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HIDROCEFALIA MULTILOCULADA

RELATO DE DOIS CASOS

MARILISA M. GUERREIRO *# — NUBOR O. FACURE #* — EDNEA A, BILVA *¥%

RESUMO — Hidroeefalia multiloculada & conceituada como quadre clinico-patolégico que
consiste de ventriculos aumentados e loculados e de cavidades porencefilicas paraveniriculares.
Apresentamos dois c¢asos de hidrocefalia multiloculada, um provavelmente conseqllente a
processo infeccloso do sistema nervose central e outro em decorréncia de mallormacio
congénita. Aspectos tomograficos compativeis ao diagndstico sfo ressaltados, A etiopatogenia,
o tratamento e o prognéstico s3o discutidos em face da literatura compulsada.

Multiloculated hydrocephalus: report of two cases.

SUMMARY — Multiloculated hydrocephalus is a clinicopathological entity consisting of
enlarged, loculated wventricles and paraventricular poroencephalic cavities. We present two
cases of multiloculated hydrocephalus: one due i{o infectious process of central nervous system
and the other consequent to a congenital malformation. Tomographic aspects of this
conditicn that permit the diagnosis are stressed. The pathophysiology, the management and
the prognosis are discussed according to the available literature.

Hidrocefalia multiloculada tem sido pouco registrada 1.2, provavelmente por ser
raramente reconhecida como entidade isolada. Trata-se de quadro clinico-patoldgico
que consiste de ventriculos aumentados e toculados e de cavidades porencefalicas
paraventriculares 1.2,4-6.8.10.13,14, A apresentagio clinica € caracterizada por sinais
de hidrocefalia, assim como crises epilépticas, retardo mental e sinais de deterioragdo
ao exame neuroldgico. Essa condigdo tem recebido diferentes designagges, tais como:
septacnes intraventriculares 514 hidrocefalia multilocutar 10, doenca cerebral policis-
tica 4, compartimentaliza¢io ventricular 6 e membranas intraventriculares cerebrais 13.

Os autores apresentam dois casos de hidrocefalia multiloculada, um provavel-
mente consequente a processo infeccioso do sistema nervoso central (SNC) e outro
em decorréncia de malformagido congénita do SNC. Sdo ressaltados os aspectos
tomograficos compativeis ao diagnostico e é discutida a conduta em face da literatura
censultada.

OBSERVACOES

Caso 1 — M.C.5., crianga do sexo feminino, com 1 ano e 3 meses de idade, trazida a nosso
Servigo por aumento excessivo do perimetro eraniano, Nascida pré-termo, gestagda sem inter-
corréncias, partc normal, domiciliar, choro imediato e peso=—1600 g Ao nascimento notou-se
presenca de mielomeningocele em regido tombossacra, sende levada a um hogpital de sua
regido, em gue foi submetida a correcdio cirirgica com dois dias de vida. Nao temos o
relatérioc de sua internacdo. Segundo a mae, instalou-se uma derivacde ventriculo-peritonesl
poucos dias apds a primeira cirurgia. A crianca permaneceu internada por 8 meses e recebeu
alta sem vdlvula, que parece ter sido retirada apds complicacdes infecciosas. A internacéo
em nosso Servico apresentava perimetro cefdlico de 49 ¢m, fontanela bregmatica ampla e
normotensa, ndo sustentava a cabeca, ndo fixava o olhar, nioc mudava de posicdo e apresen-
tava hemiparesia esquerda incompleta., A tomografia computadorizada craniana (TC) revelou
presenca de miiltiplas cavidades contendo septos, tornando difieil a diferenciacdc entre
ventriculos e cistos paraventriculares (Fig. 1 A e B). Os léculos diferem em tamanho, forma e
nimero. As membranas divergem em espessura, mas geralmente sio mals proeminentes no
local de aderéncia a parede. HA4 imagens semelhantes a espiculas gue provavelmente repre-
sentam sipais indiretos da presenca de membranas finas, O tecido nervose residual ndo
€ uniformemente distribuido, sendo parcialmente preservado em algumas regides e mais
delgado em outras 4reas. A crianca foi submetida a derivacio ventriculeo-peritoneal em Y,
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dirigida &s duas maiores cavidades, Houve estabilizacio do perimetro craniano. Novo exame
tomogratico realizado 6 meses apds a cirurgia nio evidenciou qualguer alteragdo em relacdo
ac anterior (Fig. 1 C). Nove meses apos o evento cirirgico seul exdme neurologico permanecia
inalterado e a crianca foi reinternada comt diagnostico de pneumonia, vindo a falecer por
insuficiéncia respiratéria. O exame anitomo-patolégico mostrou ingmeras cavidades separadas
por delgadas membranas (Fig. 2) que 0 exame microscopico revelou serem compostas por
elementos fibrogliats.

Caso 2 — R.8., crianca do sexo masculino, com 2 anos de idade, internada para correcio de
encefalocele parietal. Naseido a termo, apds gravidez sem intercorréncias, parto cesareano
por indicacdo materna, peso==3700g. Houve cianose, nfie chorou e necessitou O, Primeiro
filho de mée jovem (17 anos). Foram notadas, ao nascimento, indmeras malfﬂrmaqées de
SNC, {face, pés e coracio. Permaneceu internado em outro Servigo nos doeis primeiros meses
de vida para auxilio respiratério e investigacio, tendo sido submetido a duas derivacSes
ventriculo-peritoneais, uma ags 6 meses e outra com 1 ano de idade. A investigacio apresen-
tava perimetro cefdlico de 55 cm, encefalocele parietal de aproximadamente 4 em de didmetro,
retardo importante do desenvolvimento neuro-motor, cebocefalia, microftalmia esquerda, labio
leporino, fends palatina ampla, pés com desvio interno, sindactilia parcial ou total de virios
artelhos, movimentacdo simétrica com refiexos presentes em todos os membros. A TC revelou
presenca de miultiplas cavidades de diferentes tamanhos (Fig., 3). Houve correcio cirargica
da encefalocele e durante seu acomparnhamento por 6 meses a crianca nio apresentou qualgquer
Progresso neuropsicomotor,

COMENTARIOS

Hidrocefalia como sequela de meningite é evento bem conhecido 3.9. Entretanto,
dilatacdo ventricular associada a miltiplos septos intraventriculares nio tem sido
registrada com frequéncia 1.2.4-6.14,  Em lactentes, meningite frequentemente se asso-
cia a ventriculite 4712, ao contrdric do que ocorre em criancas maiores ou adultos.
A cicatrizacho de ependimite pode resultar em hidrocefalia, com formacio de cistos
intraventriculares multiloculados causados pelo desenvolvimento de sinéquias ependi-
marias 14, Qutra complicacdo de meningite pode ser vasculite levando a infarte
cerebrai 8, o que justificaria a formacio de cavidades paraventriculares. No caso 1
a crianga chegou a nosso Servico com 1 ano e 3 meses e, portanto, nio temos seu
estudo tomografico anterior. Entretanto, pela histéria fornecida, aventamos a possi-
bilidade de que a hidrocefalia multiloculada tenha se desenvolvido em decorréncia de
ventriculite secundaria a meningite. No case 2 a crianca nos foi encaminhada com
2 anos e também ndo temos seu estudo tomografico anterior. Entretanto, nio hi
suspeita pela historia de que o paciente tenha tido meningite ou ventriculite. Neste
caso, aventamos a possibilidade de que as membranas intraventriculares sejam congé-
nitas, como parte de amplo espectro de malformages apresentadas pela crianga ja
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Fig. 2 — Caso 1. Exame andtomo-patolégico: imimeras
cavidades separadas por delgadas membranas.

Fig. 3 — Caso 2. Tomografia computadorizada: presenca de multiplas cavidades
contendo septos semelhantes aos do caso 1.
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ao nascimento. Na literatura compulsada encontramos registro de apenas um caso
em que as septacdes foram consideradas de origem congénitall. Nos demais relatos
ha referéncia a processos infecciosos anteriores 1-6,11-13,

As derivacdes sdo necessdrias para controlar a hidrocefalia destes pacientes.
A compartimentalizacdo dos ventriculos laterais causada pelas septacgfes pos-ventri-
culiticas interfere com a drenagem dos ventriculos, dificultando o procedimento citiir-
gico. Portanto, infimeras revisdes sio necessirias ou entdo sdo adotadas derivagdes
bilaterais 1.6.12,  Alguns autores propdem a abordagem direta dos cistos por cranio-
tomia e subsequente remocio ou fenestracio das membranas1.811, Desta forma, um
sistema ventricular multiloculado pode ser transformado numa cavidade unica facili-
tando a drenagem.

A dilatagio progressiva dos cistos pode ser explicada por produgio de liquido
céfalo-raquidiano ou por formagido de exsudato inflamatério dentro dos cistos3. As
concentracdes proteicas nas vdrias cavidades podem variar de maneira importante
e este achado deve sugerir a presenga de compartimentalizagdo 5, A importancia da
TC na detecgdo da hidrocefalia multiloculada foi ressaltada por varios autores 2.4,6,13,15,
Isto porque este exame ndo invasivo provou ser o procedimento diagnéstico mais
importante na deteccio da hidrocefalia muttiloculada pois evidencia os septos direta
e indiretamente. Septos mais espessos sdo facilmente identificiveis, enquanto septos
mais finos podem ser suspeitados a partir de imagens semelhantes a espiculas que
se salientam das paredes das cavidades. Alguns autores sugerem que esta entidade
deve ser melhor estudada por ventriculografia 5.16, exame este ndo realizado em nossos
pacientes.

A literatura é uninime em apontar um pobre progndstico para esta con-
di¢io 1.6.14, A maioria das crian¢as morre ou permanece severamente retardada. Os
autores 1,10,13 que propdem a abordagem direta dos cistos aparentemente chegaram
a resultados menos sombrios. Entretanto, o nimero de casos relatados é pequenoc para
definir a questio.
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