirugia fetal para el mielomeningocele se volvidé superior a la cirugia
posnatal. El estudio demostré una reduccion significativa en la instalacion de drenajes ventriculoperitoneales, de
82% en el grupo control a 40% en el grupo de cirugia prenatal. 5228
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En los dltimos afios se ha investigado el desarrollo de terapias celulares para enfermedades cerebrales, incluido el
deterioro neuroldgico asociado con el inicio de la hidrocefalia.?® Hoy en dia, la cirugia fetal es la base del
tratamiento y requiere el trabajo de un equipo multidisciplinario (obstetra, neurocirujano, neonatélogo, genetista,
anestesista, enfermera, fisioterapeuta, psicélogo y nutricionista, entre otros, donde cada profesional desempefia
un papel e interactia en todo momento con el tratamiento).® Nuevas directrices sobre la seleccion de pacientes
incluyen embarazo simple, cariotipo fetal normal, liquido amnidtico sin evidencia de infeccion, la ausencia de
anomalias asociadas, la dilatacion ventricular progresiva, la edad gestacional de menos de 32 semanas y la
madurez pulmonar fetal.>°

El diagndstico prenatal de la ventriculomegalia e hidrocefalia fetal, basado en el desarrollo de una buena historia
clinica, estudios de laboratorios, un buen estudio Neurosonografico y la Resonancia magnética nos permite
orientar la conducta médica acertada y la posibilidad de correccién intrauterina evitando complicaciones clinicas
mayores.

Conclusiones

Aungue la ventriculomegalia y la hidrocefalia fetal son enfermedades complejas, multifactoriales y el sistema
ventricular cambia durante el embarazo es fundamental conocer que la Ecosonografia morfologica detallada y
neurosonografia avanzada, realizada por lo menos 3 veces durante el embarazo nos permite tener una idea
concisa de la progresion. Asi como la toma de decision en forma oportuna para la correccion quirdrgica
intrauterina en el caso de tener indicacion.
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