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1. CLASIFICACION

Catdlogo Maestro: IMSS-248-09

PROFESIONALES DE LA
SALUD

Pediatria, Neurologia, Neurocirugia y Rehabilitacion.

CLASIFICACION DE

LA ENFERMEDAD

QO3 Hidrocéfalo Congénito
Q04 Hidrocefalia Asociada a otras Malformaciones Cerebrales
P52 Hidrocefalia en Hemorragia por Sangrado de Matriz Germinal en Prematuro

NIVEL DE LA ATENCION

Segundo y Tercer Nivel de Atencion

CATEGORIA DE GPC

Diagnéstico y Tratamiento.
Esta gufa no incluye la descripcion y manejo de las técnicas quirdrgicas y sus complicaciones asociadas.

USUARIOS POTENCIALES

Pediatra, Médico de Urgencias Médico-Quirdirgicas, Neurologia, Neurocirugia y Rehabilitacion

TIPO DE ORGANIZACION
DESARROLLADORA

Instituto Mexicano del Seguro Social

Coordinacién de UMAE, Divisién de Excelencia Clinica/México D.F.
Delegacién Norte/ /México D.F.

Delegacién Norte/ / México D.F.

POBLACION BLANCO

Recién nacidos de término o pretérmino hasta los 12 meses de edad, cualquier género, con hidrocefalia congénita o adquirida, sin enfermedad grave concomitante. Esta gufa
no incluye técnicas quirdrgicas, diagndstico y manejo de las complicaciones relacionadas al manejo quirdrgico, siendo este motivo de otra gufa.

FUENTE DE
FINANCIAMIENTO/

PATROCINADOR

Instituto Mexicano del Seguro Social

INTERVENCIONES Y
ACTIVIDADES
CONSIDERADAS

Diagnéstico clinico y Diagndstico diferencial
Pruebas diagndsticas
Tratamiento farmacoldgico, quirtirgico y rehabilitacion

IMPACTO ESPERADO EN
SALUD

Diagndstico oportuno y Deteccion oportuna de sintomas de alarma
Disminucion de la comorbilidad.

Referencia oportuna y efectiva

Satisfaccion con la atencion

METODOLOGIA

Elaboracion de preguntas clinicas
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia
Protocolo sistematizado de bisqueda
Revision sistematica de la literatura
Busquedas de bases de datos electronicas
Blisqueda de guias en centros elaboradores o compiladores
Blsqueda manual de la literatura
Numero de Fuentes documentales revisadas: 42
Guias seleccionadas: no se encontrd ninguna publicada en el del periodo 2000-2010
Revisiones sistematicas:4
Ensayos controlados aleatorizados: 2
Cohortes:2
Validacion del protocolo de bisqueda por la Division de Excelencia Clinica de la Coordinacion de Unidades Médicas de Alta Especialidad del Instituto Mexicano del Seguro
Social
Construccion de la gufa para su validacién
Analisis de evidencias y recomendaciones de las guias adoptadas en el contexto nacional
Responder a preguntas clinicas por revision sistematica de la literatura y gradacion de evidencia y recomendaciones.
Anexo 1

Emisidn de evidencias y recomendaciones *Ver

METODO DE VALIDACION

Validacion del protocolo de bisqueda

Método de Validacion de la GPC: Validacién por pares clinicos

Validacién Interna: Instituto Mexicano del Seguro Social/Delegacién o UMAE/Unidad Médica
Prueba de Campo: Instituto Mexicano del Seguro Social/Delegacién o UMAE/Unidad Médica
Revision externa : Academia XXXXx;:KXXXXX

CONFLICTO DE INTERES

Los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés en relacion a la informacion, objetivos y propdsitos de la presente Guia de Practica
Clinica.

REGISTRO Y
ACTUALIZACION

REGISTRO: IMSS-248-09 FECHA DE ACTUALIZACION a partir del registro 2 a 3 afios

PARA MAYOR INFORMACION SOBRE LOS ASPECTOS METODOLOGICOS EMPLEADOS EN LA CONSTRUCCION DE ESTA GUIA PUEDE CONTACTAR AL CENETEC A
TRAVES DEL PORTAL: WWW.CENETEC.SALUD.GOB.MX
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2. PREGUNTAS A RESPONDER EN ESTA GuiA

¢{Cuales son los factores de riesgo asociados para el desarrollo de los diferentes tipos de
hidrocefalia en los recién nacidos de término o pretérmino y en lactantes menores de 1 ano?
¢(Cuales son los signos y sintomas o sindromes de la hidrocefalia en recién nacidos de
término o pretérmino y en lactantes menores de 1 ano de vida?

¢{Cuales son los estudios para clinicos utiles en el diagnéstico de hidrocefalia congénita en
recién nacidos de término o pretérmino y en menores de 1 afio de vida?

(Cuales son los signos de descompensacion o de hipertension endocraneana de la
hidrocefalia en recién nacidos de término o pretérmino y en lactantes menores de 1 ano?
¢Cual es la evaluacion integral para la deteccion de comorbilidad en los recién nacidos de
término, pretérmino y en los lactantes menores de 1 aiio de vida con hidrocefalia?

¢(Cuales la terapia farmacoldgica eficaz en el manejo de hidrocefalia en el recién nacido de
término o pretérmino y en el lactante menor de 12 meses de vida?

{Cuales es el manejo quirdrgico de eleccion para la hidrocefalia en lactantes menores de 1
ano?

(Cual es el manejo de rehabilitacion que requieren los recién nacidos de término o
pretérmino vy los lactantes menores de 1 afio con hidrocefalia con y sin signos de alarma
neurologica?
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3. AsPectos GENERALES
3.1 ANTECEDENTES

Como parte del desarrollo normal del neurocraneo, se conoce que el cerebro alcanza el 90% de su
volumen esperado para la etapa adulta al afio de edad, lo que condiciona la fusion de las suturas
craneales, en condiciones de enfermedad las manifestaciones clinicas pueden ser debidas al cierre
de suturas y por lo tanto hipertension endocraneana de acuerdo al grupo etario. Ridway E 2004.

Por otra parte, la hemorragia intraventricular (HIV) es una complicacién grave en los recién nacidos
prematuros, el aumento en la supervivencia de los recién nacidos extremadamente prematuros se
asocia con hidrocefalia posthemorragia relacionado a una alta morbilidad y considerable mortalidad.
Existen diversas causas de hidrocefalia en menores de un ano, la mas comun es la congénita. La
hidrocefalia adquirida mas frecuente es la post hemorragia, la cual ha incrementado
considerablemente a consecuencia de las mejoras en los cuidados de la poblacion prematura.
Quintana G 1997, Gaskill SJ 2006.

Una vez que aparece algun de factores se presenta un aumento paulatino de la presion intra
craneana (PIC) a una velocidad que estd determinada por la produccién de liquido, la reactividad
vascular (autorregulacién) y el volumen del tejido cerebral; cuando se superan los mecanismos de
compensacion normales, el aumento de la presion es exponencial con lo que bajas cantidades de
LCR pueden condicionar importantes aumentos de la PIC.

La presion intra craneana normal varia de acuerdo a la edad e incrementa respecto a esta; un
incremento anormal dara cabida a la presencia de datos clinicos de forma aguda o crénica.
Asumimos que un lactante menor a 1 afo de vida, al tener una presion de 10 mm de mercurio
tendra hipertension endocraneana cuando esa misma presion sera normal para un nifio de 15 afios.

3.2 JuSTIFICACION

La hidrocefalia congénita se presenta con una tasa de 3 a 4 por cada 1000 nacidos vivos en Estados
Unidos y otras naciones europeas, incluyendo a los pacientes con hidrocefalia como unica alteracion
neuroldgica o como parte de un sindrome como la malformacion de Dandy Walker o de Chiari tipo
[I. Gaskill SJ, 2006. Adicionalmente, un numero creciente de pacientes pediatricos con hemorragia
intraventricular contribuyen al incremento en la frecuencia del uso de derivaciones ventriculo-
peritoneal (DVP) en afos recientes. Garton HJ 2004.

La HIV grave posee un alto riesgo de discapacidad neurolégica y aproximadamente el 50% de estos
nifos desarrollan en forma progresiva dilatacion ventricular lo que se traduce en hidrocefalia. El
tratamiento es complicado a diferencia de los otros tipos de hidrocefalia, debido a la gran cantidad
de sangre y proteinas en el LCR aunado a la inestabilidad y co morbilidad del paciente. El pronéstico
incluye la dependencia permanente al sistema de derivacion e infecciones asociadas. Whitelaw A
2007.

La derivacion ventriculo-peritoneal es el procedimiento neuroquirirgico mas frecuente en cualquier
edad y constituye la principal causa de cirugia neurolégica en edad pediatrica.

Esta guia no incluye el diagndstico y manejo de las complicaciones relacionadas al manejo
quirurgico, siendo este motivo de otra guia debida a su alta morbi mortalidad.

7
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3.2 OBJETIVOS DE EstAa Guia

e |dentificar los factores de riesgo asociados para el desarrollo de los diferentes tipos de
hidrocefalia en los recién nacidos de término o pretérmino y en menores de 1 afo
e Establecer el abordaje diagnostico y terapéutico de la hidrocefalia congénita y adquirida en
los recién nacidos de término, pretérmino y lactantes menores de 1 afio.
® Proponer la evaluacion integral recomendada para la deteccion de co morbilidad en recién
nacidos de término, pretérmino y en los lactantes menores de 1 afio de vida con hidrocefalia
e Definir los signos de descompensacion de la hidrocefalia en recién nacidos de término o
pretérmino y en lactantes menores de 1 ano
® Proponer la estrategia de rehabilitacion que requieren los recién nacidos de término o
pretérmino y los lactantes menores de 1 ano con hidrocefalia
Esta guia pone a disposicion del personal de primer, segundo y tercer niveles de atencion, las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las
acciones nacionales sobre el Diagndstico y Manejo de la Hidrocefalia Congénita y Adquirida en Los
Menores de un ano de Edad.
Lo que favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencion médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el
objetivo central y la razon de ser de los servicios de salud.

3.3 DEFINICION

Hidrocefalia, es una enfermedad que se caracteriza por incremento en el contenido de liquido
cefalorraquideo cefalico, causado por la dificultad para la circulacion, incremento de la produccion y
absorcion del mismo.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

La presentacion de la evidencia y recomendaciones en la presente guia corresponde a la informacion
obtenida de GPC internacionales, las cuales fueron usadas como punto de referencia. La evidencia y
las recomendaciones expresadas en las guias seleccionadas, corresponde a la informacion disponible
organizada segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y
tipo de resultados de los estudios que las originaron. Las evidencias en cualquier escala son
clasificadas de forma numeérica y las recomendaciones con letras, ambas, en orden decreciente de
acuerdo a su fortaleza.

Las evidencias y recomendaciones provenientes de las GPC utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una de las GPC. En la columna
correspondiente al nivel de evidencia y recomendacién el nimero y/o letra representan la calidad y
fuerza de la recomendacion, las siglas que identifican la GPC o el nombre del primer autor y el afno
de publicacion se refieren a la cita bibliografica de donde se obtuvo la informacion como en el
ejemplo siguiente:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

E. La valoracion del riesgo para el desarrollo de  2++

UPP, a través de la escala de Braden tiene una (GIB, 2007)
capacidad predictiva superior al juicio clinico

del personal de salud

En el caso de no contar con GPC como documento de referencia, las evidencias y recomendaciones
fueron elaboradas a través del analisis de la informacion obtenida de revisiones sistematicas, meta
analisis, ensayos clinicos y estudios observacionales. La escala utilizada para la gradacion de la
evidencia y recomendaciones de estos estudios fue la escala Shekelle modificada.

Cuando la evidencia y recomendacion fueron gradadas por el grupo elaborador, se colocd en
corchetes la escala utilizada después del nimero o letra del nivel de evidencia y recomendacion, y
posteriormente el nombre del primer autor y el afio como a continuacion:

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado

E. El zanamivir disminuyo la incidencia de las
complicaciones en 30% vy el uso general de
antibidticos en 20% en nifios con influenza
confirmada

la
[E: Shekelle]
Matheson, 2007

Los sistemas para clasificar la calidad de laevidenciay lafuerza de las recomendaciones se
describen en el Anexo 6.2.
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Tabla de referencia de simbol os empleados en esta guia

EviDENCIA
R RECOMENDACION
‘//R PUNTO DE BUENA PRACTICA

4.1 PREVENCION PRIMARIA
4.1.1 EriDEMIOLOGIA Y FACTORES DE RiEsGo (VER CuaDRO 1)

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

El grupo de trabajo sugiere que al identificar a una
embarazada con los siguientes antecedentes:

® exposicion a teratdgenos
e infecciones potencialmente transmitidas in

v utero
R ' i P de B Practi
e con productos previos de anencefalia y/o Puntode Buena Practica
espina bifida
Referencia a consulta externa de embarazo de alto
riesgo de su unidad o en su ausencia a un tercer nivel
de atencion para su manejo multidisciplinario

En un estudio realizado por Moore el adicionar a la

dieta 500mg diarios de folatos disminuyo Ia b

prevalencia de defectos del tubo neural en 0.78 casos [E: Shekelle]

por cada 1000 nacidos vivos (1Cgsy, 0.47 a 1.09) Moore L 2003

Adicionar folatos en las primeras 5 semanas del b

embarazo disminuyd la prevalencia de defectos del [E: Shekelle]
.y . o :

tubo neural, con reduccion del riesgo en 76% de los Moore L 2003

casos

10
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En un metanalisis realizado en Canada, el suplemento
con acido fdlico presentd un efecto protector para
hidrocefalia, con un OR de 0.37 (1Cgs¢ 0.24-0.56).

En estudio clinico controlado aleatorizado se
administré multivitaminicos que incluyé 0.8mg de
acido félico con reduccién del RR de 1.8 (IC gso 1.2-
3.38) en defectos del tubo neural.

Un estudio de cohorte realizado en Ontario, Canada
reportd la asociacion en mujeres embarazadas con
peso > 73kg, presencia de defectos de tubo neural,
prefortificacion con acido félico y fliior con un riesgo
relativo de 1.4 (IC g5, de 1 a 1.8) y posterior a la
fortificacion de 2.8 (IC g5 1.2 a 6.6), sin embargo
los autores sefalan sesgos metodoldgicos.

Un estudio multicéntrico poblacional de 13 regiones
de Europa e lIsrael investigé la asociacion entre
defectos del tubo neural y administracion prenatal de
acido folico, en 13 millones de recién nacidos con los
siguientes hallazgos:

e resultados no consistentes con la literatura, al
no encontrar disminucion de la incidencia de
los defectos del tubo neural concluyendo los
autores ausencia de impacto, sin embargo el
estudio presenta sesgos en su disefo.

Diversos estudios han demostrado consistencia en
relacion al efecto protector con la administracion de
acido folico, por lo que se debe tomar en cuenta los
sesgos de los estudios para su interpretacion.

Un estudio de casos y controles cuantifico la
holotranscobalamina como un indicador de los niveles
de vitamina B;;, demostrando que los niveles bajos
de vitamina B;; incrementa el riesgo de defectos del
tubo neural

Otros estudios han senalado la asociacion de
deficiencia de Zinc y defectos de tubo neural. En un
estudio de casos y controles se observo que al recibir
12mg/dia de Zinc redujo el riesgo de defecto de tubo
neural con un OR 0.65 (IC ¢s¢ de 0.43-0.99)
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Sin embargo otros autores no coinciden en que los lIb
niveles bajos de Zinc no se relacionan con una > [E: Shekelle]
incidencia de defectos de tubo neural Hambidge 1993
Diversos autores recomiendan la  administracion A B, C
rutinaria durante el embarazo de: [E: Shekelle]
e Acido félico Brent R 2004
e Zinc Moore L 2003
R ® vitamina B;; Ray L 2005
e multivitaminas Ray L 2007
Botto L 2005
Hambidge 1993
Czeizel AE 1999

El grupo de trabajo sugiere consultar las
recomendaciones sobre suplementacion Y
\//R prescripcion en el embarazo, de acuerdo a la guia de
practica clinica “Control prenatal con enfoque de
riesgo” del Instituto Mexicano del Seguro Social
(Julio 2009)
Existe un riesgo mayor para la hemorragia de la
matriz germinal en condiciones de:

Punto de Buena Practica

e prematurez
bajo peso al nacer
amnioitis aguda

ausencia de esquema prenatal de esteroides v
(48hr previas al nacimiento) [E: Shekelle]

anestesia general Shooman D 2009
Apgar <4 al minuto 6 < 8 a los 5 minutos

dificultad respiratoria

conducto arterioso permeable

anemia

cateterismo arterial

Se reconoce como secuelas de la hemorragia en la

matriz germinal o la hemorragia intraventricular a la:
v

[E: Shekelle]
Shooman D 2009

e destruccion de la matriz germinal

e infarto hemorragico ventricular  con
subsecuente encéfalo malasia

e hidrocefalia posthemorragia

12
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Identificar a los pacientes con riesgo para desarrollar
hemorragia de la matriz germinal, otorgando una
vigilancia estrecha ante:
Factores prenatales:

® ausencia de esquema de esteroides

® anestesia general para la asistencia del

nacimiento

® amnioitis aguda

Factores postnatales:

e prematurez y/o bajo peso al nacer D

R e Apgar <4 al minuto o < 8 a los 5 minutos [E: Shekelle]
e dificultad respiratoria Shooman D 2009
e conducto arterioso permeable
® anemia

e cateterismo arterial
Ante hemorragia en la matriz germinal o hemorragia
intraventricular buscar intencionadamente :

e destruccion de la matriz germinal

e infarto hemorragico ventricular/ encéfalo
malasia secundaria

e hidrocefalia posthemorragia

4.2 DIAGNOSTICO
4.2.1 DiaGnOsTIco Crinico (VerR Cuabro 2, 3 v 4)

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado

Piatt refiere posibilidad alta de encontrar alteracion
estructural ante la presencia de macrocefalia y
hallazgos de:

e Retraso en el desarrollo

e Signos y sintomas neurologicos v
e Signos y sintomas de incremento de la [E: Shekelle]
presion intracraneana Piatt JH 2004

e Dismorfismo y/é asociacion con anomalias
congénitas

e Falla para crecer

e Ansiedad familiar

13
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El personal médico de primer contacto: médico
familiar, pediatra debe alertarse ante la presencia de
macrocefalia en un lactante, con busqueda
intencionada de los siguientes datos clinicos, para su
evaluacion integral:

® Retraso en el desarrollo D
® Signos y sintomas neuroldgicos sugestivos de [E: Shekelle]
incremento de la presion intracraneana Piatt J.H 2004
e Dismorfismo y/é asociacién con anomalias
congénitas
e Falla para crecer
e Ansiedad familiar
Los signos y sintomas de hidrocefalia reportados en
recién nacidos y en lactantes < de 12 meses son:
e incremento anormal del perimetro cefalico
e rechazo al alimento
e vomito
e hipo actividad
e irritabilidad
e alteracion del estado de alerta
e diastasis de suturas [E: ISIPII’eIIXeIIe]
e fontanela anterior abombada Quintana RG 1997
e aumento de red venosa colateral craneal Gaskill SJ 2006
e piel del craneo tensa vy brillante Saint-Rose C 1999
® signo del sol naciente Iskandar BJ 1998
e sindrome de Parinaud: paralisis en
convergencia de los ojos
e Signo de Collier: ausencia de supraversion y
retraccion palpebral
e Signo de la “olla rajada” a la percusion
(sonido mate del craneo)
® casos graves: depresion respiratoria y postura

anormal

14
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Reconocer que la etiologia de la macrocefalia es
diversa por lo que el cuadro clinico en este grupo
etario es heterogéneo.

Aunado a lo anterior en los < 1 ano los signos y
sintomas de la hidrocefalia son inespecificos, esto

debido a condiciones propias de la etapa de lactante: C,D
e tamano de la fontanelas [E: Shekelle]
R ® cierre de suturas Quintana RG 1997
e desarrollo psicomotriz Gaskill SJ 2006
e presencia de hipertensién endocraneana la Sdint-Rose C 1999
cual puede estar compensada o [skandarBJ1998
descompensada, condicionando diversos
sindromes.

No existe en la literatura la evaluacion de riesgos para
cada uno de los signos o sintomas asociados a
hidrocefalia en < de 12 meses

Un estudio basado en el registro poblacional de
Noruega de nifos < 5 anos de edad, hospitalizados
por aumento del perimetro cefalico, durante el
periodo de 1999-2002, el cual incluyo 298

pacientes y reportd
e aumento de la circunferencia cefalica
como signo mas comun en el diagndstico de

hidrocefalia (72%), en comparacién con los I1b
pacientes con quistes (31%) o tumores [E: Shekelle]
(5%). Morten S 2009

® Los autores concluyen que el incremento de
la

circunferencia cefalica como sintoma de la
expansion intracraneal, es relevante para la
deteccion de hidrocefalia y
quistes, en especial durante los primeros 10
meses de vida.
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La hidrocefalia manifestada con aumento de Ia
circunferencia o del Perimetro Cefalico (PC) como
sintoma principal se presento:

e Edad de 4.8 meses (rango: 0-27 meses,

mediana: 4.0
meses)

e Mediana para la edad y primer examen
médico a los 8.7 meses
(rango: 0-39 meses, mediana: 7.5 meses).
Por lo tanto,
para este grupo de nifios con hidrocefalia
existio

un retraso considerable desde el inicio de los
sintomas hasta el primera contacto con el
hospital (rango: 0-30 meses, con una media:
3.9 meses; mediana: 3.0 meses).

La segunda causa de referencia mas frecuente de los

- IIb
ninos
con hidrocefalia fue: MorterEI.ES- ZSSSI;eIIe]
e nausea/ vémito en 9%, la

media para la edad del inicio en este grupo
fue de 10.0 meses (rango: 0.5 a 45 meses;
mediana: 8.5 meses),
Mediana para la edad y primer examen
médico fue de 10.8 meses (rango: 0.5 a 45
meses;

mediana: 9.5 meses). Por lo tanto, el retraso
en la atencion a partir de la nausea/ vémito
en el primer contacto hospitalario fue
significativamente mas corto para este
subgrupo de pacientes con hidrocefalia
rango (O a 5.5 meses, con una media: 0.8
meses; mediana: 0]
meses) en comparacién con los pacientes
que fueron diagnosticados por el aumento del
perimetro cefalico
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® Se menciona que la medicion del PC se
realizé en 165 nifios (95%) con hidrocefalia
durante la primera hospitalizacion, de estos
solo el (57%) 94 nifios presentaron PC en
el percentil 97.5 a diferencia de los nifios con
tumores intracraneanos en los que solo fue

. Ib
medido en
20 (35%) a su admision, de estos 7(35%) [E: Shekelle]
presentaron PC > percentil 97.5. Morten 5 2009
e De 57 ninos con tumores intracraneales, la
media para la edad para su ingreso vy
diagnostico fue de 29.5 meses con una
mediana de 31 de meses
[ ]
Frecuencia de los principales diagnosticos encontrado
por Morten en un total de 298 ninos:
e 173 (58%) con hidrocefalia como
diagnostico primario b
e 57 (19%) con tumor intracraneal [E: Shekelle]
e Hemorragia intracraneal, 35 (12%) Morten S 2009
e Quiste, 29 (10%)
e Otros 4 (1%)
[ ]
La medicion de rutina del PC durante el primer ano
de vida, auxilia primordialmente en la deteccion de
ninos con
hidrocefalia o quistes. Reconociendo que el retraso
identificado entre el inicio de los sintomas y la primer
visita médica pudiera modificarse si se sistematiza la
exploracion fisica con el PC (deteccidn temprana)
e Se demuestra que la medicion rutinaria del B
R i i e e T (g St
Morten S 2009

ingresados, por lo que esto debe corregirse
para incrementar la probabilidad diagnostica
en forma oportuna

e Considerar en la hidrocefalia, las
manifestaciones clinicas a excepcion de la
macrocefalia son tardias, esto probablemente
por las caracteristicas del craneo y el
desarrollo paulatino (permisible) en la etapa
de lactante.
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Se ha descrito que el 5% de los nifios normales
presentan un perimetro cefalico > a la percentil 95%.
No se recomienda la investigacion adicional a menos v
que exista: [E: Shekelle]
e evidencia de incremento  del PC Piatt JH 2004
(longitudinal)
e datos de hipertension endocraneana

La medicion del perimetro cefalico en forma rutinaria
es recomendable desde el nacimiento hasta los 2 afios
de edad, en que se completa el crecimiento del

sistema nervioso central. v
Debido a la trascendencia de problemas originados [E: Shekelle]
por: NOM-031-SSAz2-
¢ malformaciones congénitas 19909,
e disfuncion organica Para la Atencién a la
e alteracion genéticamente determinada Salud del Nifio 2001

Es recomendable la medicion del PC en forma
complementaria a la evaluacion del desarrollo
psicomotor.

El dato obtenido de la medicion del PC en relacion a
la edad del nifio, se compara con los patrones de
referencia especificos para conocer su crecimiento:
e utilizar la valoracién inicial (basal) y las
mediciones subsecuentes para el seguimiento

(tendencia del crecimiento longitudinal) v

[E: Shekelle]

, , o NOM-031-SSA2-
® Si el perimetro cefilico se encuentra dentro  ;ggq

de percentiles 3 y 97 se considera como valor

e control subsecuente recomendando mensual

Para la Atencién a la

normal Salud del Nifio 2001
e Si el perimetro cefalico se sitia por fuera

de los valores percentilares mencionados o
si cambia 2 canales percentilares hacia
arriba o hacia abajo, enviar a una unidad
médica especializada.
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Se recomienda que el personal médico de primer
contacto (médico familiar, pediatra, enfermera) mida
el PC desde el nacimiento hasta los 2 anos de edad,
mensualmente. Se sugiere comparar con los patrones

de referencia especificos. (Cuadros 2 y 3). Considerar B,D
el comportamiento en forma longitudinal de acuerdo [E: Shekelle]
a edad y sexo, inferir alteracion si: Morten S 2009
R e el perimetro cefalico se sitta por fuera de los  Piatt J.H 2004
percentiles 3 v o7 NOM-031-SSA2-1999.
Para la Atencidn a la

e presenta cambios de 2 canales percentilares
hacia arriba o hacia abajo
*Ambas condiciones ameritan envio a pediatria de un
segundo o tercer nivel de atencion de acuerdo a la
sospecha diagnostica.

Salud del Nifio 2001

Se sugiere seguir las recomendaciones para la
‘//R evaluacion del PC referidas en la guia de practica
clinica de “Control y seguimiento de la nutricion, el Punto de Buena Practica
crecimiento y desarrollo del nino menor de 5 afos”
del Instituto Mexicano del Seguro Social (julio 2009)
La hidrocefalia posthemorragia (obstructiva) se
presenta comunmente con las  siguientes

caracteristicas epidemiologicas: v

[E: Shekelle]
Garton HJ 2004

® recién nacido con hemorragia
intraventricular (HIV) originada en la matriz
germinal periventricular
® recién nacido prematuro con peso < de 1.5
Kg.
La HIV y la hidrocefalia posthemorragia obstructiva
puede ser sospechada con base a datos clinicos
® crisis convulsivas
e hipo actividad

e palidez o disminucion inexplicable del [E: Sl::elkelle]
hematocrito Garton HJ 2004
*Considerar que la hemorragia puede presentarse auin
en ausencia de datos clinicos o con cuadro clinico
inespecifico
En el recién nacido prematuro con peso < de 1.5Kg
debe vigilarse estrechamente el estado clinico vy
realizar estudio de escrutinio como ultrasonido D
R transfontanelar. [E: Shekelle]

Reconocer que en los recién nacidos prematuros Garton HJ 2004
menores de 1.5kg la hidrocefalia es consecuencia de
la HIV
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El riesgo de desarrollar hidrocefalia en recién nacidos
prematuros con peso < de 1.5Kg esta relacionado al
grado de severidad de la HIV:

e HIVGradol: 5%

e HIV Grado Il: 15%

e HIV Grado llI: 35%

e HIV Grado IV: 90%
A los recién nacidos prematuros con peso < de 1.5Kg
identificar la presencia de HIV por ultrasonido
transfontanelar (USGT). La vigilancia en los nifios
con dilatacion ventricular posthemorragica se sugiere
por USGT 2 veces por semana
La hidrocefalia ligada al cromosoma X presenta los
siguientes datos:

® recién nacido del sexo masculino
macrocefalia
paraparesia o cuadriparesia espastica
flexion-aduccion de pulgar

recurrencia de casos (alta tasa de recidiva)

Ante la sospecha de hidrocefalia ligada al cromosoma
X, solicitar inter consulta a genética para evaluacion y
consejo genético

v
[E: Shekelle]
Garton HJ 2004

D
[E: Shekelle]
Garton HJ 2004

v

[E: Shekelle]
Graf WD 2008
Gluf WM 2002

D
[E: Shekelle]
Graf WD 2008
Gluf WM 2002

4.2.2 SicNos DE ALARMA PARA DANO NEUROLAGICO (VER

CuADRO 5, 6 v 7)

Evidencia / Recomendacion

La macrocefalia con signos vy sintomas de
hipertension endocraneana es altamente sugestiva de
hidrocefalia descompensada

Los signos y sintomas de incremento en la presion
intracraneal son indicaciones de valoracion urgente
por neurocirugia.
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La deteccion de los signos de alarma para dano
neuroldgico se realiza a través de la evaluacion del
neurodesarrollo en forma secuencial y sistematizada

de los siguientes aspectos: v
e Postura y movimiento [E: Shekelle]
® tono muscular Tumer-Stokes L 1998
e reflejos primitivos Torres A 1990
e reflejos miotaticos Benavides G 1985
e conductas del desarrollo en sus 4 areas:

motora gruesa, motora fina, adaptativo-
social y lenguaje.

En los recién nacidos buscar intencionadamente los

siguientes signos de alarma: v

[E: Shekelle]

e Cabeza constantemente hacia atras
Torres A 1990

e Tono muscular disminuido

En los lactantes de 3 meses de edad buscar

intencionadamente los siguientes signos de alarma: v
e Manos empuiiadas [E: Shekelle]
e Atrapamiento del pulgar Torres A 1990

e Antebrazos en pronacion

En los lactantes de 5 meses de edad buscar

intencionadamente los siguientes signos de alarma: v
e Piernas juntas y dificiles de separar [E: Shekelle]
e Apoyo de los pies en punta Torres A 1990

e Ausencia de rodamientos

Signos de alarma neuroldgica a cualquier edad:

e Alteracion en la succion

e Alteracion en el llanto y falta de consuelo v
® Presencia de asimetria en postura o [E: Shekelle]
movimiento Torres A 1990

e Alteracion del tono muscular Tumer-Stokes L 1998

Se han publicado otras clasificaciones de signos de
dano neuroldgico en el primer ano de vida, antes de
establecer un diagnéstico definitivo de PCI
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Los signos patoldgicos en el tono muscular son:
v

[E: Shekelle]
Benavides G 1985

e Hipotonia
e Hipertonia
®  Fluctuante

Los signos patoldgicos relacionados a los reflejos

primitivos:
v

[E: Shekelle]
Benavides G 1985

® Presentacion asimétrica

® Presencia o ausencia antes o después del
tiempo esperado

® Reflejos miotaticos: ausentes o alterados

Los signos patoldgicos en la postura:
® Incompatibilidad en decutbito prono
e Cabeza en hiper extension
Miembros superiores
® Brazo en rotacion interna, codo en extension,
antebrazo en pronacion continua

e Manos empunadas después del 2 mes del

nacimiento
v

[E: Shekelle]
Benavides G 1985

e Pulgar en aduccion
Miembros inferiores:

e Postura en batracio
e Patron en tijera

® Flexor plantar persistente

Asimetrias:
® cabeza
® tronco

e extremidades
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Reflejos patoldgicos, patrones estereotipados de
movimiento y de conducta:

e Temblory /o sobresaltos

Clonus

Crisis convulsivas

Incoordinacion

Alteraciones en el patron succion-deglucion
Anormalidades en el llanto

Patrones de movimiento en bloque

Adquisicion temprana de conductas con
alteracion en la calidad y patron de las
mismas.

Alteracion de estados funcionales:

e Irritabilidad constante \V]

e Hiper excitabilidad [E: Shekelle]
e Hipo actividad Benavides G 1985
e Estado de alerta deficiente

e Incapacidad de prestar atencion

[ ]

Patron alterado de suefio-vigilia

e Trastornos de sensopercepcion
Reaccion inadecuada a estimulos:
e tictiles
e visuales
e auditivos
Oculares:
e Desviacion de la mirada conjugada o
desviacién ocular
e Nistagmus
e Estrabismo

Se sugiere que el médico de primer contacto evalue el
neurodesarrollo, sin omitir ninguno de sus
componentes. La deteccion de los signos de alarma
neuroldgica en:

® somatometria [ th lle]
E: Shekelle
e postura
. fono lar Tumer-Stokes L 1998
Torres A 1990
R * reflejos primitivos Benavides G 1985
e reflejos miotaticos Graham J 1986

e conductas del desarrollo
Reconociendo en forma temprana los signos de
alteracion neuroldgica para canalizar a medicina de
rehabilitacion en busca de evitar secuelas como la
paralisis cerebral infantil.
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Los signos de alarma para dafo neuroldgico pueden
estar presentes desde etapas tempranas, hasta la
estructuracion del dafio neuroldgico, como en la
paralisis cerebral infantil, la cual es un estado de
discapacidad fisica, social y/o psicoldgica, cuya
gravedad depende del grado de lesion.

En los pacientes con hidrocefalia congénita vy
adquirida se requiere un manejo multidisciplinario por

v
[E: Shekelle]
Augustovski F 2007
Graham J 1986
Torres A 1990

parte de:
e pediatria
\//R ¢ neurologia
e neurocirugia Punto de Buena Practica

¢ medicina de rehabilitacion
En busca de limitar el dafio (secuelas) por lo que el
equipo médico decidira, de acuerdo al estado clinico
del paciente (estabilidad), el momento del inicio de la
terapia de rehabilitacion.

4.2.3 PrRUEBAS DIAGNOSTICAS PRENATALES Y POSTNATALES DE
HIDROCEFALIA

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
Se prefiere en neonatos y lactantes con suturas
abiertas la ultrasonografia transfontanelar. Con las

ventajas de: v
e realizar al lado de la cama del paciente, [E: Shekelle]
inclusive en la Unidad de Cuidados Intensivos  Gaskill SJ 2006
® sin exposicion a la radiacion ionizante Shooman D 2009

e disponibilidad del recurso, esto permite que
los ninos sean examinados de forma

inmediata.
Son utiles para la confirmacion diagndstica de
hidrocefalia: v
e ultrasonografia transfontanelar [E: Shekelle]
e tomografia computarizada Gaskill SJ 2006

® resonancia magnética
Considerar el (USG) abdominal prenatal el mejor
método por su:

e alta sensibilidad para malformaciones D
R congénitas mayores . [E: Shekelle]
Gaskill SJ 2006

prueba no invasiva y disponible
ba ‘ Shooman D 2009
ajo costo

sin exposicion a la radiacion

seguimiento con ultrasonografias seriadas
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Se ha establecido en Estados Unidos de

Norteamérica el USG transfontanelar como la

modalidad de imagen cardinal para el escrutinio y

diagnoéstico de la hemorragia de la matriz germinal

(HMG) / hemorragia intraventricular (HIV). Por lo

que la tomografia computarizada (TC) y resonancia

magnética (IRM) se usan como herramientas v
complementarias. [E: Shekelle]
En los lactantes con suturas cerradas la tomografia de  Shooman D 2009
craneo y la resonancia magnética pueden ser utiles en  Leviton A 2007
la investigacion de hidrocefalia y su etiologia. Gaskill SJ 2006
La clasificacion de HIV por Papile (1978) se

desarroll6  originalmente para la  tomografia

computarizada (TC) sin embargo ha sido adoptado

por los médicos ecografistas y se acepta para su

clasificacion a pesar de sus limitaciones.

e Para el diagndstico de HIV el USG muestra
una alta sensibilidad (91%) vy especificidad
(81%)

e EI USG transfontanelar identifica la
hemorragia  parenquimatosa con una
sensibilidad 82% vy especificidad 97%

e El diagndstico de hemorragia de la matriz
germinal (HMG) es dificil por USG
transfontanelar con una sensibilidad de 61%
y especificidad del 78%

Se ha senalado la utilidad de la asociacion de USG
transvaginal y abdominal en el segundo trimestre de
embarazo para la deteccion de malformaciones

v
[E: Shekelle]
Shooman D 2009

fetales, con un incremento en la sensibilidad de la
ambas pruebas para defectos de la cabeza, se [E: Shekelle]
reporto: Timor-Trish | 2009

e 118 (0.57%) de malformaciones craneales
en 20,465 mujeres entre las semana 13 y
14 de gestacion

. . . A, D

Si se cuenta con el recurso realizar la asociacion del [E: Shekelle]

R USG transvaginal y abdominal para la deteccion de _. .
. . - Timor-Trish | 2009
defectos prenatales, sin embargo no se identifica cual .
es la poblacion con mayor riesgo/ beneficio Gaskill 5J 2006
P yorriess Piatt JH 2004

La clasificacion de HIV por Papile adoptado para el D

manejo y prondstico, ha sido motivo de revision por [E: Shekelle]
R it con el romiiicn por 1o qoe o wias Shoomon 02009

se debe tomar en cEenta estas’ (l:)onside?aciones Leviton A 2007

) Gaskill SJ 2006
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En mujeres sin antecedentes de malformacion en
productos previos, el ultrasonido (USG) prenatal

. ., I
realizado entre la 13 y 14 semanas de gestacion, b
. [E: Shekelle]
posee una sensibilidad de 79 % para detectar Taipale P 2003
defectos, con incremento hasta el 95% para defectos P
mayores, como la hidrocefalia
En los casos prenatales de hidrocefalia detectados por
. : . . v
USG abdominal, se aconseja realizar estudio de
. -, \ [E: Shekelle]
resonancia magnética (RM) a partir de la semana 13
) © o Hansen AR 2004
de gestacion con el objetivo de establecer el grado de
lesion y como auxiliar en el tratamiento a elegir.
: . . B,D
Se recomienda realizar el USG prenatal de rutina
R [E: Shekelle]
entre la semana 13 'y 14, buscando .
intencionadamente datos de hidrocefalia Taipale P 2003
' ' Hansen AR 2004

Con el USG prenatal con diagndstico de hidrocefalia
se sugiere referir a la consulta de embarazo de alto
‘//R riesgo  que le corresponda y al servicio de Punto de Buena Practica
neurocirugia para evaluar la realizacion de la RM, en
caso de contar con el recurso.

La tomografia de craneo o la resonancia magnética D

R son recomendadas en el paciente con suturas [E: Shekelle]
cerradas clinicamente estables para la definicion del ~ Gaskill SJ 2006
diagnostico y la probable etiologia. Piatt JH 2004

No existe prueba de laboratorio util para detectar
hidrocefalia.

\//R Debido a que no existen pruebas dtiles de laboratorio
para el diagndstico de hidrocefalia no se recomienda
su uso salvo cuando se requiera confirmar etiologia
infecciosa o hemorragica

Punto de Buena Practica
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Diversos estudios recomiendan vigilancia estrecha de
los recién nacidos prematuros que requieran de
cuidados intensivos o que muestren
alteraciones neuroldgicas:

e realizar USG transfontanelar durante los 3
primeros dias de VEU y posteriormente 1
vez por semana durante 4
semanas, como escrutinio.

e Con diagnoéstico de HIV, el USG
transfontanelar se recomienda realizar 2
veces por semana, con mediciones
ventriculares, concomitante a la medicidn
del PC diariamente.

e El USG transfontanelar
de seguimiento, se realiza 2 veces por
semana hasta la resolucion de la dilatacion
ventricular y en caso de progresion de la
dilatacion ventricular se debe evaluar realizar
con una mayor frecuencia

4.3 TRATAMIENTO
4.3.1 TRATAMIENTO QUIRURGICO

Evidencia / Recomendacién

La derivacion ventriculo peritoneal es un
procedimiento que requiere evaluar previo a su
instalacion:

e etiologia de la hidrocefalia

® criterios de eleccion de rango de presion

e tipos de valvulas
Se ha reportado un alto niimero de complicaciones en
manos inexpertas por lo que requiere de una
adecuada preparacion.

En la actualidad el tratamiento definitivo para la
hidrocefalia en los lactantes es la derivacion
ventriculo peritoneal.

El tratamiento de la hidrocefalia posthemorragia es
diferente a los otros tipos de hidrocefalias debido a la
gran cantidad de sangre y proteinas en el LCR,
combinado con el tamano pequeiio de los ventriculos
e inestabilidad del paciente.

El tiempo adecuado para la cirugia es cuando el
recién nacido pretermino excede a los 1500gr vy la
cuantificacion de proteinas en LCR se encuentre por
debajo de 200mg/dL.
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El factor mas importante para disminuir las
complicaciones mecanicas relacionadas con el sistema
derivativo depende de la eleccion del sistema
apropiado.

De forma inicial conviene tomar en cuenta la presion

normal de LCR del paciente de acuerdo a su edad:
v

[E: Shekelle]
Rekate HL 1994

e valvulas de presion baja son utiles para los
recién nacidos y lactantes

e valvulas de presion media recomendadas
para pacientes preescolares y escolares

e valvulas de presion alta se reservan para los
pacientes con tumores de fosa posterior o
pacientes con episodios de sobre drenaje con
valvulas de presion media.

[ ]

El neurocirujano debe evaluar en forma integral al
paciente con hidrocefalia previo a la realizacion de la
derivacion ventriculo peritoneal y considera:

e momento adecuado para la cirugia:

pretérmino con peso > 1500gr y proteinas D
en el LCR < de 200mg/dL. [E: Shekelle]
R e En los diferentes tipos de hidrocefalia la Gaskill SJ 2006

eleccion del sistema derivativo es de acuerdo  Saint-Rose C 1999
a las caracteristicas y edad del paciente Rekate HL 1994
resultando el factor mas importante para Shooman D 2009
evitar las complicaciones mecanicas.

e Es recomendable que el procedimiento se
realice por personal experto para disminuir la
probabilidad de complicaciones.

En los pacientes con hidrocefalia, la eleccion de la
presion del sistema de derivacion ventriculo-
peritoneal es de acuerdo a la medicion de la presion

v R intraventricular. En la practica clinica en la mayoria de

/ los neonatos con HIV subependimaria abierta al Punto de Buena Practica

ventriculo se utilizan valvulas de derivacion de
presion baja (< a 50mm de H,0), algunos de estos
pacientes pueden presentar complicaciones tardias
como: sindrome de sobre drenaje.

Es posible evitar en el 25% de los nifios con

. . . ., v
eomcion de LeR, | o roarrente e relion uny _[E:Shekelle]
! p Kramer LC 2008

“buena evaluacién de cada caso”
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No se recomienda realizar la derivacion ventriculo
peritoneal en nifios con hidrocefalia post hemorragia
con evidencia de ventriculomegalia y ausencia de
datos francos de hipertension endocraneana

Los pobres resultados a largo plazo en los pacientes
con hidrocefalia post hemorragia pueden involucrar:

e Elevado nivel de proteinas en LCR, asociado a
una tasa mas elevada de obstruccion del
sistema de derivacion

e Inmadurez del sistema inmune lo cual
favorece infeccién asociada al sistema de
derivacion ventriculo peritoneal

e Fisiologicamente con presion intracraneal
baja, lo que requiere de dispositivos
especiales.

La disfuncion valvular es la  complicacion mas
frecuente. Se calcula que cada nino intervenido
requerira en promedio de 1.5 a 2.5 recambios de
sistema durante los primeros 10 afios de vida.

La disfuncién pueden ser:

® mecanica (por obstruccion, desconexion o
fractura del sistema)

e por rango de presion (opone una resistencia
mayor o menor a la deseable para el
paciente)

® secundarias a infeccion, se refiere tasas de
infeccion entre el 5-15% en el pretermino
con HIV.

Considerar que la complicacion mas frecuente es la
disfuncion valvular. Entre ellas sospechar:

® mecanica
® rango de presion inadecuada
® asociadas a infeccion

Diferentes autores recomiendan la puncién lumbar o
los drenajes ventriculares repetidos tempranos como
una manera de evitar la progresion de la hidrocefalia y
proteger el cerebro de los cambios de presion.

Se refiere que el riesgo de hidrocefalia y por ende Ia
necesidad de derivacion ventriculo peritoneal podria
reducirse mediante la extraccion de proteina y sangre
en el liquido cefalorraquideo.
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Estudio retrospectivo en recién nacidos preterminos

con edad gestacional media de 27 + / -3.3 semanas y

media para el peso al nacer de 1192 + / -660g, la, llb
encontrando beneficio con procedimiento inicial de [E: Shekelle]
drenaje del LCR por medio de reservorio, seguido por Willis B 2009

la colocacion del sistema de derivacion del LCR

permanente

Sin embargo, en controversia con lo anterior, no
existe evidencia robusta que sustente el uso de
derivacion temprana del liquido cefalorraquideo
mediante puncién lumbar o drenaje ventricular en
nifnos con hidrocefalia en la reduccion de riesgo de:

la
[E: Shekelle]
Whitelaw A 2008

e dependencia de derivacion
e discapacidad multiple
e muerte

Se asocio6 el uso de derivacion o puncion repetidas
con aumento en el riesgo de infeccion de sistema
nervioso central (SNC).

Coincidiendo diferentes autores en el reporte de tasas
de infeccion entre 5.4 y 7.1 en recién nacidos
preterminos con drenaje ventricular externo,
refiiendo que es importante diferenciar la
contaminacion por ausencia de manifestaciones
clinicas y hallazgos de laboratorio.

Se senala como otro problema, el sobre drenaje y el
desarrollo de higromas subdurales, que quizas puedan
evitarse con un control cuidadoso de la presion
intracraneana.

la, Il
[E: Shekelle]
Whitelaw A 2008
Shooman D 2009
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Con la evidencia actual no es posible recomendar la
derivacion de LCR en forma temprana por medio de
puncion o drenaje ventricular en nifnos con
hidrocefalia compensada debido a:
e ausencia de beneficio en relacion al dano
neuroldgico
e dependencia a la derivacion
e ausencia de diferencia en discapacidad
comparada con el riesgo de infeccion del
SNC.
Se recomienda en los nifios con hidrocefalia post HIV
individualizar y evaluar el:
® inicio con drenaje ventricular externo
(ventriculostomia) hasta la disminucidn de
proteinas en el LCR.
* Identificar complicaciones asociadas a los
procedimientos como son:
e infeccion
e defectos en la piel
e higroma subdural
e fistulas de LCR

El neurocirujano debe evaluar en forma individual a
los lactantes con hidrocefalia sin etiologia
determinada con  hipertension  endocraneana
sintomatica candidatos a extraccion de liquido
cefalorraquideo por punciéon lumbar o drenaje
ventricular
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La tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) para el
tratamiento de la  hidrocefalia  permanece
controversial en nifnos < de 2 anos, una serie de casos
reporto:
e 21 pacientes tratados con TVE, media para
la edad: 6.7 meses, (rango de 9 dias a 15
meses) y 16 pacientes < 1 afio
® Etiologia de hidrocefalia: estenosis del
acueducto (8 pacientes) y otras anomalias
congénitas (4 pacientes), posthemorragia
(3 pacientes) e hidrocefalia relacionada a
tumor (3 pacientes).

1
[E: Shekelle]

: ., Baldauf J 2007
e 2 pacientes presentaron obstruccion por

infeccion y uno con disfuncion.

e TVE con éxito en 9 nifios, con seguimiento
promedio de 26.2 meses. A diferencia de
12 pacientes con promedio de seguimiento
de 3.3 meses para la realizacion de otro
procedimiento quirurgico, 10 de ellos eran
<1 afo.

e tasa de éxito 43% en nifios de 2 afios y
37.5% en nifios < 1 afio con mejoria por
TVE

e La utilidad de la TVE en ninos con
hidrocefalia depende de la edad (>1 afio) y
la etiologia (estenosis del acueducto)
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El objetivo de una cohorte retrospectiva fue
identificar el riesgo de fallas asociada a TVE en ninos
con hidrocefalia:
e entre 1999 - 2007, 368 TVE se realizaron en
350 pacientes (165 < 18 afios de edad)

e causas de hidrocefalia: tumor (53%),
estenosis del acueducto (18%) y hemorragia
intracranial (13%)

® mediana para el seguimiento: 47 meses
(rango 6-106 meses) y tasa de éxito de
68.5% (252 de los 368 procedimientos).

e Nifios < 6 meses presentaron 5 veces mas
riesgo de falla a la TVE en comparacion con
ninos de > edad, con Razén de riesgo
ajustada 5.0 (IC gs9 2.4-10.4; p<0.001). Y
en la hidrocefalia cronica con Razon de riesgo
ajustada 6.3 (IC g5 2.5-15.0 p < 0.001)
con riesgo mayor de fracaso en comparacion
con otras etiologias

1
[E: Shekelle]
Sacko O 2010

e La mayoria de la fallas (97%) ocurrieron
entre los 2 meses y el procedimiento inicial.

® La tasa global de morbilidad fue 10%.

e ETV reduce el numero de derivaciones y
admisiones hospitalarias por falla, con menor
costo

® Se report6 un porcentaje de éxito del 46.4%
(13/28) en pacientes sometidos a
endoscopia con perforacion del piso del
tercer ventriculo, independientemente de la
causa de la hidrocefalia en pacientes < de un
ano de edad.
e Se senala que la estenosis del acueducto en
ninos < de un ano, con este procedimiento il
asciende a 53.8% (7/13) de éxito [E: Shekelle]
e Consistentemente O’Brien publicé una serie Koch-Wiewrodt D 2006
de casos en nifos < de 1 afo con hidrocefalia
de diferentes etiologias con 46% de éxito
con endoscopia con perforacion del piso del
tercer ventriculo.
Se debe considerar que los estudios senalados son
observacionales
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. . Cc,D
No se cuenta con evidencia robusta que sustente [E: Shekelle]
como tratamiento la endoscopia con perforacion del N
R , P P Koch-Wiewrodt D 2006
tercer ventriculo en los lactantes < de 1 ano con
. . .. . o~ Sacko O 2010
hidrocefalia, evaluar en forma individualiza a los nifos
. Baldauf J 2007
con estenosis del acueducto
4.3.2 TRATAMIENTO MEDICO
Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
e Un meta-analisis comparo el uso de
acetazolamida y furosemide vs. tratamiento
de sostén sin identificar cambio significativo
en la mortalidad.
e Libenson no reporté ninguna muerte en 16 la
pacientes. [E: Shekelle]

® El grupo de estudio de Dilatacion Ventricular  yhitelaw A 2008
Post-Hemorragica (PHVD por sus siglas en
inglés) fallecieron 18/88 en el grupo de
tratamiento con diurético comparado con
11/89 en el grupo control, con un RR tipico
de 1.65 con un IC g5¢: 0.83-3.3

En el estudio de Libenson 1999
e Sederivé a 1/10 en el grupo de tratamiento

y 3/6 en control la
En el grupo de dilatacion Ventricular Post- [E: Shekelle]
Hemorragica: Whitelaw A 2008

e Sederivé a 43/88 en grupo de diuréticos vs.
40/89 en grupo control con un RR tipico de
1.01 con un IC g5¢: 0.74-1.37
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En ambos estudios no se demostré diferencia en el
manejo de la hipertension endocraneana entre los
grupos de tratamiento con doble diurético o grupo

control en relacién a las maniobras: la

[E: Shekelle]

®  puncion transfontanelar Whitelaw A 2008
itelaw

e puncion lumbar o drenaje ventricular
® retraso psicomotor, alteraciones motoras
puras, aisladas o en conjunto

e Dos ensayos clinicos; uno asignd al azar 16
pacientes y el otro 177. Ninguno mostro
una reduccion en el riesgo de derivacion
ventriculo peritoneal o de muerte con el uso
de acetazolamida y furosemida.
e El ensayo con tamafo de muestra mas
grande mostré6 que el tratamiento con
acetazolamida y furosemida produjo un
aumento limitrofe en el riesgo de desarrollar
alteraciones motoras a un afo (RR 1.27,
ICos0: 1.02 a 1.58, ICgs94 0.02 a 0.31), sin I
afectar significativa.mente el riesgo para el [E: Shekelle]
dlesenlacle comblnadlo de retraso, Whitelaw A 2008
discapacidad o alteraciones en la esfera
motora entre aquellos que sobrevivieron, o
el riesgo para el desenlace combinado de
muerte, retraso, discapacidad o alteraciones
aun ano.
e El ensayo con mayor niimero de pacientes
mostré que el tratamiento con diuréticos
aumento el riesgo de nefrocalcinosis en el
grupo PHVD (RR 5.31, ICos, 1.90 a 14.84;
ICos. 0.09 a 0.29). Un metanalisis fue
consistente con este resultado.

Se evalud en prematuros <32 semanas de gestacion

con hidrocefalia y peso al nacer promedio de 1010g,

la asociacion con nefrocalcinosis.

En el analisis multivariado se encontré como factor i
de riesgo independiente el uso de furosemida por [E: Shekelle]
encima de 10 MG/ Kg. de peso corporal, con un Gimpel C 2010
riesgo 48 veces mayor (ICgs de 4,0 a 585, p <0.01)

para nefrocalcinosis.

Los autores consideran a la comorbilidad y Ia

polifarmacia como factores asociados a desarrollar

nefrocalcinosis.
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No existio diferencia significativa en el riesgo de
infeccion en ambos grupos:
e 13/88 la desarrollaron en el grupo de
tratamiento
e 11/89 en el grupo control con un RR 1.2 y
un ICgs59: 0.57-2.52.

e 6/10 pacientes en el grupo de manejo con la
diuréticos se suspendio el tratamiento por [E: Shekelle]
rechazo al alimento y  trastorno Whitelaw A 2007

hidroelectrolitico

® 2 casos presentaron acidosis y falta de
respuesta

e el trastorno hidroelectrolitico implico

suspension del tratamiento con un RR de
47.5 con una IC g59: 2.93-770.6

La acetazolamida y furosemide no han demostrado

mejoria en:
e Mortalidad
e Tipo de tratamiento a seguir: derivacion la
ventriculo periF?neaI, puncié.n [E: Shekelle]
transf.ontanelar, puncion lumbar o drenaje Whitelaw A 2008
ventricular

® Pronostico: desarrollo psicomotriz
Por lo que no se recomienda su uso para el manejo de
la hidrocefalia post hemorragia

La acetazolamida y el furosemide se han asociado a
un riesgo incrementado de:

e trastorno hidroelectrolitico y desequilibrio

acido base la
e nefrocalcinosis [E: Shekelle]
) . Whitelaw A 2008
* infeccion Gimpel C 2010
e riesgo limitrofe de lesiones motoras al afo
de edad

La terapia con acetazolamida y con furosemida no es
efectiva ni segura para tratar la hidrocefalia
posthemorragia.
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Un meta analisis que incluyo 10 ensayos clinicos
controlados con 740 neonatos con el objetivo de
evaluar el uso de fenobarbital para la prevencion de la
HIV e hidrocefalia, demostro:

e heterogeneidad para el resultado de desarrollo
de HIV, sin diferencias entre el grupo tratado con
fenobarbital y el grupo control para el desarrollo
de HIV (riesgo relativo: 1.04, 1Cgsq: 0.87-1.25)

e HIV grave (riesgo relativo: 0.91, 1Cosy. 0.66-

1.24)
e dilatacion ventricular posthemorragia (riesgo la
relativo: 0.89, ICose: 0.38- 2.08) [E: Shekelle]

e deficiencia grave del desarrollo (riesgo relativo: Whitelaw A 2008
1.44, 1Cosy: 0.41- 5.04)

e muerte antes del alta hospitalaria (riesgo
relativo: 0.88, 1Cose;: 0.64 — 1.21)

e tendencia coherente hacia un mayor uso de
asistencia mecanica a la ventilacion en el grupo
tratado con fenobarbital, (riesgo relativo: 1.18,
ICos9: 1.06-1.32; diferencia de riesgos 0.129;
ICos0: 0.045,0.213),

e sin diferencias significativas en el desarrollo de
neumotarax, acidosis o hipercapnia.

El fenobarbital administrado en neonatos prematuros

no demostro ser eficiente en la prevencion de la HIV

ni en el desarrollo de hidrocefalia por lo que no se

recomienda como profilaxis. Con la presencia de los A
R siguientes efectos secundarios: [E: Shekelle]
. Hipotension Whitelaw A 2008
. Mayor dependencia a la asistencia a

la ventilacion
° Déficit del desarrollo

El tratamiento de la HIV en recién nacidos
preterminos, es complejo en comparacion a los otros
tipos de hidrocefalia por:

e gran cantidad de sangre y proteinas en el LCR la
® inestabilidad del paciente [E: Shekelle]
e dependencia permanente del Whitelaw A 2007

sistema de derivacion, 2 ECC reportaron
derivacion ventricular en 67% y 52% de los
ninos.
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En un estudio multicéntrico de 4 centros
hospitalarios 70 recién nacidos pretermino con HIV
se aleatorizo el drenaje, irrigacion vy terapia
fibrinolitica (con el objetivo de suprimir localmente:
sangre y citoquinas) vs. la terapia estandar:

e 34 nifos asignados al drenaje, irrigacion y
terapia fibrinolitica, fallecieron 2; 13 fueron
sometidos a cirugia de derivacién (derivacion
) muertos: 44%) vs. 36
preterminos asignados a la terapia estandar,
5 murieron y 14 se sometieron a la

derivacidon (muertos o derivacién: 50%) la, 1
diferencia no significativa. [E: Shekelle]
e 12 de 34 recién nacidos (35%) Whitelaw A 2007

con drenaje, irrigacion y tratamiento Shooman D 2009
fibrinolitico con
HIV secundaria en comparacion con 3 de 36
recién nacidos (8%) en el
grupo control.

La HIV secundaria se asocio a un riesgo

incrementado de hidrocefalia y

derivacion, y a mayor numero de transfusiones

sanguineas.

La HIV secundaria es uno de los principales factores
que contrarrestan los posibles efectos terapéuticos
del drenaje, irrigacion y tratamiento fibrinolitico

El tratamiento con drenaje, irrigacion y terapia
fibrinolitica para la HIV en los recién nacidos

preterminos no es una terapia recomendada por no A, C
ser efectiva en el curso clinico: [E: Shekelle]
R e Al no disminuir la derivacion ventricular y la Whitelaw A 2007
muerte. Shooman D 2009

e efectos asociados como: HIV secundaria y
mayor nimero de transfusiones sanguineas

No se recomienda su uso rutinario por no demostrar
efectividad o mejora con las siguientes intervenciones
en los lactantes con HIV y /o hidrocefalia:

v e drenaje, irrigacion vy tratamiento con ,
/R e e Punto de Buena Practica
fibrindlisis
® puncion lumbar vy ventricular repetidas
® uso de acetazolamida y
furosemida
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4.3.3 TRATAMIENTO MEDICcO DE REHABILITACION

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

La deteccion oportuna de signos de alarma o de

datos de alteracion neuroldgica, permite iniciar un

tratamiento de rehabilitacion para alcanzar un

desarrollo psicomotor normal y asi limitar las

secuelas neuroldgicas.

El manejo de rehabilitacion debe de ser

multidisciplinario:

e terapeuta fisico I, IV

e terapeuta ocupacional [E: Shekelle]
e terapeuta de lenguaje Semiyen JK 1998

® especialistas en educacion especial

® psicologo

e médico de rehabilitacion.

El médico de medicina de rehabilitacion es el
responsable de coordinar el programa de actividades
este grupo, este se adecua de acuerdo a la respuesta
clinica del paciente

El médico especialista en medicina de rehabilitacion

debe individualizar el programa de rehabilitacion de [E: StheIIe]
R acuerdo a los datos clinicos que presentan los L
. = . . Semiyen JK 1998
pacientes < de 1 ano con hidrocefalia.
Se sugiere que el protocolo de rehabilitacion se Torres A 1990
5 q P Benavides 1985

estructure en forma secuencial.
Un factor de riesgo adicional para el desarrollo de
\//R alteracion neuroldgica del paciente con hidrocefalia,
es la prematurez, por lo que el tratamiento de Punto de Buena Practica
rehabilitacion debe ser preventivo y dirigido con
seguimiento calendarizado

La clasificacion para alteraciones del desarrollo
psicomotor en el nifio < de 1 ano de edad, es la
siguiente: v
[E: Shekelle]
NOM-031-SSA2-1999

Para la Atencion a la
e Limitrofe, si no ejecuta todas las conductas sqjud del Nifio. Febrero de

correspondientes a su edad cronoldgica, pero 2001
si a la inmediata anterior.

e Normal, si ejecuta todas las conductas
correspondientes a su edad cronoldgica.

e Anormal, si no ejecuta todas las conductas
correspondientes a su edad; ni las conductas
correspondientes a la inmediata anterior.
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Se debe mantener el control subsecuente, de acuerdo
con los siguientes hallazgos:

e Si el desarrollo corresponde a su edad, se dara
orientacidon sobre técnicas de estimulacion
para favorecer el desarrollo y se citara a
consultas subsecuentes con la periodicidad

que establece la Norma oficial. [ “}1 elle]
E: Shekelle
e Si el desarrollo no corresponde a su edad, NOM-031-SSA2-1999

pero si a la inmediata inferior, se dara
orientacion para favorecer el desarrollo del
lactante con cita subsecuente a las
semanas siguientes; si no logra mejoria,
enviar a unidad médica especializada para su
atencion oportuna.

Para la Atencidn a la
Salud del Nino. Febrero de
2001

e Si el desarrollo no corresponde a su edad, ni a
la inmediata inferior, se le derivara en forma
inmediata a una unidad médica especializada
para su atencion.

De acuerdo a la evaluacion del desarrollo psicomotriz
si:
e Se considera normal, continua estimulacion

.5 . D
temprana con su médico de primer contacto

[E: Shekelle]
NOM-031-SSA2-1999
Para la Atencién a la

Salud del Nifio. Febrero de

e Se considera limitrofe, otorgar maniobras

R especificas con seguimiento estrecho para
evaluar envid a manejo especializado

multidisciplinario a pediatria y medicina de

rehabilitacion. <001
® Se considera anormal envio inmediato a
manejo especializado multidisciplinario a
pediatria y a medicina de rehabilitacion.
Las alteraciones presentes con mayor frecuencia en la
los nifos con hidrocefalia son las neuroldgicas [E: Shekelle]
cognitivas. Augustovski F 2007
La terapia neurocognitiva tienen como objetivo la
rehabilitacion especifica de funciones cognitivas
R como: A
[E: Shekelle]

o | i
enguaJE_ , . Augustovski F 2007
® percepcion espacial

® atencion y memoria
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4.4 CRITERIOS DE REFERENCIA

4.4.1 CriTerios TEcNico MEDicos DE REFERENCIA

Evidencia / Recomendacidn

v /R

v /R

v /R

v /R

v /R

v /R

Nifios < de 1 afo con sospecha de hidrocefalia
congénita por incremento de PC asociado a signos de
alarma para dafio neuroldgico y/o retraso
psicomotriz y dismorfia: envio a neurocirugia vy
genética
En todo lactante con sospecha de hidrocefalia
congénita por:

e antecedente familiar de hidrocefalia

® asociacion a dismorfia
Requiere envio a genética para complementacion
diagnostica y de ser necesario consejo genético.
Nifos < de 1 ano con sospecha de hidrocefalia post
hemorragia con antecedente de prematurez e
incremento de PC referir a neurocirugia para su
valoracion

En todo lactante con hidrocefalia congénita o post
hemorragia con:
® signos de alarma neuroldgica
® signos de alteracion neuroldgica definitiva:
paralisis cerebral infantil
e otros factores predisponentes a dano
neuroldgico: prematurez extrema
Requieren envio a medicina fisica de un tercer nivel
de atencion
Los ninos con hidrocefalia con riesgo de desarrollar
signos de alarma o datos definitivos de alteracion
neurologica requieren durante el primer ano de vida
seguimiento mensual por parte de pediatria,
neurocirugia y medicina fisica en un segundo nivel de
atencion

Los nifios con hidrocefalia con signos de alarma

requieren seguimiento mensual por parte de
medicina fisica en un tercer nivel de atencion
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4.5 V/IGILANCIA Y SEGUIMIENTO

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado
e Se ha reportado a las crisis convulsivas como
presentacion inicial de disfuncion valvular en

especial en pacientes con mielomeningocele.
v

° fQIgunos ??tudlos sugieren que el sitio de [E: Shekelle]
|mplantac.|<,3n en region fron.tal favorece la Gaskill SJ 2006
presentacion de crisis convulsivas.

e Se reporta en una tercera parte de pacientes
con DVP el desarrollo de crisis convulsivas

Un estudio prospectivo realizado en un centro de
neurocirugia pediatrica, en lactantes portadores de
53 derivaciones, ingresados por sospecha de
disfuncion de la derivacion ventriculo peritoneal
(vpP).

Se evallio sintomas, signos y hallazgos radiograficos
(tomografias computarizadas) y se comparo con los
hallazgos operatorios.
Se definid6 2 grupos de pacientes definidos, con
bloqueo de derivacion probada, el otro
sin corroborar la presunta disfuncion.

e Presentacion mas comun: cefalea,
somnolencia y vomitos.

e 37 con hallazgos quirtrgicos de disfuncion de
la derivacion, de los cuales 34 tenian bloqueo
y 3 infeccion de la derivacion

e 84% con bloqueo de la derivacién ventricular i
se relaciondé al aumento de tamano [E: Shekelle]
ventricular en comparacion con Barnes NP 2002
imagen previa.

Para los dos grupos de pacientes (con y sin bloqueo
en la derivacién), razén de momios, con ICos96, SUS
sintomas reportados fueron:

e dolorde cabeza 1.5 (0,27 a 10.9),

e vOmitos 0.9 (0.25
a 3,65),

e somnolencia 10 (0.69 a 10.7)

e fiebre 0.19 (0.03 a 6.95).

La somnolencia es un predictor clinico en la
disfuncion de la derivacion VP. Es necesaria la
realizacion de TAC de craneo e interpretarlos en el
contexto de la imagen anterior. Es importante senalar
que no en todos los casos de disfuncion de la
derivacion se presentan con un aumento de tamaio
de los ventriculos.
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Sospechar de disfuncion de la derivacion en un nifo
con hidrocefalia ante ausencia de causa que explique

el cuadro clinico. Considerar:
* somnolencia como un signo relevante en pacientes
con disfuncion de la derivacion
* A la interpretacion de los sintomas que presenta un
nifo, tomar en cuenta la experiencia de la familia C
R ante una disfuncién previa [E: Shekelle]
* En caso de duda considerar la evaluacion con un Barnes NP 2002
hospital de tercer nivel Gaskill SJ 2006

* Todo pacientes con sospecha de disfuncion de la
derivacion ventriculo peritoneal deben tener una
tomografia computarizada
* Un aumento de tamafo de los ventriculos es
altamente sugestivo de disfuncion de la derivacion
ventriculo, sin embargo en ausencia de incremento de
tamano no lo descarta.

En los lactantes con hidrocefalia y crisis convulsivas
es determinante identificar la etiologia y de acuerdo a
esto realizar:

e TAC de craneo para evaluar disfuncion

valvular
\//R ® Electroencefalograma (EEG) e IC a Punto de Buena Practica
neurologia
e Electrolitos séricos en busca de:
e Hipocalcemia
e Hiponatremia
e Hipoglucemia
En los casos de hidrocefalia ligada al X las crisis
convulsivas se presentan en: v
e edad escolar [E: Shekelle]
e en 30% de los casos asociada a trastornos Graf WD 2008
de la migracion
Realizar en los lactantes con hidrocefalia ligada al X y
crisis convulsivas:

. . . . D
R e Estudios de imagen disponible para [E: Shekelle]
identificar los trastornos de la migracion GrafWD-2008
neuronal
e EEG ante evidencia de crisis convulsivas
Consistentemente se refiere prolongacion del "
tiempo de latencia de la onda P100 en los [E: Shekelle]
potenciales provocados visuales en pacientes con 4l )
. . . .y F197
hidrocefalia y disfuncion valvular Sklar F 1979
Considera a los potenciales provocados visuales C
R como una herramienta para evaluar la funcion del [E: Shekelle]
sistema v.alvular (disfuncién) en los nifios con Sklar E 1970
hidrocefalia
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Se recomiendan verificar la colocacion del sistema de
derivacion ventriculo peritoneal mediante
radiografias simples de craneo y abdomen.
Evaluar la realizacion de radiografias simples de
craneo y abdomen posterior a la colocacion del
sistema de derivacion ventriculo peritoneal
En nifos con hidrocefalia previamente derivados,
puede darse un cierre prematuro de suturas y por
consiguiente las manifestaciones clinicas:

e Cefalea

e \/omito

e Papiledema

e Deformidad del craneo.
Sospechar de cierre prematuro de suturas en los nifios
con hidrocefalia y derivacion de liquido ante la
presencia de:

e Cefalea

e Vomito

e Papiledema

e Deformidad del craneo.
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5. ANEXOS

5.1. ProTtocoLo DE BUsQuEbAa

Se formularon preguntas clinicas concretas y estructuradas seguin el esquema paciente-intervencion-
comparacion-resultado (PICO) sobre diagnéstico y manejo de la hidrocefalia congénita en recién
nacidos hasta el ano de edad.

Se establecié una secuencia estandarizada para la bisqueda de Guias de Practica Clinica (GPC), a
partir de las preguntas clinicas formuladas sobre Diagnéstico Y Manejo De La Hidrocefalia Congénita
Y Adquirida En Menores De 1 Ano De Edad en las siguientes bases de datos: Fisterra, Guidelines
Internacional Networks, Practice Guideline, Guideline Clearinghouse, New Zealand Clinical
Guidelines Group, Primary Care Clinical Practice Guidelines y Scottish Intercollegiate Guidelines
Network.

No se encontraron guias publicadas sobre el tema.

Esta guia de diagndstico y tratamiento de Hidrocefalia en poblacion infantil de menos de un afio,
incluidos los prematuros no es una adaptacion a partir de una guia original publicada en otro idioma
va que a pesar de realizar una bisqueda exhaustiva, fue imposible encontrar alguna. Se incorpora en
forma secundaria las indicaciones de otras guias respecto a la deteccion temprana de patologia
congénitay estudios clase | para el tratamiento.

Las recomendaciones incluidas en esta guia de referencia el proceso de busqueda se llevo a cabo en
Pubmed y Cochrane Library Plus utilizando los términos y palabras claves: “congenital
malfomations”,  “congenital  hydrocephalus”,  “diagnosis”,  “treatment”,  “etiology”,

" ou

“ultrasonographic screening”, “multidisciplinary rehabilitation”, “hidrocefalia posthemorragia”

La busqueda se limité a revisiones sistematicas, meta-analisis y ensayos clinicos controlados en
idioma inglés y espaiiol, publicados a partir del 2000.

En caso de controversia de la informacion y resultados reportados en los estudios, las diferencias se
discutieron en consenso y se empled el formato de juicio razonado para la formulacion de
recomendaciones. Se marcaron con el signo V' y recibieron la consideracién de practica recomendada
u opinion basada en la experiencia clinica y alcanzada mediante consenso.

5.2. SistemAs De CLAsiIFicaciON DE LA EvibenciA Y Fuerza DE LA
REcoOmMENDACION

El concepto de Medicina Basada en la Evidencia (MBE) fue desarrollado por un grupo de internistas
y epidemidlogos clinicos, liderados por Guyatt, de la Escuela de Medicina de la Universidad
McMaster en Canada. En palabras de Sackett, “la MBE es la utilizacion consciente, explicita y
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juiciosa de la mejor evidencia clinica disponible para tomar decisiones sobre el cuidado de los
pacientes individuales” (Evidence-Based Medicine Working Group 1992, Sackett et al, 1996).

En esencia, la MBE pretende aportar mas ciencia al arte de la medicina, siendo su objetivo disponer
de la mejor informacién cientifica disponible -la evidencia- para aplicarla a la practica clinica (Guerra
Romero et al, 1996)

La fase de presentacion de la evidencia consiste en la organizacion de la informacion disponible
segun criterios relacionados con las caracteristicas cualitativas, diseno y tipo de resultados de los
estudios disponibles. La clasificacion de la evidencia permite emitir recomendaciones sobre la
inclusion o no de una intervencién dentro de la GPC (Jovell AJ et al, 2006)

Existen diferentes formas de gradar la evidencia (Harbour R et al, 2001) en funcién del rigor
cientifico del disefio de los estudios pueden construirse escalas de clasificacion jerarquica de la
evidencia, a partir de las cuales pueden establecerse recomendaciones respecto a la adopcion de un
determinado procedimiento médico o intervencién sanitaria (Guyatt GH et al, 1993). Aunque hay
diferentes escalas de gradacion de la calidad de la evidencia cientifica, todas ellas son muy similares
entre si.

A continuacion se describen las escalas de evidencia para las referencias utilizadas en esta guia y de
las GPC utilizadas como referencia para la adopcion y adaptacion de las recomendaciones.

CUADRO IIl. LA ESCALA MODIFICADA DE SHEKELLE Y COLABORADORES

Clasifica la evidencia en niveles (categorias) e indica el origen de las recomendaciones emitidas por
medio del grado de fuerza. Para establecer la categoria de la evidencia utiliza nimeros romanos de |
alVy las letras a y b (mindsculas). En la fuerza de recomendacién letras mayusculas de la A ala D.

Categoria de la evidencia Fuerza de la recomendacion

la. Evidencia para meta-analisis de los estudios clinicos | A. Directamente basada en evidencia categoria |
aleatorios

Ib. Evidencia de por lo menos un estudio clinico controlado

aleatorios
lla. Evidencia de por lo menos un estudio controlado sin | B. Directamente basada en evidencia categoria Il o
aleatoriedad recomendaciones extrapoladas de evidencia |

lIb. Al menos otro tipo de estudio cuasi experimental o
estudios de cohorte

Ill. Evidencia de un estudio descriptivo no experimental, | C. Directamente basada en evidencia categoria Ill o
tal como estudios comparativos, estudios de correlacion, | en recomendaciones extrapoladas de evidencias

casos y controles y revisiones clinicas categorias | o Il

IV. Evidencia de comité de expertos, reportes opiniones o | D. Directamente basadas en evidencia categoria IV o

experiencia clinica de autoridades en la materia o ambas de recomendaciones extrapoladas de evidencias
categorias I, Il

Modificado de: Shekelle P, Wolf S, Eccles M, Grimshaw J. Clinical guidelines. Developing guidelines. BMJ 1999;
3:18:593-59
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5.3. CLAsIFiIcAacIiON O EscaLas De LA ENFERMEDAD

CuaDpRo 1. MEDICAMENTOS, QUIMICOS, MEDIOS Y AGENTES FiSICOS, TERATOGENICOS Y
EMBRIOTOXICOS QUE CAUSAN HIDROCEFALIA Y MALFORMACIONES DEL SISTEMA NERVIOSO

CENTRAL
Medicamento Malformacién
Aminoptein hidrocefalia y mielomeningocele, microcefalia
Metotrexate hidrocefalia y mielomeningocele, microcefalia
Antituberculosos incrementan riesgo de malformacion del SNC
Coumarin y derivados defectos tubo neural
Acido Retinoico Malformacion en el sistema nervioso central
Trimetoprim Defectos del tubo neural
Warfarina Malformaciones del sistema nervioso central
Trimethadione y Paramethadione Malformaciones del sistema nervioso central
Toxoplasmosis Hidrocefalia
Varicela - Zoster Defectos del sistema nervioso central
Encefalitis Equina Venezolana Hidranencefalia

Brent L. Environmental Causes of Human Congenital Malformations: The Pediatrician’s Role in Dealing with These Complex Clinical Problems Caused
by a Multiplicity of Environmental and Genetic Factors. Pediatrics 2004; 113; 957-968

CuAaDprOo 2. CAuUsAs DE REFERENCIA

N (%)

HIDROCEFALIA TUMOR HEMORRAGIA QUISTE
Aumento de PC 125 (72) 3 (5) 2 (6) 9 (31)
Nauseas / vomitos 15 (9) 29 (51) 8 (23) 3 (10)
Inestabilidad 4(2) 23 (40) 0 0
Fatiga / somnolencia 8 (5) 14 (25) 6 (17) 1(3)
Quejarse / irritabilidad 13 (8) 8 (14) 11 (31) 2 (7)
Fiebre 3(2) 1(2) 2 (6) 0
Convulsiones o epilepsia 5 (3) 3 (5) 11 (31) 4 (14)
Problemas respiratorios 2 (1) 0 0 0
Fontanela abombada 6 (3) 0 1(3) 0
Forma de la cabeza anormal 6 aberrante 10 (6) 0 0 2(7)
Alteraciones de la visién 2(1) 3 (5) 1(3) 2(7)
/ojos
Retraso del desarrollo psicomotor 8 (5) 0 0 1(3)
Retraso en el desarrollo del lenguaje 2 (1) 0 0 3 (10)
Torticolis 2 (1) 9 (16) 0 0
Enuresis 1(1) 1(2) 0 0
Deteccidn radiolégica 9 (5) 0 7 (20) 5(17)
La pérdida de la conciencia 1(1) 1(2) 2 (6) 0
Dolor de cabeza 0 17 (30) 0 3 (10)
Trauma 0 0 2 (6) 1(3)
Cambios en el comportamiento 0 0 1 (3)o
Dificultades para tragar 0 1 (2)o 0
Paresia 0 7 (12) 4(11) 0
TOTAL * 216 120 58 36

*Algunos pacientes presentaron causas multiples como motivo de referencia.
Morten S, Knut W. Routine Measurement of Head Circumference as a Tool for Detecting Intracranial Expansion in
infants: What Is the Gain? A Nationwide Survey. Pediatrics 2008; 121: 416-420
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Cuabro 3. TABLAS DE REFERENCIA PARA VALORAR EL PERIMETRO CEFALICO PERIMETRO
CeraLico (Cm) Por Epap (Meses) 1 Mes A 13 Meses En Nifas

PERCENTILES

EDAD 3 10 25 50 75 90 97

MESES
1 33.6 34.7 35.7 36.4 37.3 38.4 39.8
2 35.8 36.6 37.3 379 38.9 39.7 41.6
3 374 38.0 38.6 39.2 40.1 41.1 42.8
4 38.5 39.2 39.7 40.4 41.3 42.3 43.6
5 39.3 40.0 40.7 41.5 42.4 43.2 44.4
6 40.0 40.7 41.5 42.4 43.1 44.0 45.5
7 40.6 41.3 42.1 43.2 43.9 44.7 45.6
8 41.1 41.9 42.7 43.8 44.5 45.3 46.2
9 41.6 42.5 43.3 44.4 45.0 45.8 46.7
10 421 43.0 43.8 44.9 45.4 46.3 47.1
11 42.5 43.3 44.2 45.2 45.8 46.6 47.5
12 42.8 43.6 44.6 45.6 46.2 47.0 47.8
13 43.2 44.0 45.0 45.9 46.5 47.3 48.1

Fuente: Archivos de Investigacion Médica 1975; 6, sup 1. Somatometria Pediatrica, IMSS.

CuabpRro 4. TABLAS DE REFERENCIA PARA VALORAR EL PERIMETRO CEFALICO PERIMETRO
CeraLico (Cm) Por Epap (Meses) 1 Mes A 13 Meses En Nifos

PERCENTILES

EDAD 3 10 25 50 75 90 97

MESES
1 35.0 35.7 36.3 37.2 38.0 39.0 40.0
2 37.3 37.8 38.4 39.0 39.9 40.7 42.0
3 38.7 39.2 3938.0 40.5 414 42.3 43.6
4 39.7 40.3 41.0 41.7 42.5 43.4 44.6
5 40.7 41.2 42.0 42.7 43.5 44.2 45.5
6 41.6 421 42.8 43.6 44.5 45.0 46.3
7 42.2 42.8 435 44.2 45.1 45.8 47.0
8 42.8 43.5 44.0 44.9 45.8 46.5 47.5
9 43.3 44.0 44.6 45.5 46.2 47.0 48.0
10 43.8 44.4 45.1 46.0 46.7 47.4 48.5
11 44.2 44.8 45.5 46.4 47.2 47.9 48.9
12 44.5 45.3 46.0 46.9 47.6 48.3 49.3
13 44.8 45.6 46.3 47.2 47.9 48.6 49.6

Fuente: Archivos de Investigacion Médica, 6, sup 1, 1975. Somatometria Pediatrica, IMSS.
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CuabpRo 5. EvaLuAcion DeEL DesarroLLO PsicomoTor DeEL Nino Menor De Cinco ANoOs.
7
Los DATos De Capa ARea (ConpbucTAs) Son CONSECUTIVOS.

EDAD CONDUCTAS

De O a 3 meses
LENGUAJE
Llora. Rie. Emite sonidos.
SOCIAL

Mira la cara. Sonrie espontaneamente.

COORDINACION

Sigue con la mirada objetos mdviles.

Busca con la mirada la fuente del sonido.

Mueve la cabeza y los ojos, en busca del sonido.

MOTORA

Boca abajo, levanta 45 grados la cabeza.

Hace traccién hasta sentarse.

Mantiene erguida y firme la cabeza.

De 4 a 6 meses

LENGUAIE

Balbucea. "da-da", "ma-ma

SOCIAL

Atiende con interés el sonido.

Busca con la mirada la fuente del sonido.

Sonrie espontaneamente.

COORDINACION

Intenta la presién de objetos.

Presién global a mano plena (barrido).

MOTORA

Eleva el tronco y la cabeza, apoyandose en manos y antebrazos.

Mantiene erguida y firme la cabeza.

Se mantiene sentado, con apoyo.

Se mantiene solo, sin apoyo.

De7a9

LENGUAIJE

Lalea, "da-da", "ma-ma", "agu", utiliza consonantes.

SOCIAL

Encuentra objetos que se le ocultan bajo el panal.

Es inicialmente timido con extrafios.

COORDINACION

Prension entre la base del pulgar y el mefiique.

Prension entre el pulgar y la base del dedo indice.

Prension en pinza fina. Opone el indice con el pulgar.

MOTORA

Se sienta solo, sin apoyo.

Consigue pararse, apoyado en muebles.

Gatea. Camina apoyado en muebles.

De 10 a 12 meses

LENGUAIJE

Dada, mama, pan, agua oso.

SOCIAL

Bebe de la taza.

Juega "palmitas”, "tortillitas".

Detiene la accién a la orden de jNo!

COORDINACION

Prensién en pinza fina. Opone el indice con el pulgar.

MOTORA

Gatea. Camina apoyado en muebles.

Camina tomado de la mano.
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CuabpRro 6. Signos PAToLoGICOS

Alteraciones del tono Patrones anormales de postura Patrones anormales primitivos y estereotipados de
movimiento incluyendo oculares:
o Hipotono ® Incompatibilidad en dectibito prono e Desviacion bilateral hacia arriba
. Hipertono e Cabeza en hiper extension e Desviacion bilateral hacia abajo en sol naciente
o Fluctuante ® Brazos continuamente en pronacion ®  Movimientos rotatorios lentos o laterales lentos
® Manos empuiiadas después del segundo mes | ®  Desviacion lateral de los ojos Nistagmus
® Pulgar en aduccion e Estrabismo
e Miembros inferiores en rotacién interna | Generales:
abduccién y flexion continua . Temblores
® Miembros inferiores rotacion externa, | ® Clonus
abduccion y flexion plantar ° Convulsiones
® Dedos de los pies continuamente en flexion . Sobresaltos
Asimetrias . Incoordinacién
® Cabeza . Alteraciones en el patrén succién-deglucion
e Tronco . Lengua siempre afuera
e Extremidades . Sialorrea
o Patrones de movimiento en bloque después del 6°.mes
U Adquisicion temprana de conductas con alteracion en la
calidad y patrén de las mismas
. Alteraciones en la prension, asimetria en los movimientos
de cabeza.
(] Desviacion de la boca al llorar, comer o sonreir
. Gateo asimétrico
Marcha de puntas

Adquisicién paradéjica Alteracion de estados funcionales:
temprana de conductas
con alteracién en la

calidad y patrén de las

Reflejos

mismas
. De decibito prono, | Reflejos Primitivos: . Irritabilidad constante
alzar la cabeza fuera | ® Presentacidn asimétrica . Hiper exitabilidad
zona 3 ®  Presencia o ausencia antes o después del . Hipo actividad
. Rodarse en el segundo tiempo esperado . Hiper quinesia
mes con patrones | e  Alteracion de la dinamica e intensidad ° Llanto inconsolable
totales i jotaticos: .
A 4 Reflejos miotaticos: . Calidad de alerta pobre
rrastre de oruga en | o . "
L orug o 4 Ausentes ° Incapacidad de prestar atencion
dectibito supino, 3°. 6 | o Alterados N
4°. mes . Patones de suefio-vigilia alterados
Trastornos de sensopercepcion:
. Pararse en el tercer

, Reaccidn inadecuada a estimulos;
mes con patron de

- N -
extension total tactiles
) , R .
. Arrastrarse hacia atras, visuales
sin control . auditivos

antigravitatorio
decuibito prono

en

Cuapro 7. SIGNOS DE RETRASO DEL DESARROLLO

Retraso en la aparicién de las reacciones de desarrollo Retraso en la aparicién de conductas del desarrollo en sus

diferentes areas

e  Reacciones de enderezamiento negativas después de la ° Motora gruesa
edad esperada . Motora fina

e  Reacciones de proteccion negativa después de la edad . Lenguaje
esperada °

Adaptativo social
e Reacciones de equilibrio negativas después de la edad
esperada
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5.4. DIAGRAMAS DE FLuJo

Algoritmo del abordaje diagnostico
del lactante con hidrocefalia

congenlta
Lactante con Macrocefalia
Datos clinicos de hipertension
endocraneana : ; Recién nacido con hallazgo de
hidrocefalia por ultrasonido
obstetrico
A
Mantener vigilancia clinica . o .
R etraso psicomotriz 6 signos . Ultrasonido
mensual por pediatria, ante estos |4 no . Si »
. o de alarma neurolégica transfontanelar
hallazgos envio a neurocirugia

Dilatacion ventricular
de 8 mmo >

Dismorfia 6 comorbilidad
asociada

Valoracién por neurocirugia en
Mantener vigilancia clinica un 3er nivel
Seguimiento utrasonografico
por semana Si existe malformacién multiple 6
comorbilidad  debe discutirse la

oportunidad de cirugia con los
Padres

Si el estado clinico pone en riesgo
la vida evaluar el diferimiento del
procedimiento quirtirgico
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Algortimo del Recién Nacido con Hidrocefalia asociada a
Hemorragia Intraventricular

Prematuro no extremo 6 recién nacido a

; . . . término con:
Prematuro con peso <de 1.5 kg Rec'endgta;f:dgoi: ':t'grrgcefa“a e  Asfixia perinatal grave

. Anemia,
. Deterioro clinico y Crisis
‘ convulsivas sin causa aparente con

posible hipertension endocraneana

Ultrasonido
transfontanelar
Dilataciéon ventricular de
8 mmo >

A 4

. Realizar ultrasonido 2
veces por Semana

. Vigilar en forma estrecha
datos de hipertension

. Valoracién por neurocirugia
en un 3er nivel de atencién

endocraneana _
. Vigilar en forma estrecha
datos de hipertension
endocraneana

Si el RN cursa con
comorbilidad o su estado
clinico ponga en riesgo la
vida, debe evaluarse en
forma individual el manejo
quirdrgico

A 4
L)

Ultrasonido
transfontanelar
Dilatacién ventricular de
8 mm 6 >

A 4

Control  Pediatrico vy

medicina fisica:

. mensual por los
primeros 4 meses

. posteriormente
cada 2 meses
hasta el afio de
vida
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6 DefFiINIciIONES OPERATIVAS

Atencion integrada al conjunto de acciones que se proporcionan al menor de cinco afos en la
unidad de salud, independientemente del motivo de la consulta e incluyen: vigilancia de la
vacunacion, vigilancia de la nutricion, atencion motivo de la consulta, capacitacion de la madre y
atencion a la salud de la madre.

Co morbilidad: La existencia o la presencia de cualquier entidad distinta adicional durante el curso
clinico de un paciente que tiene una enfermedad indexada bajo estudio.

Comunicacion a la accion de informar la presencia de padecimientos o eventos, por parte de
fuentes que pertenecen al Sistema Nacional de Salud.

Estrategia al método para resolver o controlar un problema.

Hidrocefalia exvacuo alteracion en la cual existe un incremento en la proporcion de liquido
respecto al encéfalo, derivado de atrofia cerebral y por lo tanto, el procedimiento quirargico no
beneficia al paciente.

Liquido Cefalo Raquideo (LCR) es un liquido claro, incoloro, producto del ultra filtrado de las
células epiteliales del plexo coroideo, las células ependimarias y aracnoideas y la difusion desde el
espacio intersticial cerebral. Se producen en condiciones normales de 0.25 a 0.4 ml por minuto de
LCR para un total de 360 a 580 ml por dia.

Somnolencia dificultad para mantener la vigilia.

Simbolos y abreviaturas
cm.: centimetro

Kg: kilogramo.

mLI: mililitro.

MG: miligramo.
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