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RESUMEN

Introduccion y objetivos:

La hidrocefalia se produce a menudo en edades tempranas de la vida y puede
condicionar enormemente el desarrollo integral de los nifios, constituyendo un problema
de salud publica y un elevado gasto sanitario.

El presente estudio ha sido disefiado para estudiar el pronostico quirdrgico del
shunt en una serie propia de pacientes pediatricos (supervivencia de los sucesivos
sistemas valvulares y factores asociados con la disfuncién valvular) y conocer el estado
funcional de los pacientes tratados con derivacion ventriculo-peritoneal (DVP) en nuestro
medio. El estudio de calidad de vida se realiz6 mediante una escala validada en inglés,
the Hydrocephalus Outcome Questionnaire (HOQ) y publicada en 2004 por Kulkarni y
colaboradores. Desde entonces, se han publicado varios estudios del grupo canadiense
del Toronto’s Hospital for Sick Children utilizando esta escala como instrumento para
objetivar la calidad de vida de los pacientes con hidrocefalia pediatrica, pero sélo hay dos
articulos de otros grupos de trabajo, utilizando esta valiosa herramienta.

Material y métodos:

Estudio cuantitativo. Disefio descriptivo longitudinal y retrospectivo en su
primera fase y un estudio transversal en su segunda fase.

Se incluyeron en la primera fase los pacientes pediatricos diagnosticados de
hidrocefalia en el Hospital Materno Infantil de Malaga tratados mediante DVP entre los
afios 2000 y 2014, que tuvieran al menos un afio de seguimiento.

Entre marzo de 2015 y abril de 2016 se realiz6 la segunda fase del estudio,
pasando la version traducida al espafiol del Cuestionario de Salud de Hidrocefalia (HOQ-
Spanish version) a los padres (padre o madre) de los pacientes portadores de una DVP
que acudieron a consultas externas y aceptaron participar en el estudio. Del grupo inicial
de pacientes, se incluyeron aquellos con edad mayor o igual a 5 afios, hidrocefalia tratada
como minimo en los 6 meses previos Y estabilidad clinica.

En ambas fases del estudio se excluyeron aquellos pacientes intervenidos en
alguna ocasion en otro hospital.

Se estudiaron variables demogréaficas, etiologicas, clinicas, relacionadas con el
primer y sucesivos procedimientos derivativos, con los tratamientos adyuvantes,
socioecondmicas y las puntuaciones obtenidas en el HOQ-Spanish version. Las posibles

respuestas a cada pregunta del cuestionario tienen asignada una puntuacion que va desde
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0 (peor estado de salud) a 4 (mejor estado de salud). Estas puntuaciones se suman y
después se dividen por la puntuacién mas alta posible para dar la puntuacion final (tal y
como fue ideado por Kulkarni y colaboradores) en cuatro dimensiones diferentes del
ambito de la salud: fisica, social-emocional y cognitiva, asi como una puntuacion global.
Todas ellas se situan entre 0 (peor estado de salud o calidad de vida) y 1 (mejor estado de
salud).

El anlisis descriptivo de los datos fue presentado para las variables cualitativas
con porcentajes y totales y para las variables numéricas con medias, desviaciones estandar
y percentiles. El andlisis inferencial univariante se realizO mediante las técnicas de
contrastes de hipdtesis, paramétricas 0 no paramétricas adecuadas. Como modelo
multivariante se hizo uso de la regresion logistica.

Las curvas de supervivencia se realizaron con el método de Kaplan-Meier.
En todos los analisis inferenciales, una significacion (p) menor de 0,05, fue considerada
estadisticamente significativa.

Todos los andlisis estadisticos fueron realizados utilizando el software SPSS
(version 23.0, IBM Corp.)

Resultados:

Se incluyeron en la primera fase del estudio 166 pacientes en los que se realizaron
425 procedimientos valvulares (259 fueron revisiones valvulares). El seguimiento medio
fue de 93 meses. 111 pacientes necesitaron al menos una revision valvular, siendo 2 el
namero medio de fallos valvulares en nuestra poblacion. La tasa de infeccién valvular fue
del 7% de los procedimientos (30/425) y el 15,7% de los pacientes (26/166) La tasa de
independencia valvular fue de un 10% (17/166).

Las tasas de supervivencia valvular a los 2, 5 y 10 afios de seguimiento fueron 60,
40 y 25% respectivamente, empeorando ligeramente a medida que aumentaba el nimero
de revisiones valvulares. La causa mas frecuente de disfuncion valvular fue el
sobredrenaje valvular sintomatico (SVS), seguido de la disfuncion distal y proximal. El
sobredrenaje fue una causa de revision valvular constante, empezando a partir de los 5-6
afios tras la primera cirugia derivativa y representando la principal causa de revisiones
valvulares mdaltiples en pacientes complejos. A medida que aumentaba el nimero de
fallos valvulares, la frecuencia de sobredrenaje o protocolo de independencia valvular
como causas de la revision valvular aumentaron, los fallos secundarios a infeccion o

aislamiento ventricular disminuyeron y el resto de las causas permanecieron estables.
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Los factores pronosticos relacionados de forma significativa con la disfuncion del
primer shunt en el andlisis uni y multivariante (regresion logistica) fueron meningitis
previa y SVS. La localizacion frontal del trépano y los catéteres de impregnacion
antibidtica fueron protectores (el primero s6lo en el univariante y multivariante
incluyendo variables significativas). EI modelo de regresién de Cox determind que los
factores prondsticos independientes relacionados con la supervivencia valvular eran la
infeccion valvular y el SVS.

De los 166 pacientes incluidos en el estudio inicial, 132 cumplian los criterios de
inclusion para el estudio de calidad de vida mediante el HOQ. La puntuacion media del
HOQ global fue 0,68. Todos los resultados obtenidos de calidad de vida fueron
comparables con los publicados previamente por centros de referencia internacional.

Una historia previa de epilepsia, déficit motor o visual 0 meningitis se relaciond
con una peor puntuacion en todas las dimensiones del HOQ. La infeccién valvular se
relaciond con peores puntuaciones en las esferas fisica, cognitiva y global. El antecedente
de revision valvular y el nimero de cirugias por esta causa fueron predictores de una peor
valoracion en la esfera fisica del HOQ, asi como el sobredrenaje sintomatico se relacion6
con un peor pronostico a nivel cognitivo. La mayor edad en el momento del estudio se
relaciond con peor prondstico social-emocional y global. Respecto a la etiologia de la
hidrocefalia en relacién con la puntuacién obtenida en el HOQ, encontramos una
tendencia a un peor pronostico en “otras causas secundarias de hidrocefalia”, aunque con
muy baja potencia estadistica. No encontramos relacion estadisticamente significativa
entre el nivel de estudios de los padres (sin estudios, estudios primarios, estudios medios,
estudios universitarios) y las puntuaciones del HOQ y tampoco con la distancia al
Hospital desde el domicilio familiar. En general, los scores global, fisico, cognitivo y
social-emocional del HOQ fueron mejores en los pacientes que no precisaban ningun
tratamiento adyuvante (18,2%) respecto al resto (recibian tratamiento fisico,
neuropsicoldgico, ambos o necesitarian algun tipo de terapia, pero no la recibian). Son
motivo de reflexion, el 22,7% de nifios que necesitarian terapias adyuvantes y no las
reciben en el momento del estudio.

Conclusiones:

La frecuencia de complicaciones asociadas a disfuncion valvular en pacientes
pediatricos varia segin aumenta el nimero de revisiones valvulares. La existencia de un
protocolo estricto de deteccion y tratamiento del SVS puede explicar el descenso

progresivo de la supervivencia valvular en nuestra serie.
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Los principales factores prondsticos de fallo valvular y menor supervivencia del
shunt son meningitis y sobredrenaje sintomatico. La localizacion frontal del trépano y la
implantacion de catéteres impregnados con antibi6ticos en la primera cirugia valvular se
asociaron con una menor tasa de revision valvular.

Este es el segundo estudio fuera de Canada que utiliza el HOQ para estudiar la
calidad de vida de pacientes pediatricos con hidrocefalia tratada con DVP y el primero en
validar la version en espafiol del cuestionario. Una historia previa de epilepsia, déficit
motor o visual o meningitis se relaciona con una peor puntuacién en todas las dimensiones
del HOQ. Otros factores relacionados con peor calidad de vida son la infeccion valvular,
las revisiones valvulares y el SVS.

Cualquier intervencion para disminuir la frecuencia de meningitis y SVS va a

reportar un considerable beneficio para el prondstico quirargico y funcional del shunt.
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1. INTRODUCCION

El término hidrocefalia, mencionado por primera vez por Celso (s. | d.C), es
definido en el s. XVI por Vesalio (De humanis corporis fabrica) como el aumento de la
cantidad de liquido a nivel del sistema ventricular cerebral. No es hasta 1914, cuando
Dandy y Blackfan establecen los conceptos de hidrocefalia comunicante y no
comunicante que conocemos en la actualidad y de los que se derivan las técnicas de
ventriculocisternostomia (actualmente realizadas mediante endoscopia) y a partir de la
segunda mitad del s. XX las técnicas de derivacion extracraneal.

La hidrocefalia, explicada desde el punto de vista fisiopatologico mediante
diferentes teorias a lo largo de la historia, puede definirse como una obstruccién
(intraventricular o cisternal) o una disfuncién los mecanismos fisiol6gicos de produccion
o0 de absorcidn del liquido cefalorraquideo (LCR). Desde el punto de vista clinico, puede
producir un sindrome de hipertension intracraneal en los casos agudos, o un cuadro de
deterioro cognitivo, dificultad de aprendizaje o alteraciones mas sutiles, en las formas
cronicas. Dado que se produce a menudo en edades tempranas de la vida, puede
condicionar enormemente el desarrollo integral de estos nifios, constituyendo un
problema de salud publica y un elevado gasto sanitario.

La investigacion en este campo es imprescindible: por una parte, para prevenir las
complicaciones relacionadas con la disfuncién valvular y evitar las frecuentes revisiones
del sistema de derivacion (prondstico quirargico del shunt) y por otra, para conocer la
situacion fisica, cognitiva y social de los nifios tratados (prondstico funcional del shunt)
y mejorar su calidad de vida.

Aunque se han publicado muchos trabajos sobre el prondstico quirdrgico de los
sistemas de derivacion ventriculo-peritoneal (DVP), continla existiendo incertidumbre
en relacion con la propia definicion, los instrumentos de medida apropiados y la recogida
uniforme de datos.

Por otra parte, desde que en 1948 la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
definiera la «salud» como el completo estado de bienestar fisico, mental y social, y no
s6lo como la ausencia de enfermedad, se han desarrollado numerosas investigaciones que
estan permitiendo traducir esa definicion conceptual en métodos objetivos que, mediante
cuestionarios o instrumentos diversos, generan escalas e indices para facilitar la medicion
de las dimensiones que conforman el estado de salud. Debido a que la calidad de vida se

basa en mediciones con una carga variable de subjetividad, se requieren métodos de



evaluacion validos, reproducibles y fiables. EI mejor conocimiento de las evaluaciones
para medir la calidad de vida permitira incorporar estos instrumentos en la evaluacion
integral de individuos, en la conduccion de ensayos clinicos y en la investigacion de los
Servicios de Salud.

El presente estudio ha sido disefiado para estudiar el prondstico quirurgico del
shunt en una serie propia (supervivencia de los sucesivos sistemas valvulares y factores
asociados con la disfuncién valvular) y conocer el estado funcional de los pacientes
tratados con DVP en nuestro medio, mediante una escala validada en inglés
(Hydrocephalus Outcome Questionnaire) y publicada en 2004 por Kulkarni vy
colaboradores.
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2. REVISION DE LA LITERATURA

La prediccién del futuro en medicina es llamada prondstico y ha sido parte de
nuestra profesion, desde la época de Hipocrates. La escuela de Kos, esta conectada con
los primeros pasos de la medicina cientifica (medicina Hipocratica) que se basa en la
observacion y el razonamiento l6gico y separa la medicina de la magia o la supersticion.
El estudio orientado a conocer de forma maés fidedigna el prondstico de los pacientes con
hidrocefalia en edad pediatrica es esencial, teniendo en cuenta que la principal
preocupacion de los padres tras el diagnostico, se centra en qué tipo de vida les espera a
sus hijos 13 17:32.40.58

La literatura cientifica relacionada con hidrocefalia pediatrica, estudia el
prondstico de los pacientes fundamentalmente equiparandolo al del propio shunt, siendo
menos frecuentes los estudios relacionados con el prondstico funcional del paciente, o su

calidad de vida.

2.1 Prondstico quirargico del shunt

Es un concepto que se ha estudiado ampliamente en la literatura con el objetivo de
reducir la morbimortalidad asociada a las disfunciones valvulares y su impacto
econodmico. Pese a ello, continta habiendo problemas en su definicion, instrumentos de
medida e incluso en la recogida uniforme de datos.

Las definiciones mas amplias de prondstico quirtrgico del shunt 3> 58 incluyen todos
los eventos que podrian esperarse tras la colocacion de una derivacion:

- Fallo o disfuncién valvular (generalmente definida como una mal-funcién que

requiere una revision quirdrgica del sistema de derivacion)

- Infeccion (diferentes definiciones dependiendo del objetivo del estudio)

- Independencia valvular (ligadura o retirada del sistema de derivacion con/sin

endoscopia secundaria, en el contexto de un protocolo reglado)

Las medidas pronosticas mas utilizadas han sido la tasa de supervivencia del shunt, la
vida media del shunt, la tasa de infeccién o la tasa de independencia valvular. Otros
autores, se han centrado en el estudio de los factores de riesgo de disfuncion valvular o
de infeccion (meningitis).

Una revision de la literatura reciente muestra que la supervivencia del shunt se
encuentra alrededor del 70% de las derivaciones implantadas al afio y el 40% a los 10

afios. La tasa de infeccidn entre el 5-8% de los procedimientos y el 15-30% de los



pacientes dependiendo de la duracién del seguimiento y la tasa de independencia valvular

entre el 3-9% de los pacientes, aunque dependiendo de su definicion 8

2.1.1 Tasa de supervivencia del shunt

Las tasas de supervivencia del primer shunt y las complicaciones relacionadas con
la disfuncién valvular han sido estudiadas por varios grupos de trabajo durante los dltimos
20 afios® 22 29.44.49.52,53,57 "ancontrando una supervivencia de los sistemas de derivacion
de entre el 50-75%, 2 afos tras la primera intervencion. Sin embargo, se conoce poco
respecto a la supervivencia de los sucesivos sistemas de derivacion*® > y las variaciones
en la tasa de complicaciones relacionadas con la disfuncion valvular durante el
seguimiento de los pacientes.

Las complicaciones responsables de la disfuncion valvular podrian dividirse en
mecanicas (obstruccion, desconexidn, rotura o mal-posicion de los catéteres o fallos de la
propia valvula), hidrodindmicas (sobredrenaje o infradrenaje) e infecciosas (meningitis)

Las tablas 1 y 2 [I] resumen la tasa de supervivencia del shunt y las principales
complicaciones relacionadas con la revision valvular en las diferentes series publicadas.
Como se puede observar, la literatura cientifica actual® 8 1012 14. 15,21, 35,37, 44,55 ng gg
concluyente respecto a la superioridad de un tipo de valvula respecto a otro en cuanto a
la reduccion de la tasa de disfuncion valvular o de sobredrenaje (tabla 2) De hecho, las
tasas de revision valvular relacionadas con sobredrenaje en series que utilizaron valvulas
diferenciales de presion esta poco documentada o cudndo lo estd, los porcentajes son
bajos, probablemente debido a las diferentes definiciones y protocolos de actuacién ante

esta situacion® 8 12 39.55,57,59



Tabla 1. Revision de literatura sobre tasas de supervivencia valvular y complicaciones*[1]

1st shunt 1st shunt Next Complications  Study design
survival shunt related to
survival surgical review
Drake et al DP 2-year survival PO: 31.4% Clinical trial
1998 Delta 47% OD: 3.5%
(ON} IV: 0.6%
I: 8.1%
Tuli et al DP: 85.9% 2-year survival 2-year 0: 66.7-77.5% Prospective
2000 0S:9.7% 50% survival ~ OD: 5.7-2.1%
50%2"- IV: 7.7-9%
3 I: 19%-9.9%
2-year
survival
25% 4'h
Shah et al DP: 67.5% 2-year survival 2-year Retrospective
2008 Other: 32.5% 75% survival multicenter
60% 2"
2-year
survival
50% 3™
Notarianni et DP: 63.2% 1-year survival 0: 64% Retrospective
al Adjustable:28.8% 44.6% OD: 2.8%
2009 Unknown: 7.9% 5-year survival I: 22.1%
29.7%
Khan et al 2-year survival 0:15.1% Retrospective
2013 10% I: 8%
Kulkarni et al 90’s: Prospective +
2013 2-year survival historical
50% series
HCRN:
2-year survival
60%
Stone et al DP 2-year survival PO: 27% Retrospective
2013 Delta 40% D: 26%
(0N} I: 9%
Adjustable (4/234)

*Abbreviations: DP = differential pressure, OS = Orbis Sigma, PO = proximal occlusion, DO = distal occlusion, IV =

isolated ventricle, | = infection, O = occlusion, OD = overdrainage, D = distal failure, HCRN = Hydrocephalus Clinical

Research Network
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Tabla 2. Tasas de supervivencia dependiendo del tipo de valvula implantada*[I]

Author/ year Type of valve Conclusions

(study design)

Drake 1998 DP vs. Delta vs. OS No significant differences in shunt survival
(Clinical trial)

Pollack 1999 DP vs. HC No significant differences in shunt survival
(prospective)

Hanlo 2003 (0N} 2-year shunt survival 67%, 5-year shunt survival 62%
(prospective)

Kestle 2005 Strata 1-year shunt survival 67%

(prospective)

McGirt 2007 DP vs. adjustable Adjustable valves reduce the risk of proximal
(retrospective) obstruction (better Hakim Codman than Strata)
Eymann 2007  Paedi-GAV 2-year shunt survival 68%

(prospective)

Martinez Lage  Sophy and Polaris These valves can be used safely in preterm and
2008 neonates

(prospective)

Gruber 2010 Antisiphon Integra Significant reduction of proximal catheter
(prospective) complications: acute and intermittent obstructions
Hatlen 2012 DP vs. adjustable Long time (5-year) significant better survival in DP
(retrospective)  (Strata/ HC) vs. adjustable

Thomale 2013 Pro-GAV These valves can be used safety in pediatric patients
(retrospective)

Beez 2014 Paedi-GAV vs. HC No significant differences in shunt survival
(retrospective)

*Abbreviations: DP = differential pressure, OS = Orbis Sigma, HC = Hakim Codman
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Respecto a la reduccién de la tasa de infeccion del shunt y su impacto en la
supervivencia valvular, existen estudios publicados recomendando el uso de catéteres con
impregnacion antibidtica desde el afio 2003, aunque no fue hasta 2011 cuando se
publicaron los primeros estudios multicéntricos?® 2!, Estos estudios muestran no sélo las
ventajas de los catéteres con impregnacion antibidtica, sino también los efectos de aplicar

protocolos estandarizados en cirugia valvular para la disminucion de la tasa de infeccion.

2.1.2 Factores relacionados con la disfuncion valvular

La hidrocefalia pediatrica es una patologia muy heterogénea en cuanto a su
fisiopatologia, etiologia, edad al diagndstico, peculiaridades pronésticas y la amplia
disponibilidad de sistemas de derivacion existentes en el mercado. Por todo ello, seria de
gran ayuda conocer los factores relacionados con un mayor riesgo de fallo valvular para
optimizar el seguimiento de los pacientes, la informacion a las familias y mejorar la
supervivencia de los sistemas implantados.

Durante las ultimas décadas los factores més frecuentemente relacionados con la
disfuncion valvular han sido la menor edad del paciente o el bajo peso al nacimiento o en
el momento de la primera cirugia, la etiologia postinfecciosa o posthemorragica de la
hidrocefalia y una cirugia concomitante?® 22 3% 49.50.57 " Una disfuncion precoz tras una
cirugia valvular también incrementa el riesgo de una nueva revision valvular®® 7.
Respecto a la técnica quirurgica, se conoce que una adecuada manipulacion e
implantacion del sistema de derivacion influyen en las tasas de infeccion y fallo valvular?
. Sin embargo, el papel de los factores hidrodinamicos y del tipo de hardware seleccionado

en la futura disfuncién valvular, son aun motivos de controversia.

2.2 Prondstico funcional en hidrocefalia pediatrica

El prondstico funcional en hidrocefalia pediatrica comprende la morbilidad
(secuelas) relacionadas con aspectos fisicos, cognitivos y sociales, que suponen una
limitacion en la calidad de vida del paciente®. En los Gltimos 20 afios ha adquirido una
importancia creciente en el &ambito neuroquirdrgico, si bien, el volumen de trabajos sobre
este tema es mucho menor que el de los dedicados al aspecto puramente técnico. Es
conocido que la hidrocefalia constituye una agresion para el cerebro en desarrollo (tabla
3), aunque es dificil evaluar las consecuencias que tienen estos cambios morfologicos en

el pronostico funcional del paciente3® 4,
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Tabla 3. Dafios asociados a hidrocefalia en la edad pediétrica.

La hidrocefalia constituye una agresion para el cerebro en desarrollo

Elongacidn/rasgado de las fibras de sustancia blanca periventricular
y compresion de los ndcleos caudados

Hipoplasia del cuerpo calloso

Dario de la via dptica

Alteracion de la sustancia blanca del mesencéfalo

Dafio por compresion de estructuras corticales y subcorticales
relacionadas con funciones cognitivas

Alteracion de la mielinizacion con adelgazamiento del manto cortical

Alteracion del flujo sanguineo cerebral, el metabolismo y los neurotransmisores

En los pacientes diagnosticados de hidrocefalia en la edad pediatrica se han
descrito problemas de salud fisicos®, déficit cognitivo no solo relacionado con el
coeficiente intelectual (IQ) sino también con habilidades motoras, viso-espaciales e
inteligencia no verbal 3®y problemas de comportamiento que pueden comprometer su
integracion social'® %, Ademas, en los escasos estudios publicados en pacientes con
seguimiento prolongado, se confirma que la situacion funcional encontrada en la edad
infantil se correlaciona con el prondstico en la edad adulta® .

Algunos factores relacionados con el pronostico funcional en hidrocefalia fueron
publicados a finales de los afios 90 o principios de la década de los 20001618 34, 36, 38, 48,56,
pero hasta el momento, la falta de consenso respecto a las escalas utilizadas para evaluar
a los pacientes, ha sido un problema para comparar los resultados!’” 34, Ademas, las
escalas de valoracion necesitan un largo proceso de maduracion y la confirmacion de su
fiabilidad, validez y sensibilidad, por lo que es recomendable utilizar instrumentos ya
establecidos?®. En el afio 2004, Kulkarni y colaboradores, idearon y validaron un
cuestionario de salud para pacientes con hidrocefalia (HOQ)?2. Su objetivo era proveer a

los investigadores en esta materia de un instrumento sencillo y Gtil para medir el estado



13

de salud de una poblacion de pacientes tratados de hidrocefalia, en un momento
determinado. EI HOQ no sustituye a los test neuropsicol6gicos, pero puede ser una
herramienta Gtil en la préctica diaria del neurocirujano, para detectar a los nifios que
precisan terapias adyuvantes?. Desde entonces, se han publicado varios estudios del
grupo canadiense del Toronto’s Hospital for Sick Children utilizando esta escala como
instrumento para objetivar la calidad de vida de los pacientes con hidrocefalia pediatrica:
21,30, 31,43 "nero sélo hay dos articulos de otros grupos de trabajo, utilizando esta valiosa
herramienta® *,
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3. OBJETIVOS DEL ESTUDIO

Estudiar el prondstico quirdrgico en una serie de pacientes con
hidrocefalia pediatrica con un largo periodo de seguimiento y establecer
las diferencias en términos de supervivencia y tipo de complicaciones
entre la primera y sucesivas DVP [1]

Analizar los factores relacionados con la disfuncion valvular en nuestra
serie [I1]

Cuantificar el estado de salud en su esfera fisica, social, cognitiva y
emocional de una cohorte tipica de pacientes pediatricos tratados de
hidrocefalia en nuestro medio con la versién en espafiol del Cuestionario
de Salud de Hidrocefalia creado por Kulkarni y colaboradores en 2004
[111]

Analizar qué variables se relacionan con el mejor o peor estado de salud

en pacientes pediatricos tratados de hidrocefalia en nuestro medio[lll]
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4. MATERIAL Y METODOS

Estudio cuantitativo. Disefio descriptivo longitudinal y retrospectivo en su
primera fase y un estudio transversal en su segunda fase.

4.1 Poblacion de estudio

Para la primera fase del estudio [I y II] se seleccionaron los pacientes
diagnosticados de hidrocefalia en el Hospital Materno Infantil de Malaga tratados
mediante DVP entre los afios 2000 y 2014.

- Criterios de inclusion:

o Pacientes entre 0 y 14 afios en el momento de la implantacion de la
derivacion que continuaban en seguimiento en consultas externas de
neurocirugia pediatrica y cuya historia clinica estaba disponible en el
archivo.

- Criterios de exclusion:

o Pacientes intervenidos en alguna ocasion en otro centro hospitalario.

o Pacientes tratados con derivacion extracraneal por quistes aracnoideos,
hipertensién intracraneal idiopética o colecciones subdurales.

o Pacientes con un seguimiento menor a 1 afio.

Entre marzo de 2015 y abril de 2016 se realiz6 la segunda fase del estudio [II1].
Aprovechando la cita habitual en consultas externas de neurocirugia pediatrica, se paso
la version traducida al espafiol del Cuestionario de Salud de Hidrocefalia (HOQ-Spanish
version) a los padres (padre o madre) de los pacientes portadores de una DVP que
aceptaron participar en el estudio. Los criterios de inclusion fueron: edad mayor o igual
a 5 aflos (edad escolar), hidrocefalia tratada como minimo en los 6 meses previos y
estabilidad clinica. Se excluyeron aquellos pacientes intervenidos en alguna ocasion en
otro hospital.

Los padres de 132 pacientes aceptaron participar en el estudio (tasa de
participacion del 100%).

4.2 Datos de referencia y variables

En la tabla 4 se enumeran las variables recogidas durante la primera y segunda

fases del estudio.
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VARIABLE DEFINICION NATURALEZA

Edad al diagndstico En meses Cuantitativa
Etiologia de la hidrocefalia Posthemorragica Cualitativa

Postinfecciosa

Tumoral

Espina bifida

Primaria

Disgenética

Otras causas de hidrocefalia

secundaria
Primera cirugia derivativa Localizacién del trépano Cualitativa

Tipo de valvula

Tipo de catéteres
Meningitis previa Si/No Binaria
Hemorragia postquirdrgica Si/No Binaria
Sobredrenaje sintomatico Si/No Binaria
Fallo valvular Si/No Binaria
Numero de fallos valvulares Numero Cuantitativa
Causas de fallo del shunt Obstruccion proximal Cualitativa

Infeccion valvular

Aislamiento ventricular

Sobredrenaje

Fallo distal

Fallo mecénico valvular

Mal-posicion de catéteres
Independencia valvular Si/No Binaria
Epilepsia Si/No Binaria
Déficit visual Si/No Binaria
Déficit auditivo Si/No Binaria
Déficit motor Si/No Binaria
Edad al HOQ En afios Cuantitativa

Distancia al hospital

En kilémetros

Cuantitativa

Nivel de estudios progenitores No finalizados estudios primarios Cualitativa
Educacion Primaria
Educacion Secundaria
Educacion Terciaria
Tratamiento adyuvante del nifioc  Ninguno Cualitativa
Fisioterapia
Neuropsicoldgico
Ambos
No precisa
HOQ fisico NUmero Cuantitativa
HOQ social NUmero Cuantitativa
HOQ cognitivo NUmero Cuantitativa
HOQ global NUmero Cuantitativa

*HOQ: Hydrocephalus Outcome Questionnaire

Meningitis previa: incluye meningitis anteriores a la colocacion de la DVP

(etiologia postinfecciosa y cualquier otra etiologia complicada con una meningitis) e

infecciones valvulares propiamente dichas.

Sobredrenaje Valvular sintomatico (SVS): cualquier sintoma episddico que

mejora con el aumento de la resistencia del sistema de DVP.
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Fallo o disfuncion valvular: cualquier evento clinico que se sigue una revision
quirdrgica del sistema de DVP. Entre sus causas se distinguen:

e Obstruccion proximal o del catéter ventricular: sintomas agudos o
subagudos de hidrocefalia, aumento de la talla ventricular en pruebas
radiologicas y hallazgos intraoperatorios compatibles.

e Infeccidn valvular: hallazgos clinicos y bioguimica de LCR compatibles,
sin o con confirmacion en cultivos microbioldgicos.

e Aislamiento ventricular: hidrocefalia multitabicada propiamente dicha
debida a adherencias, membranas o codgulos vs aislamientos funcionales
habitualmente en el contexto de sobredrenaje radioldgico.

e Sobredrenaje: incluye las revisiones valvulares para aumentar la
resistencia del sistema de DVP por aparicion de sintomas, las revisiones
preventivas realizadas en los ultimos afios y reintervenciones en el
contexto de excesiva correccion.

e Fallo distal o del catéter peritoneal: revisiones valvulares por rotura,
desconexion o para alargamiento del catéter distal y por pseudoquistes.

e Fallo mecéanico de la propia valvula

e Mal-posicion de los componentes del sistema de DVP

Independencia valvular: los protocolos de independencia valvular se completaron
con el aumento progresivo de la presion de apertura valvular y/o la externalizacion del
catéter distal, con control clinico y registro de presion intracraneal (PIC), seguidos de
ventriculostomia (VPME) secundaria o ligadura del sistema.

Epilepsia: se incluyeron las crisis con confirmacion neurofisiolégica y que
precisaron tratamiento antiepiléptico en algin momento de la vida del nifio.

Déficit visual: ceguera o dificultad para ver objetos desde una distancia corta a
pesar de la mejor correccion posible, secundaria a un déficit de agudeza visual 0 una
alteracion campimeétrica diagnosticadas tras una valoracién Oftalmoldgica.

Déficit auditivo: confirmado con audiometria o potenciales evocados auditivos.

Déficit motor: incluye todos los pacientes con pardlisis cerebral (diferentes
grados) y paraparesia o paraplejia secundaria a espina bifida.

Distancia al hospital: medida como la distancia méas corta por carretera desde el

domicilio habitual del paciente hasta nuestro hospital.
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Las variables socioecondémicas medidas fueron el nivel de estudios de los padres
(el mejor de los dos) y el tratamiento adyuvante.

Respecto al nivel de estudios de los padres, se clasificaron segun la International
Standard Classification of Education (ISCED), desarrollada por la UNESCO en los afios
70 para servir como un instrumento de recogida de datos y presentacion de estadisticas
de educacion tanto dentro de cada pais como a nivel internacional. Para simplificar,
agrupamos los diferentes niveles de la ISCED 2011 de la siguiente manera: estudios
primarios no finalizados, educacion primaria, educacion secundaria/postsecundaria
(bachillerato, formacion profesional, curso de grado medio o superior) y educacion
terciaria (grado universitario, master o doctorado)

El tratamiento adyuvante se dividid en cinco categorias: necesitarian tratamiento
pero no lo reciben, terapia fisica, terapia neuropsicologica, ambos tipos de tratamiento o
no necesitan tratamiento adyuvante.

HOQ: es un cuestionario de salud de hidrocefalia desarrollado por el servicio de
neurocirugia del Toronto’s Hospital for Sick Children®” 28, fiable y validado en inglés,
que sirve para medir el estado de salud o la calidad de vida de los pacientes pediatricos
con diagnostico de hidrocefalia. Consta de 51 preguntas que son completadas por los
padres de los pacientes. Para este estudio, utilizamos la version espafiola del HOQ enviada
por el autor del cuestionario (Kulkarni, AV) con minimos cambios en la traduccién, para
adaptarlo al espafiol que se habla en Espafia (tabla 5 [I11]) Los padres (madre o padre)
fueron interrogados por el mismo investigador (Iglesias, S) para asegurar la comprensién
y correcta ejecucién de las preguntas. Las posibles respuestas a cada pregunta del
cuestionario tienen asignada una puntuacion que va desde 0 (peor estado de salud) a 4
(mejor estado de salud) Las puntuaciones de cada pregunta se suman y después se dividen
por la puntuacion mas alta posible para dar la puntuacion final (tal y como fue ideado por
Kulkarni y colaboradores) en cuatro dimensiones diferentes del &mbito de la salud: fisica,
social-emocional y cognitiva, asi como una puntuacion global. Todas ellas se situan entre
0 (peor estado de salud o calidad de vida) y 1 (mejor estado de salud). Tal y como esta
descrito en la literatura®” %3, para poder hacer comparaciones con la poblacion general,
calculamos el Utility score a partir del HOQ global, utilizando la siguiente férmula:
Utility score = 0.98 x HOQ global + 0.1.
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Tabla 5. Cuestionario pronostico en hidrocefalia pediatrica (HOQ-Spanish version) [111]

Por favor, rellene el circulo que mejor represente su respuesta sobre COMO SON DE CIERTAS las siguientes AFIRMACIONES sobre
SU HIJO/A durante las Ultimas 4 semanas.

MI HIJO/A Paranada Unpoquito Algocierto Bastante  Muy cierto
cierto cierto cierto
. Necesita ayuda para vestirse ) o o 0]

. Necesita ayuda para ir al bafio

. Tiene vision pobre

. Tiene dificultades para caminar

. Requiere una silla de ruedas

. Tiene dificultades para participar en deportes
. Tiene dificultades para escribir

. Tiene un equilibrio pobre

. Tiene dificultad para atarse los cordones de los zapatos
10. Se cansa facilmente

11. Tiene dificultades para hablar

12. Sufre de dolores de cabeza

13. Tiene convulsiones frecuentes

14. Necesita ayuda para bafarse

15. Necesita ayuda para comer

16. Tiene dificultades para participar en actividades
extracurriculares (juegos, culturales)
17. Se siente observado cuando esta en plblico

18. Tiene dificultades para separarse de mi
19. Tiene muchos amigos

20. Es tratado como igual por sus compafieros
21. Es capaz de visitar a sus amigos

22. Es solitario/a o introvertido/a

23. Tiene dificultades para reconocer las consecuencias de sus
acciones
24. Falta mucho a la escuela por su enfermedad

25. Se pone ansioso en situaciones sociales

26. Tiene dificultades para llevarse bien con sus compafieros
27. Es timido/a en publico

28. Tiene dificultades para jugar con sus comparieros

29. Se frustra facilmente

30. Tiene dificultades para expresar verbalmente sus sentimientos
31. A menudo se siente estresado

32. A menudo estd irritable

33. Esta desmotivado/a

34. Esta preocupado acerca de su apariencia fisica

35. A menudo se siente triste

36. Se preocupa acerca del futuro

37. A menudo esta nervioso

38. Le falta confianza en si mismo

39. Reacciona exageradamente con las enfermedades de los demés
40. Tiene un pobre concepto del tiempo

41. Tiene dificultades con las matematicas

42. Es organizado/a

43. Tiene dificultades para concentrarse

44. Se le olvidan las cosas

45. Tiene dificultades para realizar varias tareas seguidas
46. Tiene dificultades para leer

47. Aprende lentamente

48. Necesita que le repitan las instrucciones

49. Olvida sus rutinas diarias

50. Tiene dificultades para aprender nuevas tareas

51. Pierde la atencion facilmente

© 0O N o g A~ W NP
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4.3. Andlisis estadistico

El anélisis descriptivo de los datos fue presentado para las variables cualitativas
con porcentajes y totales y para las variables numericas con medias, desviaciones estandar
y percentiles.

En todos los analisis inferenciales, una significacion (p) menor de 0,05, fue
considerada como resultado estadisticamente significativo.

Todos los andlisis estadisticos fueron realizados utilizando el software SPSS
(version 23.0, IBM Corp.)

4.3.1. Pronostico quirargico del shunt

La supervivencia de cada sistema de DVP fue estudiada mediante Kaplan-Meier
utilizando el método descrito previamente por Tuli y colaboradores®’. En la supervivencia
del primer shunt se incluyeron todos los pacientes; en la supervivencia del segundo shunt,
solo se incluyeron los pacientes que habian tenido un fallo valvular; en la supervivencia
del tercer shunt, s6lo se incluyeron aquellos pacientes que habian tenido dos fallos
valvulares, y consecutivamente. Las complicaciones relacionadas con los sucesivos fallos
valvulares se recogieron para el primer y sucesivos sistemas de DVP y sus proporciones
fueron comparadas [1].

La asociacion entre el fallo valvular y las variables categéricas fue analizada con
tablas de contingencia y test de chi-cuadrado o test exacto de Fisher. La asociacion de las
variables cuantitativas con el fallo valvular fue determinada utilizando el test no
paramétrico de Mann Whitney, al no verificarse la condicién de normalidad de éstas. Los
factores que resultaron significativos (p<0,05) en el modelo univariante fueron utilizados
para construir modelos multivariantes mediante el uso de regresién logistica. Las curvas
de supervivencia se realizaron con el método de Kaplan-Meier [IlI]. Como modelo
multivariante en el analisis de supervivencia se hizo uso de la Regresion de Cox.

4.3.2. Pronostico funcional del shunt

Para estudiar la fiabilidad del HOQ-Spanish version, los resultados de los
cuestionarios administrados fueron utilizados para calcular su consistencia interna con el
alpha de Cronbach.

La asociacion de las puntuaciones obtenidas en el HOQ (esfera fisica, social-
emocional, cognitiva y global) y las variables independientes consideradas como factores
fueron analizadas utilizando test paramétricos, Analisis de varianza (ANOVA)/test de

Student, o no paramétricas, Kruskal Wallis/ test de Mann-Whitney, dependiendo del



27

numero de niveles del factor. Cudndo ANOVA fue significativo, se realizaron
comparaciones multiples con el test de Tukey. La relacion lineal entre variables
cuantitativas fue estudiada con correlacion de Pearson [111].
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4. RESULTADOS

5.1 Pronostico quirdrgico del shunt
5.1.1. Curvas de supervivencia valvular y causas de disfuncién [I]

Se incluyeron en el estudio 166 pacientes en los que se realizaron 425
procedimientos valvulares (259 fueron revisiones valvulares). El seguimiento medio fue
de 93 meses. La edad media al diagnostico fue de 14,6 meses, con un 75% de los pacientes
menores de 2 meses en el momento de implantacion de la primera DVP.

111 pacientes necesitaron al menos una revision valvular, siendo 2 el namero
medio de fallos valvulares en nuestra poblacién. La distribucion de pacientes segun el
namero de fallos valvulares se expone en la tabla 6 [1].

Tabla 6. Distribucion de los pacientes segin el nimero de fallos valvulares [1]

Shunt revision surgeries  Patients

0 55
1 38
2 33
3 23
4 6

5 7

6 2

7 1

8 1
Total 166

La tabla 7 [1] muestra las caracteristicas demogréficas, clinicas y quirdrgicas en el
momento del primer procedimiento valvular. La etiologia mas frecuente fue la
hidrocefalia posthemorragica, siendo en el contexto de prematuridad en practicamente un

75% de estos pacientes.
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Tabla 7. Caracteristicas de los pacientes en el primer procedimiento valvular [1]

Characteristics First shunt surgery

Median age 14.6 months (0-142)

Post-hemorrhage
29.5%

Primary

17.5%

Tumoral

15.7%

Spinal dysraphism
15.1%
Post-meningitis
9%

Digenetic

8.4%

Other secondary causes
4.8%

Hydrocephalus etiology

Posterior
79.4%
Frontal
20.6%

Burr hole location

Differential pressure
63.9%

Adjustable

29.5%
Adjustable+resistance
6.6%

Type of valve

Antibiotic impregnated
88.4%

Standard

11.6%

Type of catheters

El 30% de nuestra muestra tuvo al menos un episodio de meningitis durante el
seguimiento (hidrocefalia postinfecciosa, cualquier etiologia de hidrocefalia complicada
con una infeccion antes de la cirugia derivativa y la infeccidén valvular propiamente
dicha). La tasa de infeccion valvular fue del 7% de los procedimientos (30/425) vy el
15,7% de los pacientes (26/166) Otras complicaciones fueron el SVS, encontrado en un
56% de los nifios y la hemorragia postquirdrgica, encontrada en el 1% de los controles
postquirurgicos realizados de forma rutinaria, y siempre sin repercusion clinica.

La tabla 8 [I] resume las indicaciones de la localizacion del trépano y el tipo de valvula

en funcion de la etiologia de la hidrocefalia.
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Tabla 8. Localizacion del trépano y tipo de valvula segun la etiologia [I]

Hydrocephalus etiology Most frequent burr hole location  Most frequent type of valve

Post-hemorrhage

Posterior Differential pressure
29.5%
Primary
Posterior Differential pressure
17.5%
Tumor
Frontal Adjustable
15.7%
Spinal dysraphism
Posterior Differential pressure
15.1%
Post-meningitis
Posterior Adjustable
9%
Dysgenesis
Posterior Adjustable
8.4%
Other secondary causes
Posterior/frontal Adjustable

4.8%

La tabla 9 [I] muestra las medias y medianas de supervivencia de los sucesivos
sistemas de DVP durante el periodo de seguimiento. El tiempo medio de supervivencia
del primer shunt fue de 3,56 afios, siendo progresivamente méas corto para las sucesivas
DVP: alrededor de 2,5 afios para la segunda a quinta derivacion extracraneal y
aproximadamente 1,5 afios para el sexto y séptimo sistemas. Las tasas de supervivencia
valvular a los 2, 5 y 10 afios de seguimiento fueron 60, 40 y 25% respectivamente,

empeorando ligeramente a medida que aumenta el nimero de revisiones valvulares.
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Tabla 9. Medias y medianas de supervivencia (meses) de las sucesivas DVP [I]

Mean Median N
T1 42.8 30.5 166
T2 33.97 22 111
T3 30.39 22 73
T4 27.02 175 40
T5 32.52 24 17
T6 14.18 7 11
T7 19 3 4

Las figuras 1 y 2 [I] muestran las curvas de supervivencia de los sucesivos

sistemas de derivacion (primero a cuarto), cuando fueron necesarios. Las curvas de

supervivencia a partir del quinto sistema no se incluyeron por el escaso numero de

pacientes implicado.

Figura 1. Curvas de supervivencia de la primera y segunda DVP [I]
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Figura 2. Curvas de supervivencia de la tercera y cuarta DVP [I]
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La causa mas frecuente de disfuncion valvular fue el SVS, seguido de la
disfuncion distal y proximal. La tabla 10 [I] muestra la frecuencia de las causas de

revision valvular en nuestra serie.

Tabla 10. Causas de revision valvular en 259 procedimientos [I]

Global complications related to shunt failure

Answers

Number Percentage

Proximal 53 20.5%
Meningitis 30 11.6%
Isolated ventricle 6 2.3%
Overdrainage 83 32.0%
Distal 54 20.8%
Valvular 4 1.5%
Independence protocol 21 8.1%
Misplacement 8 3.1%

Total 259 100.0%
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La tabla 11 y la figura 3 muestran las causas de disfuncién valvular en los

sucesivos sistemas de derivacion [l].

Tabla 11. Complicaciones relacionadas con la primera a cuarta revisiones valvulares [I]

Cause Firstn (%) Second n (%) Third n (%) Fourth n (%)
Proximal dysfunction 25 (22.5) 16 (21.9) 7 (17.5) 4 (23.5)
Meningitis 18 (16.2) 8 (11.0) 3(7.5) 0

Isolated ventricle 5 (4.5) 0 1(2.5) 0
Overdrainage 27 (24.3) 25 (34.2) 13 (32.5) 8 (47.1)
Distal dysfunction 27 (24.3) 12 (16.4) 9 (22.5) 4 (23.5)
Valvular dysfunction 3 (2.7) 0 1(2.5) 0
Independence protocol 3 (2.7) 11 (15.1) 3(7.5) 1(5.9)
Malposition 3(2.7) 1(1.4) 3(7.5) 0

Total 111 73 40 17

Figura 3. Diagrama de cajas demostrando la relacion entre el tiempo desde la primera
DVP y la complicacion relacionada con el fallo valvular. Cada caja muestra la mediana,
cuartiles y valores minimo y maximo en cada categoria. P = oclusion proximal, | =
infeccion, A = aislamiento ventricular, S = sobredrenaje, D = fallo distal, V =

disfuncion mecénica valvular, Pl = protocolo de independencia, M = mal-posicién [I]
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El sobredrenaje fue una causa de revision valvular constante, empezando a partir
de los 5-6 afios tras la primera cirugia derivativa y representando la principal causa de
revisiones valvulares multiples en pacientes complejos. Las disfunciones distales y
proximales representaron un porcentaje constante de en torno al 20% para los sucesivos

sistemas de DVP. La infeccion fue causa de revision valvular sobre todo en los pacientes
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mas jovenes poco tiempo después de la implantacion de la primera DVP, o0 més tarde, en
el contexto de disfunciones distales asociadas a pseudoquistes peritoneales.

En resumen, a medida que aumenta el nimero de fallos valvulares, la frecuencia
de sobredrenaje o protocolo de independencia valvular como causa de la revision valvular
aumentan, los fallos secundarios a infeccion o aislamiento ventricular disminuyen y el

resto de las causas permanecen estables.

5.1.2. Independencia valvular [I1]

La tasa de independencia valvular fue de un 10% (17/166) con 11 pacientes
tratados con VPME secundaria y el resto con ligadura del sistema de derivacion. Todos
los protocolos se llevaron a cabo con estricto control clinico y de PIC, asi como con
externalizacion del sistema de DVP. La VPME fue realizada en casos de SVS grave
resistente al aumento progresivo de la presion de apertura del sistema de DVP o en
pacientes con complicaciones abdominales que contraindicaban la colocacién del catéter
distal en peritoneo, siempre que la VPME fuera técnicamente posible. La ligadura
valvular se llevd a cabo en pacientes con elevada sospecha de independencia valvular, en

el momento de plantearse el alargamiento del catéter distal.

5.1.3. Factores relacionados con la disfuncion valvular [I1]

Se analizaron las variables relacionadas con la disfuncion del primer sistema de
DVP. De los 166 pacientes incluidos en el estudio, 111 requirieron como minimo una
revision valvular y 55 continuaron con la primera DVP durante 7,75 afios de seguimiento
medio. La tabla 12 [I1] muestra la comparacién de variables demogréficas, etioldgicas,
clinicas y de la primera cirugia, entre los pacientes que tuvieron al menos un fallo valvular
y los que no.

Los factores prondsticos relacionados de forma significativa con la disfuncion
valvular en el modelo de regresion logistica fueron meningitis previa y SVS, mientras
que la localizacion frontal del trépano y los catéteres de impregnacion antibidtica fueron
protectores. La localizacion frontal del trépano no fue significativa en el modelo que
incluia todas las variables, pero si en el que incluia exclusivamente las significativas
(tabla 13 [11]).
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Tabla 12. Analisis univariante de factores relacionados con la disfuncién del primer shunt

(1]

Failure No failure
P value
N=111 N=55
Age at initial shunt
11.351 21.127
(mean value and X i 0.201
standard deviation in months) (+/-26.30) (+/-36.58)
Follow-up
(mean value and (4_1/0%;27) (+/(?63'g%9) <0.001
standard deviation in months) ' '
Aetiology
Tumour 14 (53.8%) 12 (46.2%)
Postinfectious 12 (80%) 3 (20%)
Posthaemorrhagic 40 (81.6%) 9 (18.5%) 0.043
Spinal dysraphism 16 (64%) 9 (36%) '
Primary 19 (65.5%) 10 (34.5%)
Dysgenesia 7 (50%) 7 (50%)
Other secondary 3 (37.5%) 5 (62.5%)
Burr hole location
Posterior 94 (71.8%) 37 (28.2%) 0.008
Anterior 16 (47.1%) 18 (52.9%)
Type of valve
Differential pressure 80 (75.5%) 26 (24.5%) 0.007
Adjustable 25 (51%) 24 (49%) '
Adjustable + resistance 6 (54.5%) 5 (45.5%)
Type of catheter
Standard 16 (94.1%) 1 (5.9%) 0.03
Antibiotic impregnated 75 (58.1%) 54 (41.9%)
Meningitis episode
Yes 43 (86%) 7 (14%) 0.01
No 68 (58.6%) 48 (41.4%)
Postsurgical haemorrhage
Yes 5 (100%) 0 (0%) 0.171
No 106 (65.8%) 55 (34.2%)
Symptomatic overdrainage
Yes 74 (79.6%) 19 (20.4%) <0.001
No 37 (50.7%) 36 (49.3%)
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Tabla 13. Analisis multivariante de los factores relacionados con el fallo del primer

shunt (Regresion Logistica) * [I1]

95% Confidence Interval

Odds Ratio P value Lower Upper

Hydrocephalus etiology 0.182

Tumour 1.680 0.612 0.226 12.467

Postinfectious 0.742 0.807 0.067 8.176

Posthaemorrhagic 6.356  0.095 0.726 55.667

Spinal dysraphism 1.270 0.841 0.122 13.172

Primary 1.225 0.857 0.135 11.119

Dysgenesia 3.136 0.311 0.344 28.631

Meningitis episode 4474 0.032 1.139 17571

Burr hole location 0.574 0.403 0.156 2.108

Type of valve 0.788 0.625 0.303 2.049

Type of catheter 0058 0013 0006 0.555

Postsurgical haemorrhage 0999  0.000

Symptomatic overdrainage 8.769 <0.001 3.104 24.772
* Model including all the variables

95% Confidence Interval
Odds Ratio P value
Lower Upper

Meningitis episode 3.285 0.021 1.193 9.043
Burr hole location 0.367 0.030 0.148 0.909
Type of catheter 0.078 0.021 0.009 0.687
Symptomatic overdrainage 5.553 <0.001 2.503 12.321

*Model including only significant variables

El modelo de regresion de Cox (tabla 14 [ll]) determiné que los factores

prondsticos independientes relacionados con la supervivencia valvular eran la infeccion

valvular (p < 0,001) y el SVS (p = 0.008). Las curvas de supervivencia estratificadas

segun los diferentes factores de riesgo se presentan en las figuras 4 y 5 [11].



Tabla 14. Analisis multivariante de los factores relacionados con la supervivencia

valvular (Regresion de Cox) *[I1]

95% Confidence Interval

P value Hazardratio Lower Upper
Meningitis episode 0.340 1.323 0.744  2.349
Burr hole location 0.726 1.109 0.623 1.974
Type of catheters 0.095 0.603 0.333 1.091
Shunt infection 0.003 3.241 1493 7.033
Postsurgical haemorrhage 0.526 0.702 0.235 2.096
Symptomatic overdrainage 0.007 1.902 1.191 3.038
* Model including all the variables
95% Confidence Interval
Pvalue Hazardratio Lower Upper
Shunt infection <0.001 4.014 2.308  6.980
Symptomatic overdrainage 0.008 1.891 1.184  3.019

*Model including only significant variables

Figura 4. Estratificacion por episodio de meningitis o SVS. Curvas realizadas con

Kaplan-Meier [11]
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Figura 5. Estratificacion por tipo de catéteres o localizacion del trépano. Curvas
realizadas con Kaplan-Meier [11]
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5.2. Pronostico funcional del shunt [I11]

5.2.1. Estudio descriptivo
De los 166 pacientes incluidos en el estudio inicial, 132 cumplian los criterios de
inclusion para el estudio de calidad de vida mediante el HOQ (79,51%) Todos los padres

aceptaron participar en el estudio (tasa de participacion del 100%) Las caracteristicas de
los pacientes se muestran en la tabla 15 [I11].
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Tabla 15. Caracteristicas de los 132 pacientes con hidrocefalia pediatrica incluidos en el

estudio de calidad de vida [11]

Characteristics

Hydrocephalus etiology

Seizures

Visual impairment

Hearing impairment

Motor impairment

Meningitis (at any time)

Shunt infection

Symptomatic overdrainage

Shunt revision

Parents academic level (higher of both)

Adjuvant care

Percentage

Post-hemorrhage

Primary
Tumoral

Spinal dysraphism
Post-infectious

Dysgenesis

Other secondary causes

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Yes
No

Pre-primary education
Primary education
Secondary education
Tertiary education

None

Physical therapy
Neuropsychologic

Both

34,8%
65,2%

33,3%
66,7%

5,3%
94,7%

26,5%
73,5%

31,1%
68,9%

15,9%
84,1%

60,6%
39,4%

69,7%
30,3%

Not needed

31,1% (41)
18,2% (24)
16,7% (22)
13,6% (18)
10,6% (14)
6,1% (8)
3.8% (5)

3,8%

24,4%
38,9%
32,8%

22,7%
13,6%
15,2%
30,3%
18,2%




43

La edad media en la primera cirugia fue 16,74 +/- 33,25 meses (0-142) y en el
momento del estudio 10,45 +/- 3,19 afios (5-16), con una mediana de edad en el momento
del estudio de 10 afios. EI nimero medio de revisiones valvulares fue 1,80 +/- 1,67 (0-8)
y la distancia media desde el domicilio del paciente hasta el hospital fue 58,11+/- 66,35
km (1-264).

La media de las puntuaciones obtenidas en las diferentes dimensiones del HOQ se

presentan en la tabla 16 [I11] y su distribucién en la figura 6 [I11].

Tabla 16. Media de las puntuaciones obtenidas en las diferentes dimensiones del HOQ

[111]

N Minimum Maximum Mean Std. Deviation

HOQ physical 132 ,00 1,00 ,6892 ,27478
HOQ social-emotional 132 ,18 1,00 ,7348 ,21529
HOQ cognitive 132 ,00 1,00 ,5618 ,32063
HOQ overall 132 ,16 1,00 ,6801 ,22554

Valid N (listwise) 132

Figura 6. Distribucion de la media obtenida en las diferentes dimensiones del HOQ [I11]
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La consistencia interna del HOQ-Spanish version calculada con el alpha de Cronbach se

muestra en la tabla 17[111].

Tabla 17. Fiabilidad estimada para el HOQ-Spanish version.

HOQ score Internal Consistency (Cronbach alpha)
Physical health 0,923
Social-emotional 0,767
Cognitive 0, 909

Overall health 0,929
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5.2.2. Asociacion entre variables dicotomicas y el HOQ

La puntuacion en la esfera fisica del HOQ se relaciond significativamente con el
antecedente de crisis epilépticas, déficit visual o déficit motor. El haber tenido un episodio
previo de meningitis (ya sea la etiologia de la hidrocefalia 0 una meningitis secundaria a
una infeccion sistémica o valvular) se relacioné con una peor puntuacion en el HOQ
fisico, asi como el antecedente de haber tenido alguna revision o infeccion valvular.

Los factores predictivos de una peor puntuacion en la esfera social-emocional
fueron las crisis epilépticas y el déficit motor o visual.

Las variables asociadas a una peor puntuacion en la esfera cognitiva del HOQ
fueron también las crisis epilépticas, el déficit motor y visual. Los antecedentes de
meningitis, infeccion valvular o SVS se asociaron también con una peor puntuacion

cognitiva. Todos estos resultados se resumen en la tabla 18 [I11].

Tabla 18. Asociacion entre las variables dicotomicas independientes y el HOQ [111]

HOQ physical HOQ social  HOQ cognitive HOQ overall
Variable p value p value p value p value
Seizures <0.001 0.004 <0.001 <0.001
Visual impairment <0.001 <0.001 <0.001 <0.001
Hearing impairment 0.840 0.283 0.99 0.794
Motor impairment <0.001 0.002 <0.001 <0.001
Meningitis 0,011 0,347 0,011 0,038
Shunt infection 0.021 0.271 0.009 0.010
Symptomatic overdrainage 0.166 0.357 0.037 0.073
Shunt revision surgery 0.013 0.492 0.089 0.077

5.2.3. Asociacion entre variables no dicotémicas y el HOQ

Respecto a la etiologia de la hidrocefalia en relacién con la puntuacion obtenida
en el HOQ, encontramos una tendencia a un peor pronodstico en “otras causas secundarias
de hidrocefalia”. Este grupo reducido de pacientes incluye causas heterogéneas de
hidrocefalia como traumatismo craneal, encefalitis 0 hemorragia espontanea fuera del
periodo neonatal. En las comparaciones maltiples, la puntuacion obtenida en el HOQ
fisico de “otras causas secundarias de hidrocefalia” fue significativamente peor que en
disgenesia (p < 0,048), la puntuacion cognitiva significativamente peor que en el
disrafismo espinal (p < 0,03) o la hidrocefalia tumoral (p < 0,045) y la puntuacién global
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peor que en el disrafismo espinal (p < 0,035) o la disgenesia (p < 0,042). Los diagramas
de cajas demostrando la relacion entre las diferentes etiologias de hidrocefalia y las
puntuaciones del HOQ se muestran en la figura 7 [111].

No encontramos relacion estadisticamente significativa entre el nivel de estudios

de los padres y las puntuaciones de la Escala de Salud de Hidrocefalia (figura 8[111]).

Figura 7. Diagrama de cajas mostrando la relacion entre la etiologia de la hidrocefalia y
las puntuaciones de las esferas del HOQ. Cada caja muestra la mediana, los cuartiles y
los valores extremos de cada categoria [111]

1= Tumour, 2= Post-infectious, 3= Post-Haemorrhage, 4= Spinal dysraphism, 5=

Primary, 6= Dysgenesis, 7= Other causes of secondary hydrocephalus
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Figura 8. Diagrama de cajas mostrando la relacion entre el nivel de estudios de los padres
y las puntuaciones de las dimensiones del HOQ [111]
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Los tratamientos administrados a los pacientes de forma adyuvante tampoco se
relacionaron estadisticamente con las puntuaciones del HOQ en las comparaciones
multiples. En general, los scores global, fisico, cognitivo y social-emocional del HOQ
fueron mejores en los pacientes que no precisaban ningdn tratamiento (18,2%) respecto
al resto. De forma significativa, las peores puntuaciones en la esfera cognitiva fueron
obtenidas por los nifios que precisaban todo tipo de tratamiento adyuvante. Los resultados
globales fueron significativamente peores en los nifios que precisaban todo tipo de
terapias, respecto a los que no necesitaban 0 no seguian ningun tratamiento o a los que

solo precisaban tratamiento neuropsicolégico (figura 9 [I11]).
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Figura 9. Diagrama de cajas mostrando la relacion entre las terapias adyuvantes y las
puntuaciones de las dimensiones del HOQ [I11]

1= None, 2= Physical therapy, 3= Neuropsychological therapy, 4= Both types of therapy,
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5.2.4. Asociacion entre las variables cuantitativas y el HOQ

La correlacion entre la edad al diagnéstico o en el momento del estudio, el nimero
de revisiones valvulares y la distancia desde el domicilio familiar al hospital con las
puntuaciones del HOQ se analizan en la tabla 19 [111]. Los diagramas de dispersion de las

variables significativas se muestran en la figura 10 [11].

Tabla 19. Asociacion entre las variables cuantitativas y las puntuaciones del HOQ [111]

HOQ physical HOQ social HOQ cognitive HOQ overall

Variable r/p value r/p value r/p value r/p value
Age at diagnostic (months) 0,083/0,348 0,151/0,085  0,16/0,858  -0,034/0,698
Age at HOQ (years) -0,136/0,122 -0,235/0,007 -0,101/0,248 -0,190/0,029
Number of shunt revision surgeries -0,204/0,019 -0,086/0,328 -0,161/0,065 -0,170/0,051
Distance to hospital (km) -0,055/0,530 0,072/0,411 -0,156/0,075 -0,035/0,687

“r”” values represent Pearson correlation coefficient

Figura 10. Diagramas de dispersion de las variables cuantitativas respecto los scores de

HOQ [111]
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6.-DISCUSION

6.1. Pronostico quirdrgico del shunt

El punto de partida de la fase retrospectiva de nuestro estudio es a principios del
siglo XXI. En aquel momento, ya existian varios tipos de valvulas y dispositivos, pero
los estudios publicados por los centros de referencia de la época® #4, no eran concluyentes
respecto a la superioridad de unos respecto a otros. Los sistemas de primera generacion
eran las simples valvulas de presion diferencial, mientras que los de segunda generacion
(disefiados para limitar el exceso de flujo a traves del sistema de DVP), eran valvulas
programables, reguladores de flujo y dispositivos antisifon o gravitacionales® ” >4, Otro
motivo de preocupacién era la mal-posicion valvular, citada escasamente y no siempre
bien definida y las infecciones del sistema de DVP, responsables en aquel momento del
10-15% de las revisiones valvulares. Los catéteres de impregnacion antibidtica se estaban
probando en estudios experimentales y el sobredrenaje estaba referido en un porcentaje
muy variable de pacientes® >,

Las tasas de supervivencia del primer shunt citadas por grupos de referencia a
finales de los afios 90% 44, difieren poco de las de las series publicadas durante las primeras
décadas del siglo XX 12239495357 (incluyendo la aqui presentada [1]). Los avances técnicos
y el mejor conocimiento de la fisiopatologia de la hidrocefalia han tenido hasta el
momento una escasa repercusion en el incremento de la supervivencia valvular®. Menos
de un tercio de los sistemas de derivacion extracraneal sobreviven 10 afios sin necesidad
de revision>*.

Las tasas de supervivencia de los sucesivos shunt (segundo y posteriores) no estan
tan bien documentadas como las de la primera DVP, aunque al igual que otros grupos*®
%7 nosotros encontramos que empeoraron progresivamente. Nuestra hipotesis es que los
pacientes que desarrollan formas graves de sobredrenaje sintomaético, tienen respuestas
imprevisibles al aumento gradual de la resistencia del sistema de DVP y requieren varias
revisiones valvulares para estar libres de sintomas. Ademas, los multiples cambios
valvulares podrian asociarse con otras complicaciones como mal-posicion de catéteres o
infeccion postquirurgica.

En nuestro centro, durante muchos afios se implantaron valvulas diferenciales de
presion en neonatos Yy lactantes pequefios por su bajo perfil. Las valvulas programables
se utilizaron en la primera cirugia en nifios mayores y para reemplazar a las valvulas

diferenciales de presion, cuando era necesaria una revision valvular (independientemente
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de la causa). Los dispositivos reguladores de flujo o los gravitacionales fueron utilizados
para tratar el sobredrenaje valvular sintomético, con diferentes respuestas. Aunque es
cierto que durante los ultimos 15 afios no hemos realizado prevencion del sobredrenaje,
la literatura disponible 2 8 10. 12, 14,15, 21, 35, 37, 44, 55 tampoco es concluyente sobre el
beneficio de un tipo de valvula respecto a otro en la reduccion de la tasa de fallo valvular
0 de SVS. En este sentido, cabe destacar que las tasas publicadas de sobredrenaje en las
series con valvulas diferenciales de presion han sido escasamente citadas y cuando lo
fueron, los porcentajes aportados eran bajos, probablemente debido a las diferentes
definiciones y formas de actuacion para esta complicacion® & 12:3%.55.57.59 'por otro lado,
muy pocos autores han recomendado una prevencion activa del sobredrenaje 5 125, Es
necesario un consenso sobre la definicion de complicaciones valvulares, la técnica
quirdrgica y la seleccion de los componentes del shunt. En este sentido, nosotros
encontramos un impacto mayor de lo publicado hasta el momento del sobredrenaje en la
disfuncion valvular (desde la primera DVP, pero sobre todo cuanto mayor es el nimero
de revisiones valvulares) y abogamos por la necesidad de unificar los criterios para su
diagnostico y prevencion, con el objetivo de mejorar la supervivencia del primer y
posteriores sistemas de DVP. La verdadera prevencion del sobredrenaje deberia ser
realizada antes de la aparicion de los sintomas, cambiando las valvulas de presion
diferencial los antes posible (durante los primeros meses de vida), afiadiendo reguladores
de flujo o dispositivos gravitacionales y aumentando la presion de apertura para evitar el
colapso ventricular. En cualquier caso, queda por demostrar si la prevencion del
sobredrenaje mejorara las tasas de supervivencia valvular en hidrocefalia pediatrica.

Las tasas de disfuncion distal, proximal y el aislamiento ventricular fueron
similares a las publicadas por otras instituciones & 3% 5357 aunque en nuestra opinion, la
obstruccion proximal y el aislamiento ventricular podrian haberse evitado cuando se
produjeron en el contexto de un colapso ventricular radioldgico previo.

La colocacion del catéter ventricular puede ser inexacta en el 10-40% de los
procedimientos. Varios autores han utilizado sistemas para mejorar la posicion del catéter
ventricular como ecografia, endoscopia, neuronavegacion o diferentes guias, aunque no
estd demostrado que la mejor posicién del catéter se traduzca en un mejor prondstico.
Farahmand et al publicaron en una serie de adultos, una mejoria significativa de la
supervivencia valvular con la colocacion mediante un trépano frontal derecho del catéter
ventricular respecto a otras localizaciones!. Cdmo nota técnica, en nuestra institucion

cuando insertamos el catéter ventricular por un trépano posterior, lo introducimos lo
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suficiente como para que el extremo quede en la asta frontal y asi evitar la obstruccién
por el plexo coroideo.

Desde 2003 hay literatura cientifica que recomienda el uso de catéteres de
impregnacion antibiotica, pero los estudios multicéntricos de mayor potencia estadistica
no fueron publicados hasta 20112% 2!, Estos estudios muestran no sélo las ventajas de la
implantacion de catéteres de impregnacion antibiotica, sino también los efectos de la
aplicacion de protocolos estandarizados para la cirugia valvular, en la reduccion de la tasa
de infeccion. En nuestro centro, solo el 11,6% de los catéteres utilizados eran sin
impregnacion antibidtica, y la mayoria de ellos fueron implantados antes del 2003.

Nuestro protocolo de cirugia valvular, al igual que otros, incluye profilaxis
antibidtica peri-operatoria con cefazolina intravenosa y catéteres de impregnacion
antibidtica. La tasa de infeccion valvular (7%) y el porcentaje de revisiones valvulares
secundarias a infeccion (11,6%) fueron satisfactorias, si tenemos en cuenta que se trata
de un estudio no controlado. En cualquier caso, los estudios publicados mas
recientemente, sugieren que nuestras tasas de infeccion son susceptibles de mejoria®® 2%
41.

La independencia valvular se consiguio en un 10% de nuestra serie, aunque tal y
como se ha referido previamente*® 8, ello no es sindnimo de curacion de la hidrocefalia
y, por lo tanto, todos estos pacientes requieren un seguimiento a largo plazo.

Durante las Gltimas décadas, muchos factores han sido relacionados con el riesgo
de disfuncion valvular. En 2012, Simon et al®* resumieron los factores publicados hasta
el momento agrupandolos en tres categorias: relacionados con el paciente (sexo, raza,
peso, seguro médico, comorbilidad, duracion del shunt previo), relacionados con el
cirujano (experiencia, parte quirurgico) y factores relacionados con decisiones médicas o
quirargicas (profilaxis antibidtica, tipo de valvula o catéteres, nimero de personal
lavado...).

En nuestra cohorte, encontramos una tendencia a menor edad al diagnostico en el
grupo que habia precisado al menos una revision valvular, respecto al grupo de pacientes
que continuaba con el primer shunt. Actualmente, implantamos valvulas de bajo perfil en
neonatos por debajo de 3 kilogramos para prevenir complicaciones relacionadas con su
inmadurez e intentamos evitar las medidas transitorias en pacientes de muy bajo peso
para minimizar las complicaciones* 4.

Como es habitual, encontramos que las etiologias posthemorragica y

postinfecciosa fueron mas proclives a necesitar una revision valvular que otras etiologias
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y que cuando ambas situaciones se dieron en el mismo paciente, el prondstico del shunt
fue especialmente malo.

Cualquier tipo de meningitis durante el seguimiento (hidrocefalia postinfecciosa,
cualquier otra etiologia complicada con una meningitis antes de la implantacion de la
DVP y meningitis secundaria a infeccion valvular) fue también un factor de riesgo
independiente para una disfuncion valvular. Ademas, la infeccion meningea podria ser
causa de mdltiples cirugias cuadndo no se erradica por completo y da lugar a una
hidrocefalia multitabicada o produce problemas de reabsorciéon de LCR en el peritoneo.

La infeccion del shunt, se diagnosticé habitualmente por una disfuncion valvular
y fue tratada con retirada completa del sistema (siempre que fue posible), colocacion de
DVE vy antibioterapia intravenosa prolongada. Un nuevo shunt fue colocado una vez se
demostro la negativizacion de los cultivos, la mejoria clinica y la mejoria bioquimica del
LCR, tras completar el ciclo adecuado de antibioterapia. Tal y como se puede observar
en el andlisis de regresion de Cox, la infeccion del shunt estuvo significativamente
relacionada con el fallo precoz del primer sistema de DVP.

Enger et al admiten que hasta un 36% de las revisiones valvulares podrian haberse
evitado mejorando la técnica quirdrgica, en relacion con mal-posicion de catéteres
proximal o distal o desconexiones de los componentes del sistema®. Respecto al punto de
insercion del catéter proximal, en nuestra serie, observamos un ndmero de fallos
valvulares significativamente mayor en los introducidos por un trépano occipital que los
que se pusieron por un trépano frontal, pero sélo en el analisis univariante y la regresion
logistica incluyendo las variables significativas. De este modo, parece que podria deberse
a un factor de confusion, puesto que tampoco pudimos demostrar mejor supervivencia
del shunt segun la localizacion del trépano.

El SVS fue también un factor de riesgo independiente para la disfuncién valvular
en nuestra serie. Una explicacion para nuestros resultados podria ser que nuestra
definicion de SVS no incluye solo a pacientes con cefalea episodica, relleno valvular lento
o colapso ventricular radioldgico® %6, sino a cualquier paciente cuyos sintomas
(cualesquiera que fueran) mejoraron al aumentar la resistencia del sistema de DVP.

Nuestros resultados sugieren que las valvulas diferenciales de presiéon se
relacionaron de forma significativa con el fallo del primer shunt comparadas con las
valvulas programables o los sistemas de segunda generacion en tandem, pero solo en el
analisis univariante. La falta de superioridad de un sistema valvular sobre otro podria

deberse a que las valvulas programables se mantuvieron habitualmente en presiones
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similares a las valvulas diferenciales de presion, modificAndose unicamente si aparecian
los sintomas de sobredrenaje. En varios de estos casos, el aumento progresivo de la
presion de apertura valvular no fue suficiente para controlar los sintomas, requiriendo una
0 mas revisiones valvulares para mejorar la clinica del paciente. Quizas, la prevencién
activa del sobredrenaje, aumentando la resistencia del sistema antes de la aparicion de los
sintomas, podria aumentar la supervivencia de las valvulas programables. Por otro lado,
obtener la resistencia deseada evitando la aparicion de sintomas por infradrenaje, puede

ser mas dificil de lo esperado.

6.2. Pronostico funcional del shunt [111]

Desde que los pacientes diagnosticados de hidrocefalia en edad pediatrica han
aumentado su esperanza de vida, mejorar la calidad de la misma se ha convertido en un
objetivo deseable. De hecho, una de las preguntas que con mas frecuencia nos realizan
los padres en el momento del diagndstico, es si sus hijos podran llevar una vida normal.
El pronostico funcional del paciente con una DVP esté relacionado con multiples factores,
en ocasiones susceptibles de modificacion mediante cambios en nuestras practicas y otras
veces no, como es el caso del diagndstico primario. En cualquier caso, mejorar nuestro
conocimiento en este campo podria ayudarnos a mejorar la informacién que transmitimos
a las familiast® 324058,

Desde que en 2007 Platenkamp y colaboradores* desarrollaran un estudio clinico
siguiendo la importante iniciativa de Kulkarni y colaboradores?” 23! de crear una escala
pronostica especifica para nifios con hidrocefalia, ningn otro centro en el mundo ha
utilizado el HOQ para estudiar el pronostico funcional del shunt. Utilizar la misma escala
prondstica para investigacion clinica en diferentes centros, puede ayudar a mejorar la
validez del HOQ y nos permite auditar nuestros resultados comparandolos con los de
hospitales de referencia internacionales?®. Se ha demostrado ademas en varias
publicaciones que el HOQ tiene unas excelentes propiedades psicométricas y parece una
herramienta Util para medir el estado de salud de pacientes diagnosticados de hidrocefalia
en edad pediatrica® %',

La version espafiola del HOQ ha sido utilizada en el presente estudio sin una
validacion formal, asumiendo que no es esperable que las propiedades de la escala se vean
afectadas de una forma significativa por el proceso de traduccion, tal y como comunicaron

previamente Platenkamp y colaboradores, con la version en holandés*. Ademas, la
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consistencia interna obtenida con el alpha de Cronbach fue similar a la descrita
previamente por el grupo de referencia®.

La serie presentada puede ser considerada una cohorte tipica de pacientes con
hidrocefalia pediatrica. Todas las familias fueron informadas de que la inclusion en el
estudio era absolutamente voluntaria e independiente del seguimiento o tratamiento de su
hijo/a. En todos los casos se explicaron los objetivos de la investigacion a los padres de
los pacientes, que se mostraron muy interesados en participar. Todos ellos coincidieron
en que el pronostico funcional de sus hijos, era uno de los principales motivos de
preocupacion después del diagndstico.

El Sistema Nacional de Salud espafiol tiene una cobertura universal y gratuita
desde 1989 y desde 2002 las competencias sanitarias pertenecen a cada comunidad
autonoma, con la excepcion de Ceuta y Melilla, reguladas por el gobierno central, que
realiza ademas labores de coordinacion. Los objetivos fundamentales de nuestro Sistema
son equidad, igualdad y accesibilidad. En Andalucia, todos los nifios menores de 6 afios
en riesgo o con retraso madurativo y sus familias, son derivados por sus pediatras a
unidades multidisciplinares coordinadas por las consejerias de Salud, Educacién y
Asuntos Sociales y creadas para la prevencion, diagnostico y tratamiento de
enfermedades funcionales. Entre los 6 y los 16 afios de edad, la mayoria de estos nifios
pueden ser educados en colegios convencionales, en ocasiones con un soporte
especializado y excepcionalmente en centros especificos (retraso madurativo o cognitivo
grave y deficiencias multiples)

Si comparamos nuestros resultados del HOQ con los publicados previamente,
podemos concluir que las puntuaciones medias fueron bastante similares, pese al diferente
contexto (tabla 20 [II1]) y que también observamos una amplia variabilidad de
puntuaciones en las diferentes esferas del cuestionario (o de posibles estados de salud).
Pensamos que esta variabilidad en las puntuaciones del HOQ refleja la heterogeneidad
intrinseca de este grupo de pacientes diagnosticados de hidrocefalia a diferentes edades y
con distintas etiologias, tratamientos y complicaciones. Tal y como se ha descrito
previamente, los scores cognitivos fueron peores gque los encontrados en las esferas fisica

o social-emocional, representando la principal limitacion en estos nifios?> 2.
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Tabla 20. Comparacion de las puntuaciones medias de las esferas del HOQ [111]

Kulkarni et al Kulkarni et al

Platenkamp et al Present study
(2004) (2007)
(2007)
HOQ physical 0,71 0,71 0,66 ,69
HOQ social-emotional 0,72 0,72 0,78 73
HOQ cognitive 0,57 0,57 0,54 ,56
HOQ overall 0,68 0,68 0,69 ,68
Utility score 0,77 0,77 0,77 0,77
Valid N 80 346 107 132

En nuestro estudio, varias variables se relacionaron con la calidad de vida medida
con el HOQ. Todos ellos estan resumidos y se comparan con los publicados previamente
por otros grupos® 273! en la tabla 21[II1]. Tal y como se ha descrito previamente,
nuestros esfuerzos deben ir enfocados a disminuir la tasa de infeccion meningea en estos
pacientes (meningitis previas a la colocacion de la DVP e infecciones valvulares), las
revisiones valvulares (cualitativa y cuantitativamente) y el sobredrenaje sintomatico,
porque todos ellos se relacionan con un peor prondstico funcional de los pacientes®! %0,
Este va a ser el objetivo de nuestro trabajo en el futuro.

Un control periodico de la calidad de vida de los pacientes con hidrocefalia en
edad pediatrica durante el seguimiento, podria proporcionar una informacién muy valiosa
a médicos, padres y educadores sobre el estado de salud del nifio, pudiendo asi actuar de

forma coordinada y ofrecer a cada paciente las terapias adyuvantes mas beneficiosas.
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Tabla 9. Factores predictivos de peor pronostico segln las puntuaciones del HOQ [l111]

Kulkarni et al Kulkarni et al Kulkarni et al
Present study
(2004) (2007) (2008)
Seizures )
House-hold income )
Catheters Seizures
) ) >100000%/year o
Time until shunt ) o Visual impairment
. . Family functioning o
Distance to hospital . Motor impairment
) Seizures o
. . Premature birth . Meningitis
HOQ physical Seizures o . . Myelomeningocele . .
Length of admission (shunt infections) Shunt infection
. ) Age at assessment .
Diagnostic other than IVHP or Shunt revision
) Average annual length
aqueductal stenosis ) Number of shunt
) . of hospital stay B .
Increased current ventricular size revision surgeries
Seizures . Seizures
House-hold income ) L
Catheters Visual impairment
) ) ) o >100000$/year o
HOQ social-emotional Seizures Length of admission . o Motor impairment
) Family functioning
(overdrainage) ) Age at HOQ
Seizures
Increased initial ventricular size
Seizures ) )
o ) ) House-hold income Seizures
Length of admission (shunt infections . o
) >100000$/year Visual impairment
) and first treatment) o o
Seizures Parent university Motor impairment

HOQ cognitive

o Younger age at first surgery
Shunt revisions

degree
Family functioning

Seizures

Meningitis
Shunt infection

Overdrainage
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Seizures
House-hold income .
Catheters Seizures
o ) ) >100000%/year S
Length of admission (shunt infections, o Visual impairment
] ) Parent university o
) overdrainage and first treatment) Motor impairment
HOQ overall Seizures . . degree o
Distance to hospital Meningitis

Family functioning . .
Shunt infection

Age at HOQ

Seizures

Myelomeningocele

Nuestro estudio no ha sido capaz de demostrar una relacion significativa entre
alguna de las causas de la hidrocefalia y un peor prondéstico funcional, probablemente por
las limitaciones del tamafio muestral. Tampoco encontramos diferencias en relacién con
la distancia desde el domicilio familiar a nuestro hospital, aunque esta variable se ha
podido subestimar. Algunos de nuestros pacientes proceden de Melilla y entre ellos, unos
pocos viven en el norte de Marruecos. Esto no supone una gran distancia en kilémetros,
pero si mas tiempo para llegar al hospital, porque necesitan viajar en avion o ferry.
Ademas, los pacientes marroquies deben conseguir un visado. Esta puede ser la causa de
que estos pacientes sean los que con mas frecuencia perdemos el seguimiento.

El nivel de estudios de los padres y los tratamientos adyuvantes administrados a
los pacientes no se relacionaron de forma significativa con la calidad de vida de los nifios.
Ambos parametros podrian ser un indicador de la amplia cobertura de nuestro Sistema
Sanitario, que actuaria disminuyendo el impacto de factores socioecondémicos en el estado
de salud de los pacientes, aunque podria estar relacionado con el tamafio muestral y las
maltiples comparaciones. Este dato debera ser confirmado en futuros estudios
multicéntricos a nivel nacional. Por otro lado, es cierto que muchas de estas familias estan
administrando terapias adicionales a sus hijos, para mejorar 0 mantener su estado de
salud. La principal preocupacion, son aquellos nifios (22,7%) que no siguen ningun tipo
de tratamiento en la actualidad y presentan puntuaciones bajas en el HOQ, algunos de
ellos, fuera del sistema de Educacién Especial. En estos casos, los padres conocian las
limitaciones de sus hijos, pero rechazaron los colegios recomendados por otras razones
(distancia a la escuela, preferencias personales respecto al tipo de centro educativo, deseo
de escolarizar a todos sus hijos en el mismo centro...) En cualquier caso, estos resultados
no pueden generalizarse a otros paises dado que dependen del modelo de sistema sanitario
en cuestion®,

El HOQ no es una escala normalizada por edades, pero fue disefiada con varios

grupos de padres que representaban a nifios de diferentes edades y causas de
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hidrocefalia?®. Como en las publicaciones previas, en nuestro estudio solo se incluyeron
nifios con una edad igual o superior a 5 afios, dado que los factores relacionados con la
calidad de vida en nifios mas pequefios podrian ser muy diferentes a los de los nifios en
edad escolar?* 2527.28.30.43 | 3 media, mediana, desviacion estandar y el rango de edad
en nuestro estudio fueron similares a los de los estudios previos® 2"*°, con la excepcion
de Platenkamp y colaboradores, con una muestra mas homogénea*:. De hecho, antes de
nuestra investigacion, solo un trabajo habia documentado la asociacion entre la edad del
paciente y las dimensiones del HOQ?, y fue atribuida a un hallazgo espurio. Nuestro
analisis muestra una asociacion significativa entre la edad del paciente en el momento del
estudio y la puntuacion en las esferas global y social-emocional del HOQ. Respecto a la
puntuacion en la esfera social-emocional, se sabe que la personalidad y la socializacion
son procesos que se desarrollan durante la infancia y que estan relacionados con el
desarrollo intelectual. De hecho, los problemas derivados del escaso control emocional,
la baja autoestima o las habilidades sociales son mas evidentes en la adolescencia o la
edad adulta que en edades méas precoces. También puede ser que la percepcién de los
padres respecto al estado social-emocional y global de sus hijos, vaya siendo mas
pesimista con el paso del tiempo. También debemos recordar, que las puntuaciones de la
esfera social-emocional fueron las menos congruentes al comparar las respuestas del
cuestionario dirigido a los padres respecto al dirigido a los nifios®* y que es la dimension
con menor consistencia interna.

Pocos estudios han documentado el impacto a largo plazo de la hidrocefalia de
inicio en la edad pediatrica en la calidad de vida® 33 424° La mayoria muestran diferentes
grados de repercusion en la salud fisica y cognitiva, la integracion social, la obtencion de
un empleo y la consecucion de una vida independiente en la edad adulta. Los esfuerzos
futuros deben orientarse en el mejor conocimiento de la salud de los pacientes con
hidrocefalia de inicio en la edad infantil, desde un punto de vista multidimensional, para
disminuir los factores relacionados con un peor pronostico funcional y mejorar el acceso

a los tratamientos adyuvantes.
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7.- LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Las principales limitaciones de este estudio son su carécter retrospectivo, el origen
de los datos en un sélo centro y la ausencia de informacion sobre los pacientes fallecidos
0 cuyo seguimiento se ha perdido. Se han intentado compensar las limitaciones
incluyendo pacientes con un estrecho y largo seguimiento, tratados bajo criterios
homogéneos. Todos los pacientes han sido operados y seguidos en consultas externas por
un reducido nimero de neurocirujanos pediatricos, liderados por el Dr. Bienvenido Ros.
Hemos estudiado no so6lo las complicaciones del primer shunt, sino también las de las
sucesivas DVP. Hemos encontrado factores de riesgo de disfuncion valvular, algunos ya
descritos previamente y otros menos mencionados como el sobredrenaje valvular
sintomatico y, ademas, hemos presentado nuestra tasa de independencia valvular
utilizando un protocolo estandarizado.

En lo que se refiere al estudio de la calidad de vida mediante el HOQ de nuestros
pacientes con hidrocefalia pediatrica, las principales limitaciones pueden ser ademas de
las mencionadas previamente, el tamafio de la muestra y la propia seleccion de los
pacientes. El sistema de seleccion puede obviar a aquellos pacientes que no acuden
regularmente a consultas externas porque estan muy bien o demasiado mal. En cualquier
caso, las pérdidas de seguimiento son infrecuentes en nuestra institucion, dada la
accesibilidad y el estrecho seguimiento de los pacientes (frecuentemente mas de dos veces
al afio). También debemos tener en cuenta que el estado de salud se ha medido utilizando
las respuestas de los padres, que pueden diferir de la perspectiva de los propios nifos.

Por ultimo, se ha realizado un amplio analisis estadistico en un reducido nimero
de pacientes, lo que puede aumentar el error de tipo alfa y dar lugar a falsos positivos,
disminuyendo la potencia estadistica de nuestros resultados. Sin embargo, los resultados
obtenidos, fueron muy similares a aquellos encontrados en estudios con mayor tamario

muestral en centros de referencia internacional.
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8.- CONCLUSIONES

1. Hemos encontrado que la supervivencia del primer sistema de DVP es mayor
que la de los posteriores y que la frecuencia de las complicaciones asociadas
a disfuncién valvular en pacientes con hidrocefalia pediatrica varia segun
aumenta el nimero de revisiones valvulares. Ademas, hemos identificado que
el SVS podria explicar las sucesivas revisiones valvulares en los casos mas
complejos y el descenso progresivo de la supervivencia valvular en nuestra
serie.

2. Hemos identificado que los principales factores de riesgo de fallo valvular y
menor supervivencia del shunt son meningitis y sobredrenaje sintomatico y
que la localizacion frontal del trépano y la implantacion de catéteres
impregnados con antibioticos son factores protectores.

3. Hemos demostrado que la version espafiola del HOQ es util y vélida para la
evaluacion de pacientes con hidrocefalia pediatrica en nuestro medio y que los
resultados de calidad de vida obtenidos en nuestra poblacion son comparables
con los publicados previamente por centros de referencia internacional.

4. Hemos encontrado que la historia previa de epilepsia, déficit motor o visual o
meningitis se relacionan con una peor calidad de vida de los pacientes
pediatricos tratados de hidrocefalia. La infeccion valvular constituye un factor
de mal pronostico en las esferas fisica, cognitiva y global. El antecedente de
revision valvular y el nimero de cirugias por esta causa son predictores de una
peor valoracion en la esfera fisica del HOQ y el sobredrenaje sintomaético se

relaciona con un peor prondstico a nivel cognitivo.
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9.- CONSIDERACIONES FUTURAS

Hemos encontrado que el impacto del sobredrenaje en la disfuncion valvular
puede ser mayor de lo descrito previamente y proponemos la necesidad de criterios
uniformes para su diagnostico y prevencion, con la intencion de mejorar la supervivencia
del primer y sucesivos sistemas de DVP. En este sentido, desde principios del 2015 hemos
iniciado un protocolo de prevencion activa del sobredrenaje sintomatico, implantando
valvulas diferenciales de presion sélo por debajo de 3 kg y cambiandolas precozmente de
forma electiva, aumentando la presion de apertura de las valvulas programables y
colocando sistemas gravitacionales para evitar el colapso ventricular.

Otro de nuestros objetivos es continuar estudiando las posibilidades de
independencia valvular en estos nifios y el significado real de este término segln el caso
(hidrocefalia curada vs tratada o compensada-detenida).

Nuestros esfuerzos estdn enfocados, ademas, en disminuir la tasa de infeccion
meningea en los pacientes con hidrocefalia de inicio en la edad pediatrica. En el caso de
las meningitis previas a la colocacién de la DVP, en los ultimos afios hemos establecido
un protocolo estricto para el manejo de DVE cuando es necesario inicialmente, un
protocolo para evitar medidas transitorias de extracciéon de LCR en prematuros con
hidrocefalia posthemorragica*’ y hemos abandonado las técnicas endoscopicas durante
los primeros 6 meses de vida (Iglesias S et al, Neurocirugia 2013). En el caso de nuestra
tasa de infeccion valvular, la intencion es aplicar las recomendaciones publicadas en los
estudios multicéntricos mas recientes, para reducirla lo maximo posible.

Meningitis y sobredrenaje sintomatico, son por lo tanto factores de riesgo de
revision valvular (se asocian significativamente con disfuncion del shunt y menor
supervivencia del primer sistema de DVP), y todos ellos a su vez, se relacionan con un
peor prondstico funcional de los pacientes con hidrocefalia pediatrica. Cualquier
intervencion para disminuir la frecuencia de estas complicaciones va a reportar, por tanto,
un considerable beneficio.

Otra de nuestras actuaciones futuras debe ser el mejor conocimiento de la salud
de los pacientes con hidrocefalia de inicio en la edad infantil desde un punto de vista
multidimensional. Pensamos que el HOQ es una herramienta sencilla y valida para la
valoracion periddica de los nifios en consultas externas, que ademas nos permite comparar

nuestros resultados con centros de referencia. Ademas, intentaremos conseguir una mayor
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coordinacion con los servicios de Atencién Temprana y Educacion Especial para facilitar

el acceso de nuestros pacientes a los tratamientos adyuvantes.
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10. LISTADO DE PUBLICACIONES ORIGINALES

Esta tesis ha dado lugar a las siguientes publicaciones originales, referidas en el

texto mediante nUmeros romanos:

l. Surgical outcome of the shunt: 15-year experience in a single institution. Iglesias
S, Ros B, Martin A, Carrasco A, Segura M, Delgado A, Rius F, Arraez MA. Childs Nerv
Syst. 2016 Dec;32(12):2377-2385.

Il. Factors related to shunt survival in Pediatric Hydrocephalus. Could failure be
avoided? Iglesias S, Ros B, Martin A, Carrasco A, Segura M, Ros A, Rius F, Arréez MA.
Neurocirugia. 2017;28(4): 159-166.

I1l.  Functional outcome in pediatric hydrocephalus: results of applying
Hydrocephalus Outcome Questionnaire-Spanish Version. Iglesias S, Ros B, Martin A,
Carrasco A, Rius F, Arrdez MA. (En proceso de revision en Journal of Neurosurgery:

Pediatrics)
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