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Hidrocefalia
sugarulul
si a copilului mic



1Definitia: prin hidrocefalia sugarului
se Intelege o marire de volum a
craniului, datorita cresterii cantitatii de
LCS si acumularii sale sub presiune
in compartimentele lichidiene, care
are drept consecinfa dilatarea acestor
cavitatl pe seama substantel
cerebrale



CLASIFICARI SI PRINCIPALELE TIPURI DE
HIDROCEFALIE

Momentul instalarii bolii:
Hidrocefalie prenatala (intrauterina)
Hidrocefalie postnatala

Sediul obstacolulur:

Hidrocefalie comunicanta - caile circulatiei LCS
sunt libere, hidrocefalia fiind provocata prin:

hipersecretie de LCS (hipertrofia viloasa a plexulu
coroid)

hiporesorbtie de LCS (aplazia sau hipoplazia
vilozitatilor arahnoidiene)



Hidrocefalie obstructiva (exista un blocaj pe traiectul
circulatiei lichidiene). Din punct de vedere al topografiei
obstacolului, hidrocefalia poate fi:

a- Univentriculara (este blocat numai un orificiu Monro)
b- Biventriculara (ambele orificii Monro blocate)
c- Triventriculara (in stenoza de apeduct Sylvius)

d- Tetraventriculara (procese patologice situate in fosa
posterioara, blocarea foramenului Magendie)




1 Sediul acumularii lichidiene:

~ Hidrocefalie externa (LCS se afla in spatiile lichidiene
pericerebrale)




Hidrocefalie interna (LCS se acumuleaza in

sistemul

ventricular )
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Hidrocefalie mixta ( LCS se acumuleaza catin
sistemul ventricular atat si in spatiul subarahnoidian)




Evolufie :
Hidrocefalie evolutiva
Hidrocefalie stabilizata



ETIOPATOGENIE:

1 Incidenta hidrocefaliei congenitale este de 3-4 la
1000 nasteri de copii vii

1 Hidrocefalia dobandita 9-10 la 1000 de copi
1 Hidrocefalia are factorii etiologici diversi :

1 Malformatii congenitale:
Stenoza (agenezia) orificiilor Monro
Stenoza (agenezia) apeductului Silvius
Malformatia Arnold-Chiari

Malformatia Dandy-Walker gi atrezia
foramenelor Luschka si Magendie



Procese expansive intracraniene:
Tumorile de linie mediana si de fosa posterioara




Papilomul de plex coroid (hipersecretie de LCS)




Chisturile arahnoidiene

4 5 ' Chisturi arahnoidiene
bilaterale

1,2. Transcranian;
3. USG prin fontanels;
4,5. Secvente RMN.




Procese inflamatorii cerebromeningiene si
parazitozele:

Ependimita (ependimul in caz de
inflamatie se transforma intr-o membrana
rosie cu o capacitate mare de producere
de LCS)

Meningite purulente (duc la aderente
care impedica circulatia LCS)



Encefalita toxoplasmica(calcificari
Intracraniene,hidrocefalia tip obstructiv)
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Abcesele cerebrale




Chisturi parazitari (echinococoza, cisticercoza)




Hemoragili subarahnoidiene sau
Intraventriculare

Afectiunile vasculare:
Malformatia venel lui Galen

Malformatiile arteriovenoase durale ale
fosel posterioare



TABLOUL CLINIC

Simptomele hidrocefaliel sunt reprezentate de:

Cresterea rapida in dimensiuni a neurocraniului
Tulburari oftalmologice

Tulburari neuropsihice

Sindromul de hipertensiune intracraniana



% Cresterea rapida in dimensiuni a neurocraniului se prezinta
ca o disproportie Intre neurocraniu si masivul facial




Fruntea bombata
plafonul orbitelor depasind globii oculari
Fontanelele sunt sub presiune in permanenta

fontanela anterioara la nastere are un diamentru de 2-3 cm. ajunge la
8-10 cm. si chiar mai mult




21 O bogata retea venoasa subcutanata a scalpului
2 Pielea capului subtiata, parul rar

1 Dehiscenta progresiva a suturilor craniene, care pot
ajunge la 1 cm latime




Tulburari oftalmologice :

1 Semnul de privire Tn
"apus de soare”, globii
oculari intorsi in jos,
cu irisul si puplila
partial acoperite de
pleoapa inferioara,
ramanand vizibila
numai jumatatea lor
superioara

1 Modificari ale fundului
de ochi, pana la
atrofie optica, cecitate




Tulburari neuropsihice:

Paralizil oculare (strabism convergent,
sau divergent)

Parapareza spastica inferioara, apol
tetrapareza

O intarziere marcata a dezvoltarii psihice



Sindromul de hipertensiune intracraniana:

cefaleea

varsaturile

edemul papilar

accese convulsive
dereglari de constienta



in faze tardive se instaleaza tulburari
trofice, escare, casexie




DIAGNOSTICUL HIDROCEFALIEI

Investigatii paraclinice:
1 Urmarirea diagramei de crestere a craniului si de inchidere a

fontanelel anterioare. Ritmul de crestere a perimetrulul
cranian In mod normal este :

de 2 cm pe luna n primele 3 luni
de 1 cm intre 4-6 luni
de 1 cm la 2 luni, Tn urmatoarele 6 luni

1 Ecografia prin fontanela anterioara poate da in Hidrocefalie
Indicatii importante pentru evaluarea marimii ventriculare gi a
grosimii mantiei cerebrale

1 CT-scan —releva aspectul caracteristic cerebroventricular i
stabileste gradul si cauza hidrocefaliei, poate evidentia
fenomenul de edem periventricular (acumularea de LCS in
parenchimul nervos)- edem hidrocefalic

1 RMN — valoarea RMN creste cand trebuie elucidate probleme
de diagnostic ale afectiunilor de linie mediana a SNC, poate
arata exact nivelul obstructiei la nivelul ventricolului al Il si a
apeductuluil Sylvius



DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL

1 Hidrancefalia - total sau subtotal lipseste substanta cerebrala, craniul si
meningele - intacte, cavitatea craniana
fiind umpluta cu LCS




1 Hidrocefalie ex-vacuo - cauzata de atrofia
tesutului cerebral si nu de dereglari a
hidrodinamicii LCS

1 Macrocraniile - asa zisul ,Cap mare”, care poate
sa apara la copil in mai multe situatii in afara
hidrocefaliel



TRATAMENTUL HIDROCEFALIEI

Hidrocefalia activa evolutiva, beneficiaza numai
de tratament chirurgical

Scop: micsorarea cantitatii de LCS din sistemul
ventricular pentru a diminua presiunea
intracraniana, creind astfel conditii bune pentru
dezvoltarea creierulul

Principii: evacuarea LCS din sistemul ventricular
printr-un procedeu de drenaj intracranian sau
extracranian



PROCEDEELE DE DRENAJ INTRACRANIAN

1 Ventriculocisternostomia - creeaza o comunicare intre ventricolulul al I11 lea si cisterna
interpedunculara, prin perforarea planseului acestui ventricol

% Derivatia ventriculo-cisternala (Torkildsen), in care . |
este drenat LCS din cornul occipital ventricular in '
cisterna magna \ "

Se adreseaza numai hidrocefaliei triventriculare prin
blocaj al apeductului Sylvius




PROCEDEELE DE DE DRENAJ EXTRACRANIAN:

1 a-Drenajul
ventriculo - peritoneal

(cel mai des folosit); in care
LCS este drenat in

cavitatea peritoneala
1 b-Drenajul
ventriculo — cardiac;

LCS este drenat in atriul
drept prin vena jugulara si
vena cava superioara

Se adreseaza tuturor formelor de hidrocefalie



COMPLICATIILE SUNTARII

Deconectarea cateterelor de valva si migrarea acestora




Migrarea cateterului cu perforarea
Intestinulul




Disconexiunea tubulaturii de drenaj




Necesitatea alungirii tubulul odata cu
cresterea organismulul

> Indepartarea tubului din peritoneu




Malpozitii,rasucirea cateterului abdominal




Obstructia cateterului peritoneal sau ventricular




Infectia

Infectia sistemei de suntare
Ventriculite

Meningite

Peritonite

Chisturi abdominale septice



Dehiscenta plagii operatorii




Hiperdrenajul de LCS produce presiune
Intracraniana scazuta, hematoame subdurale




Hemoragii ventriculare

MATHINN




CRANIOSTENOZELE

1 Craniostenozele sunt afectiuni caracterizate
prin inchiderea prematura primitiva a uneia
sau a mal multor suturi craniene

1 Etiopatogenia craniostenozelor -Frecventa
este de aproximativ 0,6 la 1000 de nasteri,
predominanta craniostenozelor la sexul
masculin



Pentru explicarea originii craniostenozelor au fost
emise o multitudine de teorii, dintre care:

1 Teoria endocrino-metabolica -presupune o serie
de tulburari metabolice ca: rahitismul,
hipofosfatazemia ,hipertiroidismul neonatal

1 Teoria embrionara: in stadia embrionara
timpurie e incalcata rudimentarea oaselor boltii
craniului

1 Teoria ereditara -craniostenozele au dovedita
determinanta genetica autosomal
dominanta/recesiva in aproximativ 10-20% din
cazuri.

1 Compresiunea intrauterina a craniului fetal



In functie de sutura sinostozaté, principalele
forme anatomo clinice sunt:

1 Pahicefalia - sinostoza suturii lambdoide

Dismorfia- craniul plat posterior cu dezvoltare
normala in rest, extrem de rara



Dolicocefalia - sinostoza suturii sagitale

Dismorfia - craniul alungit Tn sens antero-posterior




Acrobrahicefalia - sinostoza bilaterala a suturii coronare

Dismorfia -fruntea inalta si lata ,diminuarea diametrului
antero-posterior




Plagiocefalia - sinostoza
coronara unilaterala

Dismorfia - craniul cu aspect
asimetric,turtirea fronto-orbitara
homolaterala




Trigonocefalie - sinostoza suturii metopice

Dismorfia - fruntea n
forma triunghiulara,
creasta frontala



Oxicefalla - sinostoza a tuturor suturilor sau a
suturii coronare, sagitale si lambdoide

Dismorfia - craniu tuguiat



Turicefalia - sinostoza suturilor sagitale si coronare

Dismorfia - craniul
inalt cu aspect de
“turn de sah”




TABLOUL CLINIC

Semnele cardinale indiferent de tipul lor sunt
reprezntate de:

Dismorfie craniofaciala
Semne oftalmologice
Semne neuropsihice
Tulburari endocrine
Semne radiologice



SEMNE OFTALMOLOGICE

Tulburari de origine mecanica:

Exoftalmia directa , bilaterala ,ireductibila (indeosebi
in oxicefalie, acrobrahicefalie, dolicocefalie)

Hipertelorismul - marirea spatiului interocular
(oxicefalie, turicefalie,acrobrahicefalie)

Hipotelorismul(stenopia) - diminuarea distantel
Interoculare (trigonocefalie)

strabismul, frecvent divergent, neparalitic fara
diplopie (oxicefalie, acrobrahicefalie turicefalie)

Strabismul convergent (trigonocefalie,dolicocefalie)



Reprezentare schematica a distantel
Interoculare

a- normal; b- hipotelorism; c- hipertelorism



SEMNE OFTALMOLOGICE

ulburari ale functiel vizuale:

Modificari ale fundului de ochi (edem papilar
evolutiv pana la atrofie optica poststaza )
care duc la scaderea acuitatii vizuale(
oxicefalie, turicefalie,acrobrahicefalie)

Tulburari de camp vizual (stramtorare
concentrica a campului vizual)

Tulburari de refractie (hipermetropie)
Nistagmus orizontal



SEMNE NEUROPSIHICE

Cefaleea localizata sau difuza(expresia
sindromului de HIC)

Epilepsia
Paralizii oculare perechea (llI, IV, VI)

anosmia (l), tulburari otice de tipul hipo-sau
anacuziel (VII)

Dificit intelectual cu instabllitate psihomotorie



TULBURARI ENDOCRINE

Se manifesta prin :
Intarziere in dezvoltarea staturoponderald
Sindrom adipozogenital
Infantilism genital
Diabet inspid
Hipotiroidism
Apar datorita modificarilor de la nivelul seill
turcesti



EXPLORARI PARACLINICE

Radiografia craniului — arata osificarea
prematura a suturilor, semne indirecte de
HIC, se constata impresiuni digitate

Tomografia computerizata 3D— furnizeaza
date mai precise asupra modificarilor
osoase cat si asupra confinutului
Intracranian



DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL

Microcefalia-constitue un
defect de crestere a intregului
encefal, ceea ce duce la
reducerea dimensiunilor
capului

Traumatismele obstetricale

Chisturi arahnoidiene
congenitale

Hemiatrofia faciala




TRATAMEN CHIRURGICAL

Scopuri:
Functional- indepartarea efectului

compresiv al cutiel craniene asupra
creierului aflat in plina dezvoltare

Restabilirea cresterii craniene normale
Estetic

Varsta optima pentru interventie chirurgicala
este pana la 6 luni



PRINCIPII DE TEHNICA OPERATORIE

Craniotomii liniare — tin sa restabileasca
suturile fiziologice prin crearea de spatil
liniare largi

Craniotomii prin fragmente osoase sau
volete

Remodelarea bolfii craniene este obiinuta
printr-un numar de volete, libere sau
subperiostale, a caror mobilizare rotatie
sau inversiune, realizeaza intraoperator o
calota normala



Caz clinic preoperator




Caz clinic postoperator




MENINGOENCEFALOCELELE(ME)

1 ME - reprezinta o herniere de continut
Intracranian (meninge, tesut nervos,
ventricul) printr-un orificiu anormal,
congenital, cel mal adesea pe linia
mediana a craniului

1 Etiopatogenie:

Frecventa ME este de minimum 1/5000 de
nasterti



CLASIFICARE

Dupa continutul pungii herniate ME se Tmpart:
Encefalocele - contin tesut cerebral




Meningocele- contin numai invelisuri meningiene si LCS




Meningoencefalocele -care contin encefal, meninge si
LCS




Encefaloventriculocele- contin encefal si portiuni de
ventricul




Meningoencefaloventriculocele - confin meninge, LCS,
encefal si ventricul




CLASIFICARE

Dupa sediu :

ME de convexitate:

ME occipitale

ME parietale

ME frontale (interfrontale)
ME laterale (de pterion)




ME bazale vizibile (care pot fi vizibile la suprafata
craniului):

nazofrontale
nazoetmoidale
nazoorbitare




ME bazale nevizibile la suprafata craniulul
cuprind:

sfenoorbitare

sfenomaxilare

sfenoetmoidale

sfenofaringiene

ME bazale profunde propriu zise — sunt rare

Ele pot provoca tulburari la copilul scolar fie
obstructie nazala, fie rinoree lichidiana



TABLOUL CLINIC

ME de convexitate si bazale vizibile au
aspectul unel tumori exocraniene
congenitale, unice, situate pe linia
mediana sau paramediana

Acoperita de piele sanatoasa,uneori
subtiata,ulcerata si fistulizata

La palpare se constata o formatiune
pulsatila sau nu, care se mareste in unele
cazuri odata cu cresterea tensiunii
Intracraniene, de exemplu tuse n
ortostatism



Marimea lor este variabila, de la dimensiunile unei alune
pana la o masa monstruoasa, cat un cap de fat




Semnele neurologice:

dificit motor

convulsii

tulburari de vedere

strabism

intarziere in dezvoltarea psihomotorie

Indica o suferinta cerebrala concomitenta



Diagnosticul

1 Radiografia standard a craniului - arata
dimensiunile si sediul defectului osos

1 Tomografia computerizata simpla si cu
reconstructie 3D

1 Rezonanta magnetica nucleara(RMN)

Sunt investigatiile de electie , releva date
asupra defectulul osos, structurii parenchimului
cerebral, dispunerii sistemului ventricular

1 Radiocisternografia cerebrala - utilizata pentru
diagnosticul fistulei In ME endonazale fistulizate




DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL:

Cefalhematomul sugarulul

Chisturile dermoide si lipoamele

Tumorile osoase ale craniului
Hemangioamele orbitare

Mucocelele- tumori a mucoasel sinusurilor
Polipul nazal



TRATAMENT

1 ME beneficilaza numal de tratamentul
chirurgical - cura radicala a malformafiel

1 Operatia are drept scop:
Suprimarea comunicarii endo-exocraniene
Rezecfia {esutului nervos degenerat
Corectarea estetica

1 Varsta optima pentru momentul operator
este intre saptamana a 4 si 6 luni



1Contraindicatiile operatorii sunt:
Starile plurimalformative grave
ME gigante exulcerate si infectate

1Complicatii postoperatorii:
Hidrocefalia

Fistula LCS
Recididiva leziunii



Malformatiile disratice a SNC Spina bifida



CLASIFICARE

! Spina bifida , ca malformatie disrafica a SNC cuprinde , in ordinea
gravitatii, urmatoarele forme anatomoclinice:

Rahischizisul complet

Spina bifida chistica sau
meningomieliocelele
(MM)

Spina bifida oculta




ETIOPATOGENIE

Spina bifida — Consecinta afectarii ciclului de dezvoltare a
tubului neural la nivelul neuroporului posterior:

Defect de inchidere a tubului neural ( Tn anumite zone apar
orificii care va hernia confinutul canalulu1 vertebral) intra
saptamana a 3-a si a 4-a fatului

Redeschiderea unui tub neural deja format sub efectul unei
hidrocefalii evolutive intra a 2- 3-a luna fetala

Incidenta de 1-4 la 1000 de nasteri ,cu variatii geografice ,
rasiale ( mai scazuta la asiatici, ) si secsuale ( mai frecventa la
genul femenin (65.5%)



CLASIFICARE

_! Dupa integritatea tegumentelor supraiacente (MM) se clasifica in :
= Forme deschise — continutul malformatiei comunica cu exteriorul (spina bifida aperta)




CLASIFICARE

Forme Tnchise — acoperite de tegumente normale sau modificate, dar integre

———




CLASIFICARE

Forme complicate - ulcerate , fistulizate




CLASIFICARE

! Tn cadrul formelor inchise se pot distinge:

86



CLASIFICARE

Dupa sediul meningomielocelele sunt:

cervicale







CLASIFICARE

Lombare




CLASIFICARE

Lombosacrate

Sediu de predilectie este regiunea lombara inferioara si lombosacrata, explicata prin
faptul ca inchiderea tubului neural se face cel mai tardiv Tn regiunea caudala




TABLOUL CLINIC

Simptomatologia clinica
cuprinde:
semne locale
semne neurologice

malformatii insotitoare (Hidrocefalia,
picior stramb etc.)




Semnele locale

Sunt semne clinice principale

Ele se manifesta de la nastere printr-o
tumefactie de marime variabila pe linia
mediana posterioara

Aspectul clinic variaza dupa forma clinica



Semnele neurologice

tulburari motorii (paralizii flaste la nivelul membrelor
Inferioare)

senzitive (dificil de controlat la sugari)

trofice (atrofii musculare)

sfincteriene — incontinenta pentru urina si fecale
Paralizia sfincterulul anal se poate recunoaste prin:
prezenta anusului biant

absenta reflexului anal

prolaps rectal



INVESTIGATII PARACLINICE

1 RMN — releva afectarea reala a sistemulul
nervos si este examenul de electie

1 Radiografia coloanel vertebrale - pune in
evidenta absenta partiala a arcului posterior cu
largirea canalului vertebral pe mal multe
segmente

1 Tomografia computerizata simpla si cu
reconstructie 3D— este utila pentru stabilirea
modificarilor osoase

1 Dintre explorarile complementare se utilizeaza
electromiografia pentru evaluarea functiei
motorii, functiei sfincterelor anal si vezical



CONDUITA TERAPEUTICA

Tratamentul chirurgical are drept scop :

Reintegrarea in canalul rahidian a elementelor nervoase
continute 1n sacul herniar

Inchiderea etansa a meningelui si tegumentului Tn
absenta tensiunii

Varsta optimda pentru interventic chirurgicala este n
primele 24-48 ore dupa nastere
Microscopul operator, microinstrumentarul sunt extrem
de utile Tn aceasta reconstructie

% Cura chirurgicala nu amelioreaza paraliziile
existente

L)




Complicatiile postoperatorii pot fi:

Hidrocefalia acuta secundara
Fistula LCS

Meningoencefalita

Dehiscenta suturilor si infectia plagii



Contraindicatiile operatorii sunt
reprezentate de:

starile plurimalformative grave

spina bifida aperta cu defecte cutanate
mari

meningoencefalita



DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL

Va fi facut cu:

1 tumorile disembrioplazice de la nivelul
linlel mediane sau paramediane
posterioare

teratoamele
chisturile dermoide
lipoamele




MULTUMESC PENTRU ATENTIE




