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APRESENTAÇÃO 

Após três anos de trabalho, o Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica da Academia Brasileira 
de Neurocirurgia – ABNc está pronto. Uma obra importante, que reuniu os melhores neurocirurgiões e 
neurologistas brasileiros, em prol do crescimento e desenvolvimento da nossa querida Academia.

Com 62 capítulos sobre diversos tópicos em Neurologia clínica e cirúrgica, cuidadosamente escritos 
por especialistas em suas devidas áreas, contém 15 seções, cobrindo os seguintes temas: história da 
Neurologia, neuroanatomia básica, semiologia e exames complementares, doenças vasculares, doenças 
desmielinizantes, doenças dos nervos periféricos e neuromusculares, distúrbios do movimento, cefaleia 
e epilepsia, demências e distúrbios cognitivos, neoplasias, dor e espasticidade, transtorno do sono, 
neurointensivismo, doenças neurológicas na infância e outros.

Destinada a acadêmicos de medicina, residentes, neurologistas e neurocirurgiões, esta obra promete 
fornecer um conteúdo altamente especializado, para uma ótima revisão e aprofundamento sobre esses 
assuntos. 

Este livro é um espelho que reflete a todos a grande potência que o Brasil é em Neurologia e 
Neurocirurgia. 

Prof. Dr. André Giacomelli Leal



PREFÁCIO 

Este Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica surge num importante momento das áreas da 
neurociência. Elaborar o diagnóstico neurológico correto sempre representou para o médico um desafio 
intelectual desde os primórdios das ciências neurológicas modernas no século XVII e, para o paciente, 
preocupação e ansiedade sobre o curso de sua enfermidade. No passado, a neurologia clínica era uma 
ciência de doenças interessantes, porém muitas vezes intratáveis, praticada pelo fascínio especial da 
“estética do diagnóstico”. A neurologia cirúrgica, por sua vez, ainda embrionária no início do século passado, 
foi por muitas décadas frustrada, exibindo um altíssimo índice de mortalidade e morbidade, incompatível 
com uma medicina que cura e alivia as enfermidades. Felizmente, essa situação mudou fundamentalmente 
nas últimas décadas. As ciências neurológicas estão se tornando cada vez mais atraentes, ao ver o 
tratamento como o ponto central da verdadeira tarefa médica, e sua eficiência terapêutica. Exemplos 
incluem as doenças vasculares do sistema nervoso, as neoplasias benignas e malignas do sistema nervoso, 
as doenças dos nervos periféricos, o tratamento de epilepsia, dos distúrbios do movimento, da demência 
e distúrbios cognitivos, da dor e da espasticidade, bem como do sono, sem mencionar os avanços no 
neurointensivismo. 

Neste contexto, o presente Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica surge como uma obra 
imprescindível para o conhecimento do estado da arte das múltiplas áreas da neurociência. Escrito por 
especialistas de excelência científica e profissional, este livro toma corpo numa ordem de grandes capítulos 
sobre quadros clínicos e sintomas relacionados a problemas, guiando o leitor a encontrar rapidamente o 
caminho para a seleção terapêutica específica. Os capítulos são divididos em seções de conhecimentos 
gerais em história da neurologia, neuroanatomia básica, e semiologia e exames complementares. Estes são 
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CAPÍTULO 59
HIDROCEFALIA NA INFÂNCIA

Tatiana Protzenko

Antônio Bellas

INTRODUÇÃO
Hidrocefalia é uma condição comum no que se 

refere à neurocirurgia pediátrica. Apesar disso, pode 
ser muitas vezes heterogênea em sua natureza e 
complexa quanto à patogênese. Como consequência, 
existem múltiplas definições e sistemas de classificação 
na literatura, que podem por muitas vezes confundir o 
neurocirurgião e o pediatra. Neste capítulo, faremos 
uma revisão sobre hidrocefalia na infância, com foco nas 
formas congênitas e adquiridas no primeiro ano de vida 
e discutiremos a patogênese, apresentação clínica e as 
diversas formas de tratamento.

DEFININDO A HIDROCEFALIA
Embora uma definição precisa seja controversa, 

hidrocefalia geralmente se refere a uma distensão 
ativa do sistema ventricular, ocasionada por passagem 
inadequada de líquido cefalorraquidiano entre o seu 
ponto de produção nos ventrículos cerebrais até seu 
ponto de absorção na circulação sistêmica1.

Implícita nesta definição existe a noção de 
hidrocefalia como um processo progressivo, mesmo que 
este mecanismo seja lento. Já o aumento ventricular não 
progressivo, como observado nos cenários de atrofia, 
injúrias cerebrais ou em determinadas malformações 
do sistema nervoso central (SNC), seria excluído desta 
definição de hidrocefalia e não faz parte do escopo deste 
capítulo. 

EPIDEMIOLOGIA
A hidrocefalia é a doença mais comum tratada 

por neurocirurgiões pediátricos e responde por 
aproximadamente 2 bilhões de gastos com saúde nos 
Estados Unidos1. A prevalência de hidrocefalia infantil é 
de aproximadamente 1 caso a cada 1000 nascimentos2, 
mas pode ser maior em países em desenvolvimento. 
Somente na África Subsaariana, os novos casos de 
hidrocefalia infantil podem exceder 200.000 por ano, 
principalmente devido a infecção neonatal3.

FISIOPATOLOGIA E CLASSIFICAÇÃO
Existem 3 conceitos tradicionais sobre a fisiologia 

do líquido cefalorraquidiano: (a) a produção de LCR 
acontece ativamente no plexo coroide; (b) o fluxo de LCR 
é unidirecional a partir dos ventrículos laterais → forame 
de Monro → III ventrículo → aqueduto de Sylvius → 
forames de Luschka e Magendie → espaço subaracnoide; 
e (c) A absorção de LCR ocorre de forma passiva nas 
granulações aracnoides. Considerando este modelo, 
não é difícil de imaginar que um desequilíbrio entre a 
produção, circulação e/ou absorção de LCR levaria a 
um óbvio acúmulo de LCR, gerando hidrocefalia. Isso 
explicaria quase todas as etiologias da hidrocefalia como, 
por exemplo, a hiperprodução de LCR nos papilomas 
de plexo coroide, a obstrução do fluxo liquórico nos 
tumores cerebrais ou o déficit absortivo nas infecções 
neonatais e hemorragias. Dandy et al.4 utilizaram este 
modelo para classificar a hidrocefalia em comunicante e 
não comunicante, dependendo da comunicação entre os 
ventrículos e o espaço subaracnoide lombar. 
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Rekate et al.5 já propõem que, com exceção 
dos tumores que acometem o plexo coroide, todas as 
hidrocefalias teriam um componente obstrutivo entre 
o seu ponto de produção e o ponto de absorção. 
Sendo assim, hidrocefalia causada por papiloma 
do plexo coroide seria o modelo de hidrocefalia 
comunicante verdadeira.

Entretanto, este modelo clássico vem sendo 
questionado na literatura recente. De acordo com 
uma nova hipótese, LCR não seria produzido 
principalmente pelo plexo coroide. Ao contrário 
disso, fluiria dentro do sistema liquórico como 
resultado do equilíbrio entre as forças hidrostática 
e osmótica entre os capilares, volume liquórico e o 
volume de fluido intersticial6.

Isto significa que existem outros mecanismos 
fisiopatogênicos para explicar a hidrocefalia 
(Figura 1). Quando observamos publicações 
sobre anatomia patológica, a gliose é um achado 

constante na hidrocefalia e seria capaz de modificar 
dramaticamente as propriedades mecânicas do 
tecido cerebral tornando-o mais rígido7. Outro 
mecanismo a ser melhor compreendido é a relação 
entre os astrócitos e os canais de aquaporinas. Hoje 
sabemos que aquaporina 1 tem papel na produção 
liquórica e aquaporina 4 seria a responsável pelo 
fluxo liquórico para fora do tecido cerebral8. Estudos 
in vivo também demonstraram claramente o papel 
do sistema glinfático, com importante absorção 
liquórica descrita nos tecidos adjacentes ao nervo 
olfatório.

Com esses novos modelos de hidrocefalia, 
possivelmente a melhor classificação seria descrição 
em forma congênita ou adquirida. Quando existir uma 
condição extrínseca responsável pela hidrocefalia 
está caracterizada a hidrocefalia adquirida, como por 
exemplo nos casos de hemorragia da prematuridade. 

Figura 1: Fisiopatogênese da hidrocefalia e a correlação entre o modelo clássico e o novo modelo hidrodinâmico.

Fonte: Os autores, 2022.
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ETIOLOGIA
Independente do modelo utilizado para definir 

a hidrocefalia, podemos classificar em formas 
adquiridas ou congênitas. 

FORMAS ADQUIRIDAS
A causa mais comum de hidrocefalia adquirida 

é a hemorragia intracraniana, mais frequentemente 
relacionada à prematuridade. Outra importante causa 
se relaciona à neoplasia ou infecções, usualmente 
meningite bacteriana. Nestas situações, pode existir 
ambiguidade em relação à causa da hidrocefalia. 
Isso porque a hemorragia intraventricular pode 
causar dilatação ventricular progressiva mesmo na 
ausência de evidências clínicas de sangramento. Em 
uma série de 28 autopsias em fetos de gestações 
interrompidas por hidrocefalia, 4 apresentavam 
sinais de hemorragia críptica, com aqueduto sem 
alterações estruturais9. Desta forma, algumas 
hidrocefalias aparentemente idiopáticas podem 
acontecer devido a hemorragia intraventricular pré-
natal não diagnosticada2.

Em paralelo, a infecção intrauterina pré-
natal não reconhecida também pode causar 
hidrocefalia. Infecções intrauterinas por enterovírus, 
coriomeningite linfocítica, citomegalovírus (CMV) e 
toxoplasmose têm sido associadas à hidrocefalia, 
porém sua frequência é subestimada. Um estudo-
piloto recente descreve que crianças com hidrocefalia 
apresentavam mais resultados sorológicos 
indicativos de infecção por CMV ou toxoplasmose 
do que crianças sem hidrocefalia10. Esses resultados 
sugerem que alguns casos de hidrocefalia 
identificadas como idiopáticas, eram na verdade 
causadas por infecções virais não diagnosticadas. 
Atualmente, soma-se ao grupo TORCH, a infecção 
pelo Zika vírus, que demonstrou importante tropismo 
pelo SNC podendo gerar hidrocefalia11.

FORMAS CONGÊNITAS

Mutação L1CAM
Hidrocefalia ligada ao X associada à estenose 

do aqueduto de Sylvius é a forma hereditária mais 
comum de hidrocefalia, responsável por até 10% 
das hidrocefalias idiopáticas isoladas no sexo 
masculino12. Mutações no gene L1CAM são a 
principal causa genética de estenose de aqueduto. 
Isto porque o produto do gene L1CAM é uma 
molécula de reconhecimento neural que tem papel 
fundamental no processo de migração neuronal. 
Quando mutada, dá origem a inúmeras alterações 
estruturais que podem obstruir o fluxo liquórico e 
elas acontecem mais frequentemente no aqueduto. A 
mutação, também, pode estar associada à anomalia 
no corpo caloso, hipoplasia ou aplasia do trato 
corticoespinhal e polegares em adução. Desta forma, 
o teste para a mutação L1CAM deve ser fortemente 
considerado em meninos com hidrocefalia idiopática 
e com história familiar ou polegares em adução12.

Defeitos do tubo neural
A hidrocefalia é observada na maior parte 

das crianças com MMC e associada à malformação 
de Chiari do tipo II (mCh II). McLone e Knepper 
descrevem a mCh II como uma consequência do 
escape liquórico através do defeito espinhal; levando 
à incapacidade de manter a distensão do sistema 
ventricular, gerando uma fossa posterior pequena, 
incapaz de acomodar suas estruturas13. 

Os fatores que podem causar hidrocefalia em 
associação a MCh II foram sintetizados por Milhorat 
(1972), Rekate (1991) e por Dias e McLone (1993), 
que seriam13:

•	 posição dos orifícios de saída do IV ven-
trículo: orifícios de Luschka e Magendie 
encontram-se no nível do canal cervical, 
dificultando ou impedindo a drenagem li-
quórica;

•	 herniação das estruturas da fossa poste-
rior no canal cervical: como o conteúdo 
da fossa posterior encontra-se insinuado 
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e comprimido na porção superior do canal 
cervical, mesmo que o LCR consiga sair 
pelos orifícios do IV ventrículo e circular 
pelo espaço subaracnoide espinhal, o flu-
xo em direção à convexidade seria impe-
dido por este bloqueio;

•	 estenose secundária do aqueduto ce-
rebral: na MCh II, a tenda do cerebelo é 
verticalizada e a incisura tentorial incom-
petente, permitindo a herniação do verme 
superior entre os lobos occipitais. A con-
sequente aglomeração de estruturas no 
ápice da fossa posterior pode levar à com-
pressão do aqueduto cerebral; e

•	 distúrbios na absorção de LCR: compres-
são e obstrução do fluxo venoso da fossa 
posterior poderiam levar à dificuldade de 
absorção liquórica.

A hidrocefalia relacionada à MMC pode estar 
presente ao nascimento (25%) ou se desenvolver 
subsequentemente, após a correção cirúrgica da 
lesão.

Além dessas causas, existem genes que 
atuam na polaridade celular planar que se associam 
aos defeitos do tubo neural como Fuzzy, VANGL1, 
CELSR114-16. Ao mesmo tempo, outros genes 
que influenciam a polaridade celular podem estar 
relacionados à hidrocefalia sem defeitos do tubo 
neural, como CELSR2 e MPDZ17. Desta forma, não 
seria improvável existir uma relação entre genes 
de polaridade celular, defeitos do tubo neural e 
hidrocefalia. Mas essa relação ainda precisa ser 
demonstrada e, portanto, a hidrocefalia relacionada 
aos defeitos do tubo neural permanece na literatura 
como causa estrutural da malformação de Chiari do 
tipo II.

Cistos de aracnoide intracranianos
Cistos de aracnoide intracranianos são causas 

reconhecidas de hidrocefalia. Cistos pequenos 
e simples foram atribuídos a um aprisionamento 
de LCR dentro das meninges, o que poderia ser 
um acidente de desenvolvimento. Como os cistos 
aracnoides simples são vistos em aproximadamente 

15% dos indivíduos com síndrome de deleção 
22q13.3, esse diagnóstico deve ser considerado em 
qualquer pessoa em que a gravidade do atraso no 
desenvolvimento pareça desproporcional ao grau de 
hidrocefalia.

A base genética das malformações císticas 
complexas é reconhecida há muito tempo. 
Várias síndromes com fenótipos sobrepostos 
são caracterizadas por malformações cerebrais 
císticas complexas que podem causar hidrocefalia 
progressiva18. Mutações em CC2D2A, que causam as 
síndromes de Joubert e Meckel, foram recentemente 
encontradas associadas ao aumento ventricular19.

FGFR associada
As síndromes de craniossinostose podem 

estar associadas à hidrocefalia progressiva. 
Nessas condições, mutações nos genes do receptor 
do fator de crescimento de fibroblastos (FGFR) 
causam alterações na base do crânio, levando à 
estenose dos forames jugulares com hipertensão 
venosa; hipoplasia de fossa posterior, causando 
bloqueio das vias de saída liquóricas pela presença 
da malformação de Chiari I; e estenose do forame 
magno, gerando modificações no gradiente 
cranioespinhal20. Curiosamente, a hidrocefalia 
também pode acompanhar as displasias esqueléticas 
associadas ao FGFR, provavelmente refletindo 
os mesmos mecanismos subjacentes. Entretanto, 
a classificação em forma congênita é limitada, 
pois apesar da mutação genética apresentada, a 
hidrocefalia parece ser consequência das alterações 
estruturais apresentadas.

RASopatias
As mutações da via RAS estão associadas 

à síndrome de Noonan e neurofibromatose do tipo 
I (NF1). A hidrocefalia pode se associar a essas 
condições por um mecanismo multifatorial: mutação 
genética e efeitos compressivos, caracterizados pela 
malformação de Chiari I na síndrome de Noonan e 
hamartomas obstrutivos na NF121,22.
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VACTERL-H
A associação de características VACTERL 

(defeitos vertebrais, atresia anal, defeitos cardíacos, 
fístula traqueo-esofágica, anomalias renais e 
anomalias dos membros) com hidrocefalia foi relatada 
pela primeira vez em 198423, e posteriormente 
foi designada síndrome VACTERL-H. Pode estar 
associada ou não à herança ligada ao X e é uma 
forma de hidrocefalia congênita.

Complexo Dand-Walker
A hidrocefalia se desenvolve em mais de 80% 

dos pacientes com malformação de Dandy-Walker 
(MDW), principalmente nos primeiros 3 meses de 
vida24. A hipótese inicial de atresia dos forames 
do Luschka e Magendie como fator essencial na 
patogênese foi questionada por duas observações: 
os forames são ocasionalmente patentes e a 
hidrocefalia é frequentemente (mais de 80%) 
ausente ao nascimento. Além disso, atresia em um 
ou mais forames é frequente no cérebro normal. A 
partir daí, na MDW, os forames de saída do quarto 
ventrículo podem estar patentes, completamente 
bloqueados ou parcialmente obstruídos.

O comprometimento do fluxo do LCR também 
pode ser distal às saídas do quarto ventrículo: uma 
aracnoidite basal pode causar cisterna magna, 
cisternas perimedulares ou bloqueio incisural. 
Esses achados podem ser atribuídos a um processo 
inflamatório ou ao desenvolvimento anormal do 
espaço subaracnoideo como parte da malformação25.

A estenose de aqueduto pode ser importante, 
mas provavelmente um fator patogênico 
superestimado. De fato, na malformação típica de 
Dandy-Walker (tipo A de Barkovich), a regra é ter 
o aqueduto patente com comunicação livre entre 
terceiro e quarto ventrículo. A estenose do aqueduto 
foi relatada principalmente na era pré-TC e pré-
RM. Quando a estenose do aqueduto de Sylvius 
está presente, pode ser consequência de defeito 
de desenvolvimento ou pode ser secundário à 
herniação do vérmis ou cisto através da borda livre 

do tentório25.

Causas
Hidrocefalia Adquirida
- Inflamatória
Infecção ou hemorragia 
ventricular/ subaracnoide Aracnoidite

- Neoplasias
Tumores do parênquima 
cerebral Efeito de massa

Tumores da medula 
espinhal

Alteração da composição 
liquórica

Disseminação tumoral Infiltração leptomeníngea
- Vascular

Malformações vasculares

Obstrução ventricular/
Hipertensão venosa – 
aneurisma da veia de 
Galeno

Distúrbios da função 
venosa Trombose de seio venoso

Hidrocefalia congênita ou do desenvolvimento
Estenose de aqueduto 
congênita

Obstrução do III ventrículo 
– mutação L1CAM

Defeitos do tubo neural
Malformação de Chiari 
II – obstrução das vias de 
saída liquóricas

Malformações da fossa 
posterior Complexo Dandy-Walker

Cistos do desenvolvimento Efeito de massa

Síndromes associadas

VACTERL-H / FGFR 
associadas / RASopatias 
(Considerar mecanismo 
multifatorial em FGFR e 
RASopatias)

Tabela 1: Causas de hidrocefalia adquirida e hidrocefalia 
congênita ou do desenvolvimento.

Fonte: Os autores, 2021.

QUADRO CLÍNICO
A sintomatologia da hidrocefalia é relacionada 

à idade. Em recém-nascidos e lactentes, devido à 
distensibilidade do crânio determinada pelas suturas 
cranianas ainda patentes, a macrocrania é o sinal 
mais evidente. Isso determina ainda atraso dos 
marcos do desenvolvimento, principalmente pelo 
controle inadequado da cabeça. Progressivamente, 
a fontanela anterior se torna mais abaulada, as veias 
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do escalpe ingurgitadas e o sinal de Parinaud (sinal 
do sol poente – Figura 2) ocorre por compressão do 
núcleo do III nervo craniano no mesencéfalo. 

Em crianças mais velhas, com a fontanela 
fechada, os sinais clínicos são mais semelhantes 
aos da população adulta, principalmente quando 
os pacientes conseguem se expressar de forma 
adequada. Nestes casos, cefaleia, vômitos, 
sonolência, letargia, diplopia e turvação visual 
podem acontecer. O déficit de aprendizado pode se 
manifestar na pré-adolescência, não sendo rara a 
descoberta de “hidrocefalia compensada” em casos 
de estenose de aqueduto. 

Endocrinopatias e puberdade precoce também 
podem acompanhar o quadro clínico. 

Figura 2: Sinal de Parinaud.

Fonte: Os autores, 2021.

DIAGNÓSTICO
Quando se trata de Neurocirurgia Pediátrica, 

o diagnóstico da criança com hidrocefalia 
congênita pode ser realizado ainda na vida 
fetal. Ultrassonografia pré-natal pode identificar 
ventriculomegalia fetal, às vezes tão precoce quanto 
18 a 20 semanas de gestação. A detecção muitas 
vezes leva a mais estudos, incluindo a ressonância 
magnética fetal, sorologias TORCH (toxoplasmose, 

rubéola, citomegalovírus, herpes simplex) ou 
amniocentese. Em casos conhecidos de portadoras 
maternas de mutação L1CAM, amniocentese 
pode ser oferecida para diagnóstico pré-natal de 
hidrocefalia ligada ao X.

No pós-natal, uma criança com fontanela 
aberta pode ser rastreada para ventriculomegalia 
por ultrassonografia. Nesses casos, continua sendo 
o exame de escolha por ser de fácil acesso e não 
há exposição à sedação ou radiação. Além disso, 
medidas indiretas de hipertensão intracraniana 
podem ser percebidas através do índice ventricular 
e do índice de resistência das artérias cerebrais. 
Desta forma, a ultrassonografia associada ao exame 
clínico com medida do perímetro cefálico pode ser 
suficiente para decidir tratar a hidrocefalia. 

Estudo de ressonância magnética é 
normalmente indicado para elucidar melhor a 
anatomia e etiologia. O estudo de fluxo liquórico, 
nas sequências CISS ou FIESTA na ressonância 
magnética, pode fornecer informações específicas 
do paciente, alterações na hidrodinâmica do LCR 
e, particularmente nos casos onde um local de 
obstrução é questionável, esse método pode ajudar 
a tomada de decisão cirúrgica e a avaliação da 
eficácia do tratamento26.

CONDUTA 
Uma vez diagnosticada a hidrocefalia, o 

tratamento deve ser prontamente instituído a fim 
de diminuir os riscos de hipertensão intracraniana e 
déficits do desenvolvimento neuropsicomotor. 

Historicamente, o tratamento da hidrocefalia 
foi baseado no modelo de fluxo da fisiologia do LCR 
detalhado anteriormente. Desta forma, na década de 
50, o advento das derivações ventrículo-peritoneais 
(DVP) modificou a historia natural da doença e reduziu 
substancialmente a mortalidade destes pacientes27. 
Setenta anos após a sua introdução, a derivação 
ventricular continua a ser o tratamento padrão. O 
tipo mais comum de derivação é a de pressão fixa 
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diferencial – o dispositivo abre quando a pressão 
através da válvula excede um determinado limite 
e fecha quando a pressão cai abaixo desse nível. 
Atualmente, existem mecanismos mais modernos 
de controle da drenagem, com dispositivos anti-sifão 
ou reguladores do fluxo liquórico, a fim de evitar a 
hiperdrenagem. Em 2000, um estudo randomizado 
comparou válvulas de pressão diferencial com 
duas novas válvulas (Orbis Sigma ® e Delta®) e 
não demonstrou diferença entre elas em relação ao 
tempo para a primeira disfunção28.

Em crianças com menos de 1 ano de idade, 
principalmente antes dos 6 meses, a derivação 
ventrículo-peritoneal é o tratamento de escolha. 
Segundo protocolo sugerido por Choux et al.29, com 
o intuito de evitar infecções e aumentar a sobrevida 
dos dispositivos, as cirurgias devem ser realizadas 
no primeiro horário do dia, com número reduzido de 
pessoas no bloco cirúrgico e colocando-se em prática 
o protocolo no-touch evita-se o contato excessivo 
ao dispositivo, com troca de luvas entre a fase do 
acesso cirúrgico e a fase de inserção da DVP, assim 
como troca de material (mesa de instrumental para 
acesso e para inserção do shunt separados). 

Apesar de todos esses cuidados, sabemos 
que os dispositivos de drenagem se associam 
a um número de falhas bastante significativo. A 
taxa de falha geral é de 40% em um ano após a 
inserção e 50% em dois anos30. A falha ocorre 
por muitas razões (obstrução proximal, obstrução 
distal, desconexões, infecções e falha na absorção 
peritoneal) e geralmente requer reoperação, 
aumentando a morbidade. O pior cenário se instala 
quando o peritônio não é mais capaz de absorver 
o volume liquórico drenado pela DVP. Neste caso, 
deve haver modificação do sítio de implantação do 
cateter distal, sendo este na maior parte das vezes 
atrial. A Figura 3 mostra outras soluções alternativas: 
videolaparoscopia para retirada de bridas, derivação 
ventrículo-sinusal e derivação ventrículo-biliar. 

Neste contexto de alta morbidade relacionada 
aos shunts, a terceiroventriculostomia endoscópica 
(TVE) surge como um tratamento promissor. A TVE 

cria uma saída no assoalho do terceiro ventrículo. 
Isso permite que o LCR escape para a cisterna pré-
pontina, que pode circular no espaço subaracnoideo 
extracerebral e ser absorvido no seio sagital superior. 
O paciente ideal para este procedimento é a criança 
mais velha que tem obstrução ao nível do aqueduto 
de Sylvius causando alargamento dos ventrículos 
laterais e terceiro, mas não o quarto ventrículo, e 
que não tenha necessitado de DVP previamente31. 

A ventriculostomia é realizada através de um 
endoscópio, que permite visualização da anatomia 
intraventricular. O endoscópio é inserido no ponto 
de Kocher, através do manto cerebral para a região 
lateral ventrículo. O forame de Monro é identificado e 
o endoscópio é direcionado através do forame para o 
terceiro ventrículo. O assoalho do terceiro ventrículo 
é inspecionado, e o orifício é feito anteriormente 
aos corpos mamilares e posterior ao recesso 
infundibular, ou seja, no tuber cinéreo (Figura 4A 
). Se a anatomia não for claramente identificável, o 
endoscópio é removido e uma DVP é inserida em 
seu lugar. É importante ressaltar que os ventrículos 
não diminuem de tamanho na medida em que 
diminuem quando instalada uma DVP, e determinar 
a função da TVE pode ser difícil. A ressonância 
magnética mostra um fluxo através do assoalho 
do terceiro ventrículo, e estudos de fluxo de LCR 
na ressonância magnética também demonstram 
patência (Figura 4B). A TVE foi tentada em muitos 
outros tipos de hidrocefalia, mas parece menos 
bem-sucedida na pós-hemorrágica e hidrocefalia 
pós-meningite. Além disso, os resultados têm sido 
ruins em lactentes com menos de seis meses de 
idade. Isso não significa que a TVE não possa ser 
realizada nestes pacientes, mas é necessário o 
estudo da anatomia individual e a avaliação do risco 
em caso de falha do procedimento.

Independente do tipo de tratamento escolhido, 
os pacientes com DVP ou submetidos a TVE 
necessitam de acompanhamento regular ao longo 
da vida com neurocirurgião pediátrico. Assim como 
os pacientes que têm derivações são dependentes 
de função de derivação adequada para o resto de 
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Figura 3: Derivações alternativas: DVP. A, B. realizada por videolaparoscopia; C, D. derivação ventrículo-sinusal; e E, F. 
derivação ventrículo-biliar.

Fonte: Os autores, 2021.

Figura 4: A. Visualização do túber cinéreo durante terceiroventriculostomia endoscópica. B. Ressonância magnética com 
estudo de fluxo liquórico pós-operatória demonstrando fluxo na cisterna pré-pontina. 

Fonte: Os autores, 2021.
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suas vidas, na TVE os pacientes são dependentes 
da abertura no assoalho do terceiro ventrículo para 
o resto de suas vidas. Assim, é um erro pensar na 
TVE como “curados da hidrocefalia”. Pelo contrário, 
o fechamento da ventriculostomia pode ser muito 
mais agudo do que a disfunção de DVP. 
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