Oclusion congénita del foramen de Monro como causa
de hidrocefalia unilateral. A propésito de un caso

Congenital obstruction of the foramen of Monro causing
unilateral hydrocephalus. A propos of a case

J. Castro Castro, O. Lista Martinez, P. Varela-Rois, A. Pastor Zapata

RESUMEN

La hidrocefalia aislada del ventriculo lateral puede
ser provocada por la oclusion unilateral del foramen de
Monro. Las causas mas frecuentes son los tumores de
los ventriculos laterales o en el area del tercer ventricu-
lo. La estenosis no tumoral es poco frecuente y puede
deberse a patologias inflamatorias, vasculares o congé-
nitas.

Se presenta el caso de un recién nacido a término
diagnosticado prenatalmente de hidrocefalia unilateral.
Tras el parto se confirm6 en las sucesivas ecografias la
dilatacién ventricular unilateral motivo por el cual se
indico el tratamiento quirtrgico. El paciente fue some-
tido a la fenestracion del foramen de Monro y septosto-
mia por via endoscopica, con buena evolucion clinica y
reduccion del tamaio ventricular. Los hallazgos intrao-
peratorios demostraron la obstruccién por una mem-
brana del foramen de Monro derecho.

Se puede conseguir un tratamiento adecuado me-
diante neuroendoscopia, evitando implantar derivacio-
nes ventriculares.

Palabras clave. Diagnostico prenatal. Foramen de Mon-
ro. Hidrocefalia. Neuroendoscopia. Neuroimagen.
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ABSTRACT

Isolated hydrocephalus of the lateral ventricle may
result from unilateral occlusion of the foramen of Mon-
ro. The most common causes are tumours of the lateral
ventricles or in the area of the third ventricle. Non-tu-
moural stenosis of the foramen is rare and can be due
to inflammatory, vascular or congenital conditions.

A fullterm infant was prenatally diagnosed with
unilateral hydrocephalus. After birth, progressive uni-
lateral ventricular dilatation was confirmed in succes-
sive ultrasounds so surgery was indicated. The patient
underwent endoscopic fenestration of the foramen of
Monro and septostomy with good postoperative clini-
cal evolution and reduction of ventricular size. Intrao-
perative findings demonstrated membranous obstruc-
tion of the right foramen of Monro.

A successful treatment can be accomplished
through a neuroendoscopic approach avoiding the use
of ventricular shunts.

Keywords. Foramen of Monro. Hydrocephalus. Neu-
roendoscopy. Neuroimaging. Prenatal Diagnosis.
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INTRODUCCION

La hidrocefalia provocada por la obs-
truccion del foramen de Monro se debe
habitualmente a lesiones neoplasicas o a
patologias inflamatorias, pudiendo desa-
rrollar hidrocefalia uni o biventricular. En
el adulto el quiste coloide es la lesion que
obstruye el foramen de Monro con mas
frecuencia'. En el caso de la obstrucciéon
no tumoral, existen diversas etiologias
incluyendo la hemorragia intraventricu-
lar, procesos infecciosos, malformaciones
vasculares, o de manera funcional en pa-
cientes sometidos a derivaciones de liqui-
do cefalorraquideo (LCR)% La oclusion
congénita completa del foramen es excep-
cional, presentandose habitualmente en la
infancia®.

Se han descrito diversos tratamientos
en la literatura para la hidrocefalia univen-
tricular por obstruccién del foramen como
la derivaciéon del ventriculo dilatado, la
septostomia endoscopica, la foraminoplas-
tia del agujero de Monro e incluso la aper-
tura mediante craneotomia®*®,

Recogemos el caso de un paciente va-
réon, que habia sido diagnosticado prena-
talmente de hidrocefalia univentricular.
Los estudios de imagen y la exploracién
intraoperatoria confirmaron la obstruccién
unilateral del foramen de Monro.

CASO CLINICO

Paciente varén, fruto de primera gestacion
de una mujer de 33 anos. El embarazo habia
transcurrido sin incidencias, con cribado del
primer trimestre de bajo riesgo. Los estudios se-
roldgicos habituales estaban dentro de la norma-
lidad. En la ecografia antenatal se detecta a las
37 semanas de edad gestacional la dilatacion del
ventriculo lateral derecho, sin otras anomalias
morfoldgicas a destacar.

El paciente naci6 a las 39+3 semanas de edad
gestacional, con parto via vaginal instrumenta-
do. La presentacion fue cefalica y su puntuacion
en el test de Apgar de 9-9-10. La exploracion tras
el parto mostraba buen tono y vitalidad; fontane-
la anterior normotensa, sin anomalias morfologi-
cas a destacar ni disrafismos. Reflejos arcaicos
presentes. Los estudios analiticos, serologicos,
el cribado de metabolopatias y de sordera fue-
ron normales. Fondo de ojo normal El ecocardio-
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grama demostré comunicacién interauricular
sin repercusiéon hemodinamica.

La ecografia transfontanelar demostré dila-
tacion del ventriculo lateral derecho, en proba-
ble relacion a obstruccion del foramen de Monro
derecho. En este momento el indice de resisten-
cia de la arteria pericallosa se situaba dentro de
la normalidad, sin aumentar tras ejercer presion
en la fontanela anterior. A la semana de su na-
cimiento se realizd una resonancia magnética
(RM) cerebral (Fig. 1A) que confirmé la dilata-
cién ventricular con calibre de 8 mm del asta
frontal, 32 mm del asta occipital y 14 mm del asta
temporal. Se asociaba a un desplazamiento de 4
mm de la linea media, sin observarse masas ni
tabiques intraventriculares. El resto del sistema
ventricular era normal.

Por la ausencia de datos de hipertensién in-
tracraneal y la edad del paciente se decidi6 se-
guimiento inicial clinico y radiolégico mediante
ecografias seriadas.

Alas 10 semanas de edad, la ecografia trans-
fontanelar (Fig. 1B) demostr6 aumento de la di-
latacion (asta frontal 11 mm, occipital 27 mm y
temporal 19 mm), desplazamiento de 6 mm de la
linea media e indice de resistencia de la arteria
pericallosa incrementado (Figura 1C), aumen-
tando de manera significativa tras presion ligera
sobre fontanela anterior, hallazgo sugestivo de
hidrocefalia a tensién. Ante estos hallazgos, a
pesar de que el paciente presentaba perimetro
cefalico normal y exploracion clinica normal, se
decide realizar tratamiento quirtrgico de la hi-
drocefalia.

El paciente fue intervenido a los 3 meses de
edad. Se empled un ventriculoscopio rigido a 0°
(Kart Storz ®, Tuttlingen, Alemania). Bajo anes-
tesia general el paciente se coloc6 en decibito
supino, con la cabeza neutra elevada unos 20°.
Se realiz6 un agujero de trépano derecho, justo
anterior a la sutura coronal y 3 cm lateral a la
linea media. El acceso al ventriculo se realizo si-
guiendo las referencias anatémicas habituales,
dirigiendo el endoscopio hacia el canto interno
del ojo ipsilateral en el plano coronal y hacia el
conducto auditivo externo en el plano sagital.
Tras acceder al asta frontal derecha, se identi-
fico la anatomia ventricular y se localiz6 la ubi-
cacion teodrica del foramen de Monro siguiendo
las venas talamoestriada y septal anterior y el
plexo coroideo. Se identific6 una membrana
avascular (Fig. 2A) a través de la cual se intuia
por transparencia el foramen de Monro. Se rea-
liz6 coagulacién y posterior apertura de esta
membrana empleando la punta bipolar (Fig.
2B) y posteriormente se dilaté con un balén
de Fogarty de 4 French (Fig. 2C). A través del
nuevo foramen creado, se introdujo el endos-
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Figura 1. Figura 1A y 1B ecografia transfontanelar realizada a los dos meses de vida, con dilatacién de
ventriculo lateral derecho e incremento de indice de Resistencia de la arteria pericallosa. Figura 1C RM
axial en secuencia T2 realizada una semana tras el nacimiento y Figura 1D, RM realizada a los nueve
meses de edad mostrando reduccion del grado de hidrocefalia.

Figura 2. Figura 2A, flecha
negra sefialando la membra-
na que ocluye el foramen de
Monro derecho. Figura 2B y
2C mostrando la coagulaciéon
de la membrana y la dilata-
cion de la apertura con balén.
Figura 2D mostrando la vision
del Ill ventriculo a través de la
apertura realizada.

An. Sist. Sanit. Navar. 2016, Vol. 39, N° 3, septiembre-diciembre 449



J. Castro Castro y otros

copio hasta visualizar el tercer ventriculo (Fig.
2D). Tras crear una adecuada comunicacién del
asta frontal derecha con el tercer ventriculo, se
realiz6 una fenestracion en la porcién anterior
del septo pellucidum, para asegurar otra via de
comunicacion entre las astas frontales de los
ventriculos laterales.

El postoperatorio del paciente cursé sin in-
cidencias. La evoluciéon del perimetro craneal
y la exploracién fisica y neurolégica en los pri-
meros 6 meses de seguimiento fueron normales.
Las ecografias transfontanelares de seguimiento
mostraron mejoria de la dilatacién del ventricu-
lo lateral derecho, con indice de la arteria peri-
callosa dentro de la normalidad. La RM realizada
a los 9 meses de edad (Fig. 1D) confirm6 estos
hallazgos de ecografia.

DISCUSION

La hidrocefalia univentricular o uni-
lateral es una entidad poco frecuenteb’,
que puede deberse a causas congénitas o
adquiridas®. Entre los casos adquiridos en-
contramos los tumores intraventriculares,
lesiones tuberculosas, hemorragias intra-
ventriculares quistes del plexo corideo, hi-
pertrofia del plexo corideo, meningitis bac-
teriana o diversas patologias inflamatorias,
mientras que la forma congénita puede de-
berse a atresia o a procesos inflamatorios
intrauterinos®$. También ha sido descrita
la hidrocefalia unilateral que se desarrolla
tras la colocacion de derivaciones o tras
ventriculostomias para el tratamiento de
hidrocefalias biventricualres debido a un
posible mecanismo de valvula unidireccio-
nal a nivel del foramen de Monro (sobre-
drenaje univentricular)®. Oi y Matsumoto
propusieron una clasificacion de la hidro-
cefalia univentricular segtin la morfologia
del foramen de Monro con 4 categorias:
atresia, obstrucciéon morfolégica, obstruc-
ci6én funcional y foramen patente®!°.

En los excepcionales casos de obstruc-
cion idiopéatica congénita han sido descri-
tos la atresia, con ausencia completa del
foramen o un segundo grupo con una mem-
brana que ocluye el foramen y sin embargo
permite el paso del plexo coroideo, como
en el paciente de nuestro caso®’.

Dentro del diagnoéstico diferencial de la
hidrocefalia unilateral congénita, cabe in-
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cluir también a aquellos pacientes que pre-
sentan hemiatrofia cerebral. En estos casos
la asimetria entre ambos hemisferios se
acompafa de un mayor tamafo ventricu-
lar del lado afectado. El sindrome de Dyke,
Davidoff y Masson, la infeccién intrauterina
por virus Herpes simple o la isquemia cere-
bral intraitero son algunas de las causas
posibles!!.

En los casos en que la membrana obs-
tructiva ha sido analizada histolégicamen-
te, los hallazgos demostraron tejido glial y
ependimario normal, asociado a macréfa-
gos rellenos de hemosiderina en los casos
asociados a hemorragia'.

Al producirse el bloqueo en uno de los
foramenes de Monro, se produce tUnica-
mente el aumento de tamafo de uno de los
ventriculos. Este fenédmeno explica que en
muchos casos los sintomas son leves y de
lenta progresion, siendo poco frecuente la
hidrocefalia aguda sintomatica'®?.

Para el tratamiento de la hidrocefalia
univentricular se han aplicado diversos
tratamientos quirtrgicos. Han sido descri-
tas la fenestraciéon del septum pellucidum
o del propio foramen de Monro mediante
craneotomia abierta, sin embargo no han
demostrado ninguna ventaja sobre los tra-
tamientos endoscoépicos y si mayor morbi-
lidad?14,

Otra posibilidad es la colocacién de de-
rivaciones de LCR implantadas en el ven-
triculo dilatado. Sin embargo el porcentaje
de complicaciones asociadas y de fallos en
nifios menores de 1 afo, hace que actual-
mente no sean la primera opcion terapéu-
tica12,13,15'

Las opciones de tratamiento endoscé-
pico son la septostomia y la recanalizacion
del foramen de Monro. Han sido descritos
diferentes abordajes en funcién de las pre-
ferencias del cirujano y de la planificacién
prequiruargica. El acceso se puede realizar
a través del asta frontal, el asta occipital e
incluso desde el asta occipital del ventricu-
lo no dilatado, para disminuir el riesgo de
lesion al perforar el septum!®,

En nuestra opinion, el acceso a través
del asta frontal dilatada permite una buena
visualizacion de la anatomia ventricular, se
accede tanto a la region del foramen como
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a la parte anterior del septum y es un acce-
so comin a la mayoria de procedimientos
de endoscopia ventricular, motivo por el
cual lo empleamos en nuestro paciente.

La septostomia endoscopica ha demos-
trado ser una alternativa efectiva tanto
para el tratamiento inicial como para los
casos de fallo de la ostomia. Su mayor li-
mitacién son aquellos pacientes con un
septum pellucium engrosado y no transpa-
rente, en los que puede ser dificil su perfo-
racion*®

El término “foraminoplastia” del fora-
men de Monro fue introducido por prime-
ra vez por Oi y Enchev en su trabajo sobre
el manejo del la hidrocefalia unilateral en
neonatos!?. Busca reestablecer la anatomia
normal de circulacién entre el ventriculo
lateral y el tercer ventriculo, proporcionan-
do un flujo fisiol6gico del LCR. Su aplica-
bilidad va a depender de si la obstruccién
del foramen es por atresia o por obstruc-
cion membranosa, es necesario un diame-
tro suficiente del foramen de Monro para
poder realizarla con bajo riesgo de lesion
del férnix. En aquellos pacientes en que no
es posible la localizacion por el examen en-
doscopico, puede ser de utilidad la ayuda
de la neuronavegacion'?415,
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