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Introduccion
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A Ventriculomegalia es un signo ecografico
gue puede estar asociado a muchas
causas, lo cual define su pronaostico.

A Es el marcador mas sensible de patologia
del SNC fetal (S: 88%).



al Definicion
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A Ventriculomegalia (VM): diametro de las astas
posteriores de los ventriculos laterales (atrio) >
a 10 mm. (Entre 15-40 sem)

A Hidrocefalia: aumento de la presion
Intracraneana (PIC) por aumento de LCR dentro
de los ventriculos, por obstruccion al flujo
normal o por sobreproduccion del mismo.
Ventriculomegalia severa (>15 mm).
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Incidencia:

A0.127 2.5/1000 RNV (1-2/1000)

A VM aislada 1/50- 1/1600 (representa del 20-
30% de los casos).

AVM severa (>15 mm) 0.3/1000: asociada a
otras anomalias del SNC y otros sistemas
en >50% casos.

A Mas frecuente en sexo masculino (7:1)
(exepto ligada a cromosoma X)



i Embriologia del SNC

CERPO

A Desarrollo a partir de la
placa neural, que procede
el ectodermo embrionario
(42 semana). | Prosencéfalo  mesencéfalo

A Luego se forma la crestay
el tubo neural: da origen al
SNC: enceéfalo y médula.

A Tubo neural se cierra:
neuroporo anterior alos 25

‘|
|

dias, neuroporo posterior a iy f; Méduloespinal/fl

los 28 dias.

A Lumen del tubo neural:
sistema ventricular y canal
medular



M Embriologia del SNC; desarrollo
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£+ Sistema ventricular cerebral

4 cavidades, recubiertas por epéndimo:
A 2 Ventriculos laterales (Telencéfalo)
A 3er Ventriculo (Diencéfalo)

A 4° Ventriculo (Rombencéfalo)




. Circulacion de LCR

A 70% producido por
celulas ependimarias de
reba o <O los plexos coroideos

Cuarto 80%
O 20% acueducto y

(ventriculos laterales y 4°

O Se ongina de células

weee o Ventriculo principalmente)

triculos a través
de espacios

, e . A 30% producido por

epéndimo con celulas

s tejido cerebral (espacio
=i " gybaracnoideo)

O Liquido hipertonico
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Fisiopatologia




Etiologia:

ABNORMAL TURN- NEURONAL AGENESIS OF THE
OVER OF MIGRATION OR CORPUS CALLOSUM DESTRUCTIVE
CEREBRO-SPINAL PROLIFERATION AND PROCESSES
FLUID DISORDERS HOLOPROSENCEPHALY

HOHN-

oBsTRUCTIVE || OBSTRUCTIVE

HOMN-
COMMUNICATING




Etiologia

VENTRICULOMEGALIA > 10 mm \

MALFORMATIVA

60 %

DTN

Anomalias linea media. ACC
Malf. Dandy Walker
Aneurisma vena Galeno
Obstructivas

Ligadaa X
Cromosomopatias

ADQUIRIDA
10-15%

Infecciones
Hemorrragia
Tumores
Hipoxico-isquémica

AISLADA
20-30 %




Etiologia

1.- Recambio anormal de LCR:
Obstructivas:

A Estenosis del agujero de Monro

A Obstruccion del foramen de Lushka y Magendie
(espina bifida, encefalocele, y malformacion de
Dandy-Walker)

A Infecciones

A Tumores y quistes aracnoideos
A Hemorragia intracraneal

No obstructivas:

A Papiloma del plexo coroideo




Posibles sitios de
obstruccion al
flujo de LCR

Figure 2— Cerebrospinal fluid circulation and main sites of obstruc-
tion: 1 Foramina of Monro: 2 aqueduct of Sylvius: 3 foramina of
Luschka: 4 foramen of Magendie: 5 Pacchioni’s granulation in sagittal
sinus (ss); Lv: lateral ventricle: 3v: third ventricle; 4v: fourth ventricle




s Etiologia

2.- Alteracion en la proliferacion o migracion
neuronal:

A Migracion alterada: esquizencefalia,
lisencefalia

A Proliferacion alterada: megalencefaliay
microcefalia
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Etiologia

3.- Alteracion en la organogénesis:
A Agenesia de Cuerpo Calloso
A Holoprosencefalia
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Etiologia

4.- Procesos destructivos:

A Alteraciones vasculares

A Infecciones (CMV, toxoplasmosis)
A Porencefalia
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Sindromes asociados a VM

A Trisomia 13, 18, 21

A SO
A So
A So
A So
A So
A So
A So

A Sc

Apert

Miller-Dieker
Seckel
Smith-Liemli-Opitz
Walker-Warburg
Neu-Laxova.
Acrocalloso
Aicardi



Table 1— Anomalies most frequently associated with ventriculomegaly and distinguishing features

Process leading to ventriculomegaly Anomaly Feature
Abnormal wrnover of cerebrospinal fluid Obstructive  Congenital stenosis of the Dilatation of a single or both
foramina of Monro lateral ventricles
Congenital aqueductal stenosis  Dilatation of both lateral
ventricles and of the third
ventricle
Spina bifida and cephalocele Obliteration of cisterna magna
causing obstruction of the (Banana sign), deformed
foramina of Luschka and cranium (lemon sign), open
Magendie spinal or cranial defect
Dandy-Walker complex, with  Midline posterior fossa cyst;
obstruction of the foramina of  defect in cerebellar vermis
Luschka and Magendie
Infections Intracranial/periventricular
echogenicities
Tumors or arachnoid cyst Solid or cystic mass deforming
brain parenchyma
Intracranial hemorrhage Echogenic mass within lateral
ventricles or brain parenchyma
Nonobstructive  Papilloma of the coriod plexus —_
Neuronal migration disorders Lissencephaly Absent/reduced cerebral
convolutions
Schizencephaly Clefis in cortical mantle
Neuronal proliferation disorders Megalencephaly
Microcephaly Small head

Agenesis of corpus callosum

Absent cavum septi pellucidi,
elevated third ventricle,
interhemispheric cystlipoma

Holoprosencephaly

Absentincomplete midline,
facial anomalies




Destructive processes

Syndromes associated to ventriculomegaly

Wascular msults
Infections
Porencephaly

Trisomy 13, 18, 21

Apert syndrome
Miller—Ieker syndrome
Seckel syndrome
Smith—Lemli—Opitz syndrome

Walker—Warburg syndrome
Neu-Laxova syndrome

Acrocallosal syndrome

Aacardi syndrome

Destruction of brain tssue
Destruction of brain tissue
Destruction of bran hissue

Cranosynostoses
Lissencephaly, microcephaly
Microcephaly

Microcephaly
Encephalocele, hssencephaly
Agenesis of the corpus
callosum, hssencephaly,
microcephaly

Agenesis of the corpus
callosum

Agenesis of the corpus
callosum




Diagnadstico
ultrasonografico:
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-Medicidn del atrium de 1 o0 ambos ventriculos
laterales > 10 mm (> 4DS sobre el promedio),
desde las 14 sem, hasta el termino de la gestacion.

-Relacion V/H (ventriculo/hemisferio) > 0,5
Clasificacion segun medida del atrium:
AVM leve: 10-12 mm
AVM moderada; 13-15 mm

AVM severa: >15 mm (>15mm algunos autores)




Exploracion SNC basica: 3
== planos axiales + columna fetal

Plano transventricular Plano transtalamico Plano transcerebelosp
4 cer




Medicion del atrium

Plano Axial Transventricular, a nivel del atrium

(glomo del plexo coroideo), perpendicular a la cavidad
ventricular, con calipers in-in



Figure 3—(a) Axial plane at the level where the measurement of the lateral ventricle width is obtained (transventricular plane). The calipers (+)
are positioned perpendicular to the ventricular axis; (b) in coronal plane both lateral ventricles are visualized

A Si no se puede obtener un buen plano
axial, se puede medir los ventriculos
laterales en el plano coronal, a nivel del
atrium.



A Especialmente Gtil en
OHA y pacientes obesas. |
A Solicitar en VM para
descartar otras
malformaciones SNC.

A Ideal entre 30-32 sem.




Aproximacion en VM;
Importante tener en cuenta:

4 A

1.- Asociacion con otras malformaciones
(SNC-otras)

2.- Asociacion con anomalias
cromosomicas

3.- Otras etiologias a descartar
4.- Pronostico



Aproximacion en VM
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1.- Asociacion con otras malformaciones (SNC-
otras)

A Mas frecuente en VM severas (60%)
A Principales: Agenesia C Calloso y espina bifida

A Malformaciones extra-SNC: 1/3 de las anomalias
detectadas.

A Tasa de malformaciones asociadas a VM
leve:41%, y moderada: 76%

AVM faisladao: hasta 10%
malformacion postnatalmente (subdg).

(
A



i Aproximacion en VM

2.- Asoclacion con anomalias cromosomicas

AlIncidencia de aneuploidias >15% cuando
se asocla a otras malformaciones
estructurales.

A VM aislada: bajo riesgo

A VM leve mayor asociacion con cariotipo
anormal que VM severa.

A Siempre ofrecer cariotipo, incluso en VM
alslada.



i Aproximacion en VM

3.- Otras etiologias a descartar:

-Infeccion (TORCH): presente en VM severa aislada hasta
en 10-20%. En VM leve de 1-5%.

Incidencia de CMV como causa de VM leve: 0-5%,
generalmente junto a otros hallazgos US.

18% de los casos de infeccion congénita por CMV se
asocian a VM.

Infeccion por CMV presenta un mal prondstico cuando hay
afeccion cerebral.

-Hemorragia intraventricular por trombocitopenia
aloinmune (poco frecuente)




-5 Sospecha de infeccion
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Focos ecogénicos y pequefos quistes periventriculares, asociacion frecuente
con infeccion por CMV. La infeccion es confirmada por estudio seroldgico
materno y PCR del liquido amnidtico
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4.- Pronostico:

A Mortalidad perinatal y neonatal:

VM aislada: 25% en VM severa, y 10% en VM moderada.
En VM leve es similar a la poblacién general.

Peor pronostico en VM asociada a otras malformaciones.
A Desarrollo psicomotor y mental:

Normal en:

96% de VM leve

76% de VM moderada

28% de VM severa




Aproximacion en VM;
Prondstico
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Depende de:

A EG al diagndstico

A Diametro de las astas posteriores al diagndstico
Yy SuU progresion

A Cariotipo

A Serologia TORCH

A Presencia de otras malformaciones asociadas



Riesgo de recurrencia:
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A En general es bajo (4%), excepto en los
casos de VM ligada al cromosoma X: 5%
de los casos de VM



£ Aspectos importantes a considerar
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SERPO en VM :

A Descartar malformaciones asociadas

A Ofrecer cariograma (identifica anomalias cromosémicas
en el 3-4% de los casos, mayoria T21)

A Considerar estudio TORCH (VM aislada severa)

A Screening para trombocitopenia aloinmune en sospecha
de HIV por imagenes (raro)

A Importante seguimiento US, por la evolutividad de la VM
(progresion en 16%) y por malformaciones asociadas
(13% no se detectan inicialmente)

A Definir via de parto (VM severa: ceséarea)



3. Conclusiones:

A Ante diagnostico o sospecha dg de VM: referir a
especialista (neurosonografia-RNM-estudio exhaustivo),
por la alta probabilidad de otras malformaciones
asocladas.

A Los factores prondsticos mas importantes son la
progresion de laVM Yy la asociacion con otras
malformaciones.

A La mayoria de los nifios con VM aislada leve tienen
buen prondostico neuroldgico (desarrollo neurologico
normal en la infancia).

A Mayor mortalidad neonatal en casos de VM modereda y
severa.
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