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Reporte de caso
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peritoneal: reporte de caso
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Las alteraciones visuales de origen neuroldgico en los nifios tienen diversas causas,
algunas reversibles y otras no. La hidrocefalia es una de las mas comunes e importantes,
ya que puede producir deficiencias permanentes. Las causas de la hidrocefalia son
variadas; entre las principales esta la hemorragia intraventricular, generalmente debida al
sangrado de la matriz germinal, el cual es muy comun en recién nacidos prematuros.

Se presenta el caso clinico de una paciente prematura con pardlisis cerebral infantil,
hemorragia intraventricular e hidrocefalia, producto de un embarazo multiple, que
presenté atrofia dptica en la infancia secundaria a la disfuncién del sistema de derivacion
ventriculo-peritoneal. Durante su rehabilitacion y tratamiento, ha recibido sesiones de
neurorrehabilitacion que le han permitido mejorar su agudeza y capacidad visual. Se
comparo el caso de la paciente con algunos similares para establecer las semejanzas y las
diferencias entre los cuadros clinicos presentados y la importancia del tipo de tratamiento
médico utilizado en el curso de recuperacion de la capacidad visual.

Palabras clave: paralisis cerebral; hemorragia cerebral; hidrocefalia; deficiencia visual;
rehabilitacion neuroldgica; derivacion ventriculo-peritoneal; atrofia dptica.

Visual and neurological impairment post-dysfunction in the ventricle-peritoneal shunt
system: A case report

Neurological visual impairments in children have multiple causes, some of them reversible
while others are not. Hydrocephalus is one of the most important and common ones

as it can result in permanent impairment. There are multiple causes of hydrocephalus,
intraventricular hemorrhage being the main one. This generally occurs when the germinal
matrix bleeds and is very common in preterm newborns.

We present the clinical case of a patient with cerebral palsy, intraventricular hemorrhage, and
hydrocephalus as a result of a preterm multiple pregnancy who developed optic atrophy during
childhood secondary to ventricle-peritoneal shunt dysfunction. During the rehabilitation and
treatment period, she received neurorehabilitation sessions, which improved her visual acuity and
capacity. We found similarities and differences with other cases and we confirmed the importance
of the treatment chosen for the recovery of visual capacity.

Keywords: Cerebral palsy; cerebral hemorrhage; hydrocephalus; vision, low; neurological
rehabilitation; ventricle-peritoneal shunt; optic atrophy.

La retina y el nervio optico se derivan del prosencéfalo y comparten su
origen embriolégico con el encéfalo. Las alteraciones congénitas del sistema
nervioso central pueden estar asociadas con deficiencias visuales de origen
neurolégico. Ademas, dada la continuidad del espacio subaracnoideo y la
vaina del nervio dptico, la via visual anterior esta sujeta a los cambios de
la presion intracraneal, lo que resalta la importancia de tener en cuenta el
sistema visual al revisar y hacer el seguimiento de condiciones intracraneales
congénitas o adquiridas.

El sistema visual en los primeros siete afos de vida se encuentra en proceso
de maduracion y es muy sensible a las lesiones, especialmente al aumento de
la presion intracraneal, con posibles deficiencias permanentes. La elevacion
de la presion intracraneal aparece en situaciones en las que se produce dafio
cerebral por causas hipdxicas, metabdlicas, toxicas o traumaticas (1).
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La incidencia estimada de la hidrocefalia es de 0,8 casos por cada 1.000
nacidos vivos en el mundo (2,3). Se considera un problema de salud publica,
pues se estima que anualmente ocurren mas de 380.000 nuevos casos.
Ademas, el peso de la enfermedad en cuanto a discapacidad excede en gran
medida la causada por tuberculosis, cardiopatia reumatica y ceguera, entre
otras (3). Las alteraciones visuales por hidrocefalia se deben mayoritariamente
a la hipertension intracraneal secundaria (4). A diferencia de los danos
directos, los danos indirectos del nervio éptico —en el caso de la hidrocefalia—
tienen mas posibilidades de tratamiento y un mejor pronéstico (5).

Una de las principales causas de aumento de la presion intracraneal
es la hidrocefalia, la cual se define como una distensién activa del sistema
ventricular cerebral relacionada con el paso inadecuado del liquido
cefalorraquideo desde su punto de produccion en el sistema ventricular hasta
su punto de absorcién y paso a la circulacion sistémica (6). Se acompana de
aumento del tamafo ventricular en la mayoria de los casos y, si las fontanelas
y suturas no estan cerradas aun, también se incrementa el perimetro cefalico
(2). Es una condicién polimorfa tanto en su presentacion clinica como en
su etiologia (2): cuando la hidrocefalia se debe a anomalias congénitas,
frecuentemente se acompana de trastornos oftalmoldgicos como la atrofia
Optica, las ametropias, el estrabismo y el nistagmo, entre otros. La atrofia
Optica es un hallazgo comun en la hidrocefalia avanzada, con un aumento
cronico de la presion intracraneal debido a la compresion del quiasma y del
nervio éptico que puede resultar por dilatacion del tercer ventriculo o aumento
de dicha presion (4,7).

Entre las principales causas de hidrocefalia en recién nacidos, estan la
hemorragia intraventricular, los defectos del tubo neural, la estenosis del
acueducto, la malformacion de Chiari de tipo 2, los tumores cerebrales y el
sindrome de Dandy-Walker.

La hemorragia intraventricular en infantes es la principal causa de
hidrocefalia infantil (8) y, en recién nacidos prematuros, se debe al sangrado
en la matriz germinal, una estructura en la pared ventricular subependimaria
gue genera células progenitoras neuronales para la corteza suprayacente e
involuciona hacia la semana 32 de edad gestacional ajustada. Se trata de
una estructura muy irrigada que presenta una rapida angiogénesis durante
este periodo en los recién nacidos prematuros y, ante la inmadurez del
sistema cardiovascular y del neurolégico, hay un gran riesgo de que la matriz
germinal presente sangrado con cambios hemodinamicos. La incidencia de
la hemorragia intraventricular aumenta en relacidn inversamente proporcional
al peso al nacer y la edad gestacional ajustada. En la mayoria de los casos,
la hemorragia ocurre en las primeras 72 horas de vida, cuando los recién
nacidos prematuros son bastante inestables clinica y hemodinamicamente (2).

Las distintas modalidades de tratamiento de la hidrocefalia pueden
presentar fallas, especialmente mecanicas, y ello puede llevar a nuevos
aumentos de la presién intracraneal que afectan la via 6ptica. La via éptica
anterior puede lesionarse debido a la isquemia secundaria al aumento de la
presion intracraneal o por una dilatacion acentuada del tercer ventriculo que
comprima el quiasma. Generalmente, en los nifios que presentan disfuncion
de la derivacion, los dafos son transitorios mas que permanentes, pero su
recuperacion visual puede tardar entre tres y cinco anos. El dano irreversible
se ocasiona con mayor frecuencia por la oclusion de las arterias cerebrales
posteriores durante la herniacion transtentorial, la cual produce el infarto de



Biomédica 2021;41:17-28

Deficiencias posteriores a la disfuncién valvular cerebral

los l6bulos occipitales, pero, incluso en estos pacientes, es comun cierto
grado de recuperacion visual (9). La deteccidn temprana de la sintomatologia
visual, los controles prenatales, el seguimiento del tamafo de los ventriculos
por neuroimagenes y el tratamiento oportuno de la hidrocefalia, contribuyen
significativamente a la reduccién de las deficiencias visuales (4).

Se reporta el caso de una paciente con paralisis cerebral infantil,
hemorragia intraventricular e hidrocefalia, producto de un embarazo multiple
con prematuridad extrema, con deficiencia visual secundaria a disfunciones
multiples del sistema de derivacién ventriculo-peritoneal.

Presentacion del caso

Se trata de una paciente de 12 afhos, tercera en nacer de un embarazo
multiple (cuatrillizas) de madre primeriza bajo tratamiento de fertilizacién
asistida. El nacimiento fue por cesarea en la semana 26 debido a
preeclampsia diagnosticada en la semana 24 de la edad gestacional
ajustada. El peso al nacer fue de 880 g y estuvo hospitalizada durante 107
dias con necesidad de respiracion asistida por mas de un mes.

Al nacimiento, presenté conducto arterial persistente, hipoxia y hemorragia
intraventricular que condujo a ventriculomegalia con posterior hidrocefalia,
sepsis y presioén intracraneal espastica de predominio izquierdo. Se sometid
a intervencidn quirurgica debido al conducto arterial persistente y requirio
un dispositivo de acceso ventricular para el manejo de la hidrocefalia con
posterior derivacion ventriculo-peritoneal a los tres meses de vida. Ademas,
fue intervenida quirurgicamente por estrabismo horizontal a los tres afos
y se le administré toxina botulinica de tipo A (50 U inicialmente) para la
espasticidad producida por la presion intracraneal a partir de los cinco anos
en el miembro superior izquierdo. A los seis anos, se inicio la fisioterapia
enfocada en el control motor de las cuatro extremidades y se entregd ortesis
pierna-pie, la cual continda hasta el dia de hoy. Ademas, se le hizo evaluacion
psicolégica regularmente, ya que la paciente presentaba problemas de
adaptacién, socializacién, impulsividad y reactividad. En la evolucién se
detectaron retraso global del desarrollo, problemas relacionados con la
limitacién de las actividades, trastorno articulatorio y desequilibrio muscular
orofacial, pero no hubo episodios convulsivos.

En cuanto al neurodesarrollo, tuvo sostén cefalico antes de los tres meses,
sedestacion y dominancia manual temprana a partir de los seis meses, control
de esfinteres desde los tres afios y marcha a los cuatro afos. El examen
neuroldgico a los siete afos, anterior a la primera disfuncién de la derivacion
ventriculo-peritoneal, se resumio asi en la historia clinica: ‘Alerta, lenguaje
coherente, dislalia y disartria, espasticidad Ashworth 1 en hemicuerpo derecho
y Ashworth 2 en hemicuerpo izquierdo, perimetro cefalico de 48 cm, buen
contacto y seguimiento visual, limitacion para la extension del pie izquierdo y
leve hiperreflexia en miembro inferior ipsilateral”. La figura 1 corresponde a la
imagen de resonancia magnética cerebral a esa edad.

A partir de los diez afos, la paciente experimenté tres episodios
sugestivos de falla del sistema de derivacion ventriculo-peritoneal. En el
cuadro 1 se resume cada uno de ellos, sefialando la edad de la paciente, la
presentacion clinica, los estudios radioldgicos, la conducta, y las deficiencias
neurolégicas y visuales presentes (figura 2).
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral anterior a la disfuncion del sistema de derivacion
ventriculo-peritoneal: cambios morfologicos con ventriculomegalia, adelgazamiento del cuerpo
calloso y pérdida difusa del volumen de la sustancia blanca de ambos hemisferios cerebrales,
predominantemente en el I6bulo frontal derecho y en ambos Iébulos occipitales, hallazgos asociados
con extensas areas de encefalomalacia en ambos hemisferios cerebelosos (mayor compromiso del
lado izquierdo), asi como una importante disminucién del volumen del mesencéfalo, la protuberancia
y los pedunculos cerebelosos bilateralmente y estenosis del acueducto de Silvio

Cuadro 1. Aspectos de sospecha y falla confirmada del sistema de derivacion ventriculo-peritoneal

Aspecto Edad Clinica Estudios radiolégicos Conducta Deficiencia

Primer 10 afios Emesis, cefalea y sintomas visuales TC cerebral: ventriculomegalia, Revision y cambio del Paresia del VI nervio

episodio no especificados, motivo por el que se encefalomalacia extensa con sistema de derivacion craneal izquierdo,
sospechd disfuncion de la derivacién predominio frontal derecho y cerebeloso ventriculo-peritoneal reactividad pupilar lenta
ventriculo-peritoneal (figura 2) Imagen de resonancia bilateral, disminucion

Segundo 11 afios
episodio

Tercer 11 afos

episodio (2 meses
después
segundo
episodio)

magnética cerebral: pérdida difusa del
volumen de la sustancia blanca de
ambos hemisferios cerebrales, minimo
paso del LCR y ligera variabilidad sisto-
diastdlica de este

Emesis, cefalea y sintomas visuales no Radiografia de craneo: se concluye
especificados. En el examen fisico se palpa que el sistema de la valvula esta
derivacion sin alteraciones, reservorio de funcionando adecuadamente.
derivacion ventriculo-peritoneal depresible,

pupilas simétricas con reaccién lenta a la luz

y agudeza visual sin percepcién de luz y sin

paresia del VI par

Cefalea, emesis, nistagmos y alteracion del TC de craneo simple: catéter

estado de conciencia ventricular en adecuada posicion, sin
En el examen fisico se palpan camara y aumento de la ventriculomegalia, con
antecamaras de la valvula de derivacion cisuras

ventriculo-peritoneal colapsadas y sin

llenado.

Clinicamente, se considera que la paciente

cursa con ventriculos rigidos y disfuncion del

sistema de derivacion ventriculo-peritoneal.

No se cambié el
sistema y se dio
egreso.

Revision del sistema
de derivacion
ventriculo-peritoneal
confirma el estado
disfuncional. Se
inserta nuevo sistema
de derivacion con
valvula programable
de Hakim.

sustancial de la agudeza
visual y de la capacidad

de reconocer colores; se
concluye que hay dafio
irreversible del nervio optico.

Ninguna

Persistencia del nistagmo,
reflejo fotomotor directo
lento bilateral, con mejor
reaccion en el ojo izquierdo

TC: tomografia computarizada; LCR: liquido cefalorraquideo
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Figura 2. Tomografia computarizada que evidencia ventriculomegalia secundaria a cambios
retractiles del parénquima por encefalomalacia extensa con predominio frontal derecho y cerebeloso.
No se observa edema transependimario ni obliteracién del espacio subaracnoideo.

Desde el primer episodio de falla del sistema de derivacién ventriculo-
peritoneal, se iniciaron las terapias de neurorrehabilitacién sensorial
visual con ejercicios de reconocimiento de color y figura, seguimiento y
localizacion espacial y corporal, y se logré inicialmente que la paciente
hiciera seguimiento con la mirada, lo que indicaba una mejoria de su
condicion, sin embargo, no logré evitar obstaculos al desplazarse. Se
inicio entonces el tratamiento con oclusién monocular y se logré un mayor
reconocimiento con el ojo izquierdo. A pesar de los avances que presenté con
la neurorrehabilitacidn visual, se sospechd dafo irreversible del nervio éptico
por hipertensién intracraneal.

Con las sesiones de neurorrehabilitacion visual, se obtuvo cierta mejoria:
la paciente aumentd parcialmente su capacidad de fijacion visual, hizo
movimientos de seguimiento de la luz con bajo contraste, comenzé a detectar
objetos cercanos en movimiento y, en algunos momentos, siluetas y colores.
Logré percibir luz y oscuridad, y a coordinar dedo y ojo con fuente de luz
cercana. Conforme continud con la rehabilitacion, mejord su agilidad para
reconocer el movimiento de objetos cercanos y medianamente cercanos,
reconocid los numeros a una distancia de 20 cm con movimiento horizontal y
su agudeza visual le permitié contar sus dedos a 30 cm y discriminar entre el
color rojo y el negro.

Posteriormente, en la consulta de optometria por deficiencia visual,
se encontrd que su vision excéntrica era mejor en el lado derecho y se le
prescribieron lentes de vision cercana con las cuales logré identificar figuras,
letras y numeros de tamano grande.

Un mes después del segundo episodio, en el examen oftalmolégico del
fondo de ojo se encontré la macula sana sin papiledema, discos opticos
semipalidos, y reflejos pupilares directo y consensual en ambos ojos pero con
reactividad lenta. Ademas, se evidencié una mayor frecuencia de nistagmo,

y la paciente reconocia el movimiento de las manos (vertical, horizontal
y en circulo) y las siluetas. Su marcha era hemipléjica y sin deterioro en
comparacién con el patrén previo.

En el examen de oftalmologia un mes después del tercer episodio, se
registraron los siguientes signos: agudeza visual de lejos en el ojo derecho
y percepcion de la luz unicamente; con el ojo izquierdo percibia la luz y
registraba visién cromatica (utilizando la prueba de Ishihara); en el ojo
derecho, solo habia trazas del reflejo fotomotor directo. En ambos ojos, el
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diametro pupilar en la luz era de 5 mm y de 6 mm en la penumbra, y los
medios eran transparentes. En el fondo de ojo se observaron los discos
Opticos redondos, con contornos definidos, palidos, y excavacion de 0,3 mm,
pero no se observé cortocircuito optico-ciliar. El sistema visual eferente y la
motilidad ocular eran normales.

Un afio después del tercer episodio, la nifia acudié a consulta de
neurooftalmologia. En el examen se report6 gran ventriculomegalia sin edema
transependimario.

En ambos ojos la agudeza visual le permitia percibir el movimiento de
manos a 30 cm, pero la visién cromatica era nula. El diametro de las pupilas
era de 5 mm en la luz y de 6 mm en la penumbra. El reflejo fotomotor directo
era de 1 en el ojo derecho y de 2 en el izquierdo; se evidenciaba defecto
pupilar aferente relativo en el ojo derecho. En el examen del fondo de ojo, los
discos 6pticos eran redondos, con contornos definidos, palidos, excavacion
de 0,4 mm y no habia cortocircuito dptico-ciliar. En el sistema visual eferente,
los parpados y la motilidad ocular eran normales, y se producia nistagmo con
la mirada extrema pendular.

El diagndstico final después del tercer episodio fue de atrofia dptica
bilateral, paralisis cerebral mixta espastico-distonica de predominio izquierdo,
hidrocefalia con derivacion ventriculo-peritoneal, discapacidad intelectual y
fisica (con deficiencia visual en seguimiento), leucomalacia periventricular
y sindrome de ventriculos rigidos. En la figura 3 se presenta una sintesis
grafica de la evolucién de la paciente, con los principales momentos clinicos y
los resultados obtenidos.

Discusion

La hemorragia intraventricular es la principal causa de hidrocefalia infantil
y su manejo es critico, ya que puede resultar en deficiencias permanentes
(8). En los infantes prematuros, se registra entre el 64 y el 75 % de la
mortalidad por esta causa, entre el 42 y el 47 % de las paralisis cerebrales
infantiles, el 27 % de los déficits intelectuales, el 37 % de las discapacidades
visuales y el 23 % de las auditivas (8). Aproximadamente, un tercio de los
infantes que sufren este tipo de hemorragia desarrollan dilatacion ventricular
y un tercio de ellos requiere derivacion cerebroespinal permanente (8). La
hemorragia puede limitarse a la pared ventricular (grado 1), pero alrededor
del 80 % resulta en ruptura de la pared hacia el ventriculo (grados II, Il y 1V)
(8). En este caso, la paciente presentd las dos condiciones en el contexto de
una prematuridad extrema, lo que sugiere que la causa fue la presencia de
la matriz germinal en las paredes ventriculares, que produjo aumento de la
presion intracraneal e hidrocefalia. En estos casos, los infantes desarrollan
hidrocefalia sintomatica al cabo de varios dias, con aumento gradual en su
curso clinico, por lo que deben ser observados de cerca y se les debe medir
el perimetro cefalico. Un aumento de 0,5 a 1 cm/dia durante dos a tres dias
consecutivos, siempre sugiere hidrocefalia sintomatica (8).

La derivacién ventriculo-peritoneal es uno de los mecanismos mas
utilizados para tratar las hidrocefalias infantiles (9), pero, como cualquier
dispositivo médico, puede generar complicaciones si su funcionamiento falla,
ya sea por una obstruccién que impida el paso del liquido cefalorraquideo
hacia el peritoneo, porque el dispositivo se desplace o se desconecte, o por
un fallo en el mecanismo (9).
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Paciente producto de embarazo mudltiple, al nacer
presenté ductus artesioso persistente, hipoxia,
hidrocefalia, sepsis y PCI espastica

Derivacién centriculo-peritoneal a los
3 meses de vida

Examen neuroldgico a los 7 afos: buen
contacto y seguimiento visual

Primer episodio. A los 10 afios consulta a
urgencias por emesis, cefalea y sintomas
visuales, se diagnostica falla de la DVP

y adicional se hace cambio de la DVP

Dos meses después se encontré: paresia del VI
nervio craneal izquierdo, reactividad pupilar lenta
bilateral, logra percibir a 10 cm silueta de dos
objetos presentados y tres colores. Inicié terapias
de neurorrehabilitacién sensorial visual.

Presenté mejoria relativa logrando reconocer
movimiento de objetos a distancia cercana,
cuenta dedos a 30 cm y descrimina el color
rojo del negro.

Optometria ordena lentes de visién cercana con
los que logra identificar figuras, letras y nimeros
de tamano grande.

Segundo episodio: un afo después del dallo
de la DVP consulta a urgencias por sintomas
similares, pero no se encuentra fallo de la DVP.

Tercer episodio: cuatro meses después ingresa a
urgencias por cefalea, emesis, nistagmus y alteracion
del estado de conciencia, se diagnostica nuevo fallo

de la DVP y se realiza cambio del sistema de derivacion

Dias después del fallo se encuentra
reconocimiento visual cercano y lejano,

mayor precision al indicar la posicién de la

luz, reconoce figuras e imagenes superpuestas,
al parecer la neurorrehabilitacién permitié
mejorar su condicion visual.

Un afo después del tercer episodio: AV OD movimiento
manos a 30 cm, Ol movimiento manos a 30 ¢m, visién
cromatica nula. Atrofia dptica bilateral.

Figura 3. Evolucion de la paciente

Las manifestaciones clinicas de la paciente en el momento de la falla
de la derivacion ventriculo-peritoneal coinciden con los datos de un estudio
descriptivo realizado en Espafa en 1997, en el cual se encontré que los
episodios eméticos y la cefalea constituyen dos de los tres sintomas mas
comunes después del fallo de la derivacién (10), ademas de dolor ocular o
alguna otra manifestacion relacionada con la vision. Las manifestaciones
clinicas oculares de esta paciente, como la disminucién de la agudeza visual,
fueron de curso subagudo, ya que empezaron a presentarse desde la primera
falla de la derivacion ventriculo-peritoneal hasta dos meses después del
cambio de la valvula. En un caso similar en una joven de 15 anos, el curso de
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aparicion de los sintomas oculares fue de tres meses aproximadamente en
los cuales la paciente refirid disminucidn de la agudeza visual en ambos ojos
(11). Aparentemente, el tiempo de desarrollo de la disminucion de la agudeza
visual después de una falla de la derivacion ventriculo-peritoneal fluctua de
semanas a meses (11).

La compresién de algun par craneal puede ser producto del aumento
de la presion intracraneal que, en este caso, fue causada por la falla de la
derivacion ventriculo-peritoneal. El nervio abducente es el mas comunmente
afectado en nifios, ya sea por traumatismos, infecciones, neoplasias y, en
general, por cualquier enfermedad que genere un incremento de la presion
intracraneal (12). En el caso descrito se encontr6é que la paciente presento
una paresia del nervio abducente izquierdo que fue diagnosticada dos meses
después del primer episodio de falla y del cambio de la derivacién ventriculo-
peritoneal. En la consulta realizada 11 meses después del diagndstico de la
paralisis del VI par craneal, aproximadamente, se encontré que ya estaba
normal, es decir, hubo mejoria de la paralisis. En un caso en Estados Unidos
una joven de 15 afos acudié a urgencias por presentar diplopia de dos
dias de evolucion; en el examen fisico se encontré una paralisis del nervio
abducente y gracias a varios estudios se determiné que la causa era una falla
en la derivacion ventriculo-peritoneal. La paciente recuperd la funcionalidad
del nervio al dia siguiente del cambio de su derivacion ventriculo-peritoneal
(12). En otro paciente reportado en un estudio retrospectivo publicado en el
2003, hubo paralisis bilateral del sexto par que posteriormente mejoro, pero el
informe no especifica en cuanto tiempo se logré dicha mejoria (7).

Como se constaté en este caso, el dafo puede revertirse con el paso
del tiempo y con las intervenciones adecuadas, pues la paciente empezé
a presentar mejoria parcial de su capacidad visual semanas después de
la primera falla de la derivacion ventriculo-peritoneal. La paciente requirié
terapias de neurorrehabilitacion para fortalecer poco a poco las habilidades
visuales y motoras que se habian deteriorado. El avance fue significativo y
permitié que conservara algunas funciones visuales como la visidon cromatica,
la sensibilidad al contraste y la agudeza visual cercana.

Se han reportado pacientes con problemas en la vision tales como las
hemianopsias debidas a fallas en la valvula de la derivacién ventriculo-
peritoneal, que recuperaron la vision luego de ser intervenidos quirdrgicamente
para reemplazar la valvula. En algunos casos, la mejoria se presento a los pocos
dias de la intervencion y hubo, incluso, resolucidn total del cuadro clinico (4,5).

En una serie de casos en Estados Unidos publicada en el 2003, se
describe un caso similar al que se presenta: una paciente de 14 afnos cuya
derivacion ventriculo-peritoneal fallé y dejé de percibir la luz a raiz de ello,
pero al cabo de algunos meses recuperé en gran medida su agudeza visual
(20/25 en el ojo derecho y 20/30 en el izquierdo) (7). Sin embargo, no es claro
si su recuperacion se debid a intervenciones terapéuticas o fue espontanea.

En cuanto a la duracién de los sintomas visuales después de una falla
de la derivacion ventriculo-peritoneal, los reportes sefialan que puede tardar
entre 48 horas y un mes (7), dato que contrasta con el caso de la presente
paciente, cuya recuperacién tardé meses, al cabo de los cuales siguid
presentando una deficiencia visual grave. En otro estudio de personas con
discapacidad visual, se reporté que el 1,8 % de los nifios quedaron ciegos
de manera permanente después de un episodio de elevacion de la presion
intracraneal por mal funcionamiento de la derivacion (13).
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En otro caso, de una paciente de 25 afnos nacida con hidrocefalia a quien
se le colocé una derivacién ventriculo-peritoneal a los siete meses de edad,
ambos discos opticos presentaron atrofia moderada (13). La paciente tuvo los
mismos sintomas que la del presente caso (cefalea y nauseas) durante dos
semanas y deterioro de la agudeza visual (con el ojo derecho en abduccion
solo reconocia movimiento de manos, y en el 0jo izquierdo habia aumento de
la presion intraocular de 25 mm Hg y agudeza de 0,02).

En la tomografia computarizada (TC) también se evidencié¢ dilatacion
ventricular, aunque no se registré aumento de la presién intracraneal con
la puncién de la valvula, la cual se hizo porque presentaba una obstruccién
intermitente. Los sintomas no mejoraron y su agudeza visual empeord, asi
que regresé ocho dias después con ambas pupilas dilatadas, ausencia de
reflejos a la luz directa y deteccién de estimulos de color verde unicamente.
En la TC se hallaron los ventriculos aun mas dilatados y, en esta ocasion, la
presion intracraneal fue de 47 mm Hg al puncionar la valvula. Se removieron
30 ml de liquido cefalorraquideo y con ello la paciente logrd detectar de
nuevo la luz, pero de forma leve. Se encontrd una obstruccion en el catéter
de la valvula, por lo que se cambid por un sistema de derivacién con valvula
programable de Hakim. Al dia siguiente recupero el reflejo directo frente
alaluz y la percepcion de estimulos oscuros; los sintomas sugestivos de
presion intracraneal elevada mejoraron y, progresivamente, también su
agudeza visual. En este caso, la ceguera se atribuyd a un aumento agudo
de la presion intracraneal por obstruccion permanente del catéter. En la
discusion de dicho articulo, se concluyé que la TC no es el método de
diagndstico adecuado para determinar el mal funcionamiento de la valvula,
es preferible una angiografia con fluoresceina para determinar la perfusién
de la retina (13). El aumento de la presion intracraneal comprime las arterias
que irrigan el nervio optico, lo que lleva a estasis circulatoria e isquemia.
La ventriculomegalia también puede comprimir el infundibulo, presionar el
angulo posterior del quiasma y causar ceguera (13).

Ademas de los problemas derivados de una falla de la derivacion
ventriculo-peritoneal, en nifios con hidrocefalia es frecuente encontrar una
eficiencia reducida para realizar tareas visuales y espaciales complejas, lo
que se explicaria por una disfuncidn de las areas posteriores del cerebro.

En un estudio que incluyd 52 nifios con hidrocefalia y 192 controles, se
presentaron dificultades para reconocer formas (agnosia) en 23 % del grupo
afectado, para la percepcién simultanea en el 21 %, para percibir movimiento
en el 14 %, para reconocer colores en el 14 %, asi como para la orientacion
topografica en el 9 % y el reconocimiento de rostros en el 6 % (2).

Debe tenerse en cuenta que, en el presente caso, la paciente tenia
una lesion cerebral desde el momento de su nacimiento debido a su
prematuridad, antes del deterioro visual secundario a la falla de la derivacion
ventriculo-peritoneal. Su agudeza visual y otros aspectos de la vista se vieron
afectados cuando presentd el segundo y el tercer episodios de falla del
sistema de derivacion, lo que produjo una disminucién grave de la vision.

En un articulo publicado en 1991, se reportaron tres casos de infantes
que presentaban hidrocefalia, dafio de la derivacion ventriculo-peritoneal y
alteraciones visuales. Uno de los casos es el de una paciente nacida luego
de un embarazo normal de 39 semanas, con mielomeningocele toracolumbar.
En la TC se evidencié una malformacion de Chiari Il con dilatacién ventricular
acentuada; se le corrigid el defecto espinal y se le inserté una derivacién
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ventriculo-peritoneal en el periodo neonatal. Desde el nacimiento se noté que
era invidente, aunque estructuralmente no se encontraron anomalias oculares.
Presentd disfuncion de la DVP a los dos meses y medio, y a los cuatro meses;
en ambas ocasiongs, su vision mejord rapidamente con la correccién. Dos
meses después, su vision era considerada normal por sus cuidadores.

El segundo caso fue el de un paciente nacido a las 36 semanas de
gestacion luego de un embarazo normal. Se diagnosticé hidrocefalia poco
después del nacimiento, se le hizo cefalocentesis y se colocé una derivacion
ventriculo-peritoneal en el periodo neonatal. La TC evidenci6 dilatacion
ventricular, estenosis del acueducto con anormalidad del cuerpo calloso y
defectos migratorios de las cisuras de Silvio. Aunque estructuralmente no se
encontraron anomalias oculares, se consideré ciego desde el nacimiento.

A los cinco meses de edad aumentd su presion intracraneal, se reparo su
derivacion ventriculo-peritoneal y, al cabo de 48 horas, su vision mejord hasta
el punto de poder seguir objetos, pero continué inatento visualmente. A los
tres afnos, su agudeza visual era de 20/50.

El tercer paciente nacié a término, pero requirid maniobras de reanimacion
en el momento del nacimiento. Se le diagnosticé un mielomeningocele lumbar
alto, paraplejia e hidrocefalia que requirié derivacién ventriculo-peritoneal.
Aunque el examen ocular anatémico era normal, se le diagnosticd ceguera
desde el nacimiento. A los siete meses se corrigio su estenosis sagital
progresiva y su vision comenzo a mejorar en los primeros tres dias a partir del
procedimiento. A los seis afos perdi6 la vision gradualmente a lo largo de cuatro
a cinco meses, debido a la presencia intracraneal de un pequefio volumen de
liquido, aunque su derivacion ventriculo-peritoneal estaba funcionando. Luego
de la correccion, su vista volvidé a mejorar, con una agudeza de 20/40 en el ojo
izquierdo y de 20/70 en el derecho. A los ocho afos presentd disfuncion de
la derivacion y empeord su condicion visual; hecha la correccion, su agudeza
visual quedé en 20/40 en el ojo izquierdo y en 20/100 en el derecho (14).

En estos tres casos, la posible causa del deterioro visual fue el dafio de la
corteza visual y la radiacion optica (haz geniculo calcarino). La rapida mejoria
visual reportada sugiere que la fisiopatologia de la ceguera pudo deberse a
hipoperfusion prolongada de los I6bulos parietales y occipitales por incremento
crénico de la presion intracraneal. Cuando esta se corrige, la perfusion a los
I6bulos se restablece y las habilidades visuales se recuperan rapidamente
(14), lo que podria explicar el presente caso ya que al corregirse la presion
intracraneal, la paciente logré recuperar en cierto grado sus habilidades visuales.

Aun no hay un consenso sobre la definicién del sindrome de ventriculo
rigido. Se ha planteado que se trata de una condicidn caracterizada por
cefalea durante 10 a 90 minutos, ventriculos pequefios en las imagenes
diagnésticas y recambio lento del mecanismo de bombeo valvular (15). Puede
considerarse que cualquier persona con derivacidén que presente cefalea
intensa e imagenes que evidencien ventriculos normales o pequefios, puede
tener el sindrome de ventriculos rigidos (15). La forma mas grave de esta
condicién se denomina hidrocefalia de volumen normal, la cual se presenta
con una presion intracraneal muy alta sin dilatacion de los ventriculos en el
momento de la falla de la derivacion (16).

En cuanto a la fisiopatologia, algunos autores proponen que la gliosis
subependimaria contribuye a que se presente el sindrome porque esta
endurece el cerebro. El hecho de que esta condicidon no aparezca antes
de los dos afos sugiere que los cambios asociados con la maduracién,
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como la mielinizacion, la proliferacion glial y la sinaptogénesis, contribuyen

al desarrollo de las propiedades mecanicas del cerebro, y ello hace que el
cerebro se torne mas resistente a la dilatacidon ventricular. Por otro lado,

la congestion venosa puede propiciar el sindrome. Otros autores sugieren,
ademas, que un volumen ventricular excesivamente pequefo, combinado
con una resistencia alterada a la salida del liquido cefalorraquideo, puede
impedir que el cerebro se acomode a las fluctuaciones normales del volumen
vascular y precipitar aumentos mas graves de la presion intracraneal (16).

La incidencia de los cambios en la visidn asociada con fallas en la
derivacion es baja (menos del 2 %) y el contraste entre los sintomas y los
hallazgos clinicos puede generar confusion (13). La triada conformada por la
estenosis idiopatica del acueducto, la derivacién de larga data sin revision y
los ventriculos rigidos, aumenta el riesgo de presentar cambios en la agudeza
visual asociados con la falla de la derivacion (13). Es importante mencionar
este sindrome, pues la presente paciente sufrié cambios en la agudeza visual
después de cada episodio de falla de la derivacion ventriculo-peritoneal, lo
que se asociaria con las imagenes sugestivas de ventriculos rigidos.

La pérdida de vision asociada con la falla de la derivacién resulta en
una mayor mortalidad en pacientes con derivacion ventriculo-peritoneal por
hidrocefalia congénita. Cuando no sobreviene la muerte, el rapido deterioro
puede causar deficiencias irreversibles y graves si no se detecta a tiempo.
Por esta razén, se debe sospechar falla del funcionamiento de las valvulas
de la derivacion ventriculo-peritoneal en pacientes tratados por hidrocefalia
que llegan a urgencias relatando sintomas como deterioro visual, cefalea
y nauseas, incluso, si la derivacién en la inspeccion clinica es depresible y
aparentemente normal. El tratamiento oportuno de la elevacién de la presion
intracraneal puede evitar deficiencias irreversibles en la visién y, por lo tanto,
mejorar la calidad de vida de los pacientes (13).

La visual es una de las categorias de discapacidad con mayor prevalencia
mundial (cerca de 36 millones de personas con ceguera 'y 217 millones
de personas con deficiencia visual) (17) y es de gran impacto por sus
consecuencias en el funcionamiento y la calidad de vida. Cabe mencionar
que muchas de las enfermedades que causan dafio en la via visual en la
infancia son prevenibles, y lo mas importante para el personal médico es el
reconocimiento oportuno y la prevencion del dafno. Sin embargo, se presentan
situaciones como la descrita en este reporte, en las cuales los esfuerzos deben
orientarse a la rehabilitacion, es decir, medidas de prevencion terciaria en salud.

En conclusion, se presenta una paciente con deterioro visual significativo
después de una falla de la derivacién ventriculo-peritoneal, cuya evolucion
fue torpida y atipica, posiblemente por los multiples factores y variables
inherentes a la paciente, como las condiciones neurolégicas preexistentes
que pudieron contribuir a su poca plasticidad cerebral, ademas de tres
episodios de falla de su sistema de derivacion. Aunque los sintomas de la
paciente y su evolucion inicial después de la primera falla son comparables
con otros reportes de caso, la deficiencia persistié a pesar de la mejoria de
los parametros visuales, lo que es atipico comparado con la evolucién de
otros pacientes cuyos sintomas visuales, en su mayoria, mejoraron en dias
o0 meses. Quedaria por explorar la razdn por la que la paciente en cuestion
tardé meses en lograr la reducida mejoria visual que se obtuvo, y en qué
medida influyeron las terapias de neurorrehabilitacién comparadas con la
mejoria espontanea presente en otros casos.
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