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Resumen

Introduccion. La hidrocefalia externa idiopatica afecta a
lactantes con un incremento excesivamente rapido del
perimetro cefélico y agrandamiento del espacio
subaracnoideo con escaso o nulo aumento del tamafio de
los ventriculos. Constituye una entidad benigna y
autolimitada que remite sin tratamiento.

El objetivo de esta observacion fuereconocer nifios con
macrocefaliade origen benigno en laconsultaambulatoria.
Comunicamos nueve pacientes menores de un afio con
hidrocefaliaexternaidiopatica.

Se incluyeron nifios con perimetro cefalico mayor al
percentilo 97 y ecografia cerebral compatible con hidroce-
faliaexternaidiopética. Se excluyeron pacientes con hallaz-
gosecograficos no coincidentes con hidrocefaliaexterna
idiopéticay aquellos con macrocefalia de otro origen.

Los pacientes fueron controlados con ecografia cerebral y
ensusparametros de crecimientoy maduracion psicomotriz.
Lasecografias cerebrales mostraron liquido interhemisférico
extendido hacia ambas convexidades como Unico dato
positivo. Lasevaluaciones de psicomotricidad fueronnor-
males.

Conclusiones. Es importante reconocer esta entidad para
evitar ansiedad e investigaciones innecesarias en nifios
normales con macrocefalia. Laecografia transfontanelar es
lainvestigacion mas confiable en estacondicion.
Palabras clave: hidrocefalia externa, macrocefalia, nifios norma-
les.

Summary

Introduction.ldiopathic external hydrocephalus affects
infants with an above-normal rate of head growth and
enlargement of the subarachnoid space with or without
mild ventriculomegaly. Itis a benign and self-limited
condition that resolves without treatment.

The objective of this observation was to recognize chil-
drenwith benign macrocephaly in the outpatient office
care. We report nine patients with idiopathic external
hydrocephalusinthe firstyear of life.

We included children with head circumferences above
the 97" centile and with an ultrasonographic pattern of
idiopathic external hydrocephalus. We excluded patients
with other ultrasonographic findings and those with
macrocephaly of other etiologies.

The infants were controlled with transfontanellar
sonography and developmental evaluations.

The only positive feature in the sonography was
interhemisferic fluid extended toward both convexities.
The developmental evaluations were normal in all cases.
Conclusions It is important to recognize this entity in
order to avoid anxiety and unnecesary investigationsin
normal children with macrocephaly. The sonographic
evaluation is the most reliable investigation in this con-
dition.

Key words: external hydrocephalus, macrocephaly, normal chil-

dren.

INTRODUCCION

La macrocefalia es una condicién comdn en
clinica pediatrica que afecta a més del 5 % de la
poblacién.! La hidrocefalia externa idiopatica

(HELI), una causa frecuente de macrocefalia en
lactantes, es wuna condicion benigna,
autolimitada, que usualmente se resuelve sin
tratamiento.l? Existen antecedentes familiares
de macrocefalia en el 88% de los casos.?

En un estudio realizado en Cincinnati, se
describieron 88 pacientes con macrocefalia;
18% de éstos tenian lesiones que requirieron
tratamiento quirurgico y 82%, alteraciones que
no requerian cirugfa. La HEI representd la
amplia mayoria de los Gltimos (68 de 72 pacien-
tes).!

La etiologia de esta entidad sigue siendo
poco conocida. La hipotesis que se acepta mas
generalmente con respecto a su fisiopatologia
es que el proceso es secundario a un defecto en
la absorcion del liquido cefalorraquideo (LCR)
al nivel de las vellosidades aracnoideas.® Tam-
bién se sugiere una desproporcion encefalocra-
neana como causa subyacente del cuadro.* Por
altimo, el ensanchamiento del espacio
subaracnoideo en nifios podria ser una varia-
cion del desarrollo normal del cerebro en el cual
hay una acumulacién transitoria de LCR en la
region frontal.> Algunos autores sugieren que la
HEI representa una variante, con aumento
transitorio de presidon endocraneana, de
megalencefalia primitiva® (definida como un
aumento del perimetro cefalico [PC] no debida
a hidrocefalia o agrandamiento de espacios
subaracnoideos, sino a incremento del tamafio
cerebral).”® Respecto de la megalencefalia, hay
estudios que encuentran a la mayoria de los
nifios con esta entidad dentro de lo normal® y
otros la relacionan con bajo nivel de inteligen-
cia.”
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Segun Alvarez y col.,® el PC al nacer se sitla
entre el percentilo 25 (P,,) y hasta por encima del
P, Los lactantes nacidos con un PC por debajo del
P, presentan una velocidad de crecimiento acele-
rada y sobrepasan de forma precoz las curvas de
percentilos. Los ubicados con un PC superior al P,
desde el nacimiento crecen a una velocidad para-
lela a la de tal percentilo o discretamente superior.
Hacia los 10-12 meses de edad, la velocidad de
crecimiento se estabiliza y es paralela a la curva de
crecimiento normal.

Descripcion de los pacientes

Se describen nueve pacientes menores de un
afio, seguidos por controles de salud en los Consul-
torios Externos del HNLP. Se incluyeron todos los
nifios controlados en sus pardmetros de crecimiento
y desarrollo, menores de un afio, que presentaron
mediciones de PC por encima del P, y con hallazgos
ecogréaficos coincidentes con el patron de HEI
(liquido interhemisférico extendido hacia ambas
convexidades con sistema ventricular conservado),
en un periodo de dos afios, de junio de 1999 a junio
de 2001. Se excluyeron pacientes con PC por enci-
ma del P,, cuyos hallazgos ecograficos no coincidie-
ron con este patrén y también aquéllos con patolo-
gias asociadas que cursaran con macrocefalia de
cualquier origen (mielomeningocele, infecciones
perinatales, hidrocefalias evolutivas).

La poblacién consistié en 4 mujeres y 5 varones
cuyos periodos prenatal y perinatal fueron norma-
les. Se registraron las medidas de los perimetros
cefalicos, en las cartas de percentilos del Comité de
Crecimiento y Desarrollo de la Sociedad Argentina
de Pediatria (Tabla J).

Se efectud ecografia transfontanelar a todos los
pacientes, ademas de determinaciones seriadas del
PC, peso, longitud corporal y evaluacion del desa-
rrollo psicomotriz mediante la prueba de evalua-

TasLa 1. Caracteristicas demograficasy antropométricas de la
poblacion estudiada, al momento del diagndstico

Sexo Edad pC/ pC/ Peso Peso LC LC Desarrollo
diag. RN diag. RN diag. RN diag.  psicomotor

0. (cm) (cm) 0 ) (cm) (cm)
\% 4m 36,5 445 3.820 8.000 495 63,5 Normal
M 8m 37,7 47 3.850 9.670 49 72 Normal
M 4m 395 45 3510 6.740 53 62 Normal
M 3m 35 42 4.000 6370 53 61,5 Normal
\% 4m 34 445 3.700 7350 50 63 Normal
M 4m 39 445 3.100 6.650 475 62,5 Normal
V 6m 37 46,5 3.600 8.000 49 69 Normal
vV 9m 36 49 4000 10050 50 71 Normal
\% 5m 355 455 3.260 7500 515 69 Normal

Diag. eco.: diagndstico ecografico; PC: perimetro cefalico; RN: recién nacido; LC: longitud
corporal; cm: centimetros; g: gramos.

cion del desarrollo de Denver (Denver Developmental
Screening Test).®

Las mediciones de PC fueron tomadas por
distintos observadores en los diferentes controles
de salud respetando la técnica sugerida por la SAP
(medicion de PC méaximo en linea paralela al plano
de Frankfurt).

La macrocefalia no constituy6 el motivo de
consulta de nuestra poblacion, sino que fue un
hallazgo surgido de las mediciones antropométricas
realizadas en los controles de salud durante el
primer afio de vida.

La edad media de diagnéstico de HEI fue de
5,2 meses.

Todos los pacientes presentaron aumento del
PC en forma independiente de los otros parametros
antropomeétricos. La mayoria de los nifios estudia-
dos tenian curvas de peso/edad entre el P, y Py, y
de talla/edad, entre el P, y P,.. En estos pacientes
la macrocefalia fue un hallazgo independiente, sin
acompanarse de un crecimiento excesivo de otros
pardmetros antropomeétricos.

Encontramos dos patrones de crecimiento del
PC: 6 pacientes (5 varones y 1 mujer) nacidos por
debajo del P, presentaron una velocidad de creci-
miento acelerada y superaron el percentilo mencio-
nado alrededor de los 3 meses de vida. Tres mujeres
nacidas con un PC superior al P, crecieron a una
velocidad paralela superior a él. Ejemplos de estos
patrones se presentan en las graficas (Grafico 1).

En todos los casos, la ecografia transfontanelar
demostrd la presencia de liquido interhemisférico
extendido hacia ambas convexidades con sistema
ventricular conservado (Fotografia J).

Se realizo tomografia computada (TC) en una
paciente e informé ligera asimetria ventricular
supratentorial a predominio izquierdo, sin signos
tomogréaficos aparentes de evolutividad y ensan-
chamiento de los espacios subaracnoideos corticales
bihemisféricos a predominio bifrontotemporal.

En todos los pacientes la evaluacion del desa-
rrollo resulté normal.

Una paciente presentd convulsiones febriles
medicadas con fenobarbital por el Servicio de
Neurologia.

DISCUSION

Creemos que nuestro trabajo incluy6 a un nd-
mero pequefio de pacientes, ademas de no contar
con datos de PC de los padres ni de otras causas de
macrocefalia en nuestra poblacion, lo cual nos
impide sacar conclusiones respecto de la relacion
familiar, de la incidencia de la enfermedad o de su
relacién con trastornos madurativos u otras asocia-
ciones.
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En coincidencia con la bibliografia,® encontra-
mos dos patrones de crecimiento del PC: los
lactantes nacidos con un PC por debajo del R,
presentaron una velocidad de crecimiento acelera-
da y sobrepasaron de forma precoz las curvas de
percentilos. Los ubicados con un PC superior al P,
desde el nacimiento crecieron a una velocidad
paralela a la de él o ligeramente superior.

Una evaluacion del desarrollo mediante la prue-
ba de Denver en combinaciéon con determinacio-
nes seriadas del PC y una ecografia transfontanelar
es el método més valioso en el diagndstico de la
HEI,'12 entidad benigna y autolimitada, relativa-
mente frecuente en pediatria.®-3

Algunos autores describieron que la tomografia
computada (TC) demostrd la existencia de un
cuadro caracteristico de fisura interhemisférica
prominente, acumulacion de LCR en las
convexidades frontales y prominencia de ambas
cisternas basales, con ventriculomegalia discreta
en algunos casos.>'* Estas alteraciones desapare-
cieron a los 18-24 meses de edad y el desarrollo fue
normal en la mayoria de los pacientes.® En la
resonancia nuclear magnética (RNM) también se
observé aumento de espacios subaracnoideos.®®

La TC no agrega informacion adicional a los
hallazgos de la ecografia transfontanelar. La
ecografia es el procedimiento inicial recomendado
en lactantes con macrocefalia, ya que evalla ade-
cuadamente el tamafio ventricular, el fluido extraxial
y la presencia de malformaciones congénitas. Cuan-
do es normal o muestra leve aumento de los
espacios interhemisféricos, probablemente sea su-

ficiente un seguimiento con mediciones del PC y
evaluacion clinica. La TC esta indicada si hay una
anormalidad significativa en la ecografia que re-
quiera mayor clarificacion.!®

Consideramos que el reconocimiento de esta
entidad ayudara a evitar preocupaciones y estudios
innecesarios en nifios normales que se presenten
con macrocefalial

Fotocraria 1

Ecografias transfontanelares de los pacientes 4 y
2. A: unacoleccion deliquido interhemisféricode
5,5mmaqueseextiendealaconvexidad (5,5mm
a la izquierda y 6 mm a la derecha). B: una
colecciondeliquidointerhemisférico queseextien-
dealaconvexidad (11 mmalaizquierday 8,7
mm a la derecha).

GrArico 1. Gréficas de crecimiento de perimetro cefalico de dos pacientes que muestran dos patrones tipicos:
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superandolo alos 3 meses. B: Un patron de crecimiento superior al P desde el naci-

Nelhaus G. Pediatrics 1968; 41:106.
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Comentario

El trabajo de macrocefalia secundaria a hidrocefalia
externaidiopéticatrae untemade la practicafrecuenteen
Pediatria, y a la vez algo inquietante tanto para los padres
como los médicos.

Eltérmino “hidrocefalia” trae alamente “aumento dela
presionintracraneana”, pero como describen losautores
s6lo se encuentra en estos pacientes un aumento en el
espacio subaracnoideo, lo que dalaimpresion de un conti-
nente exagerado para su contenido. No hay alteraciones
hidrodinamicas.

En laevaluacidn de los pacientes macrocefalicos siem-
pre debe tenerse presente que la velocidad en el crecimiento es
el punto cardinal en el seguimiento.

Enlospacientesconaumento enlavelocidad de creci-
miento cefélico debe descartarse la hidrocefalia hipertensiva,
laque asuvez puede ser no comunicante (malformativas,
post hemorréagicas ) o comunicantes (alteraciones de la
reabsorcion del LCR vg meningitis).

Estos cuadros pueden ser valorados en general con
ecografia ya que suelen manifestarse con dilatacidn
ventricular, lo cual cae en el area sensible de laecografia, la
linea media encefalica.

Las causas relacionadas con colecciones en la convexi-

familial megalencephaly. Arch Dis Child 1971;54:512-7.

14.  Segal-Kuperschmit D, Cozacov C, Luder A. Idiopathicexternal
hydrocephalus. Herofnah 1995; 128 (3):150-2, 199.

15. Alper G, Ekinci G, Yihnaz Y, Arikan C, Telyar G, Erzen C.
Magnetic resonance imaging characteristics of benign
macrocephalyinchildren.JChild Neurol 1999; 14 (10):678-82.

16. Babcock DS, Han BK, Dine MS. Sonographic findings in
infantswith macrocrania. AJR 1988; 150 (6):1359-65.

dad cerebral, (colecciones extradurales) deben ser valoradas
conestudiosdeimagen comola TAC.

También debe pesquisarse la presenciade dismorfias ya
que si existen, esto marcara la direccién de los estudios
subsiguientes.

En general, en las macrocefalias de lento crecimiento,
(por ejemplo: sindromes neurocutineos, trastornos
migracionales, sindrome de Sotos ) necesariamente el estu-
dio de imégenes de eleccion serd laRMN, ya que las altera-
ciones esperables requieren alto grado de definicion. Es de
significativaimportanciarecordar que la causamas comun de
macrocefalia en el lactante es la familiar, por esto debe
siempre medirse el perimetro cefalico a los padres y
percentilarlo. En general estasimple conductadespistara
otros diagndésticos en lamayor parte de los casos.

Dr. Guillermo Agosta
Servicio de Neurologia Infantil
Hospital Italiano de Buenos Aires



