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RESUMO 

 

A hidranencefalia e a hidrocefalia extrema são dois tipos de hidrocefalia com 

tamanho exagerado do sistema ventricular. Ambas as condições exigem tratamento 

cirúrgico, tão logo surjam evidências de hipertensão intracraniana ou crescimento do 

perímetro cefálico (PC). O tratamento padrão é a derivação ventrículo-peritoneal 

(DVP), com interposição de válvula, conectando o ventrículo cerebral à cavidade 

peritoneal. Tal tratamento exibe altos índices de complicações, notadamente nas 

crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema nas quais há perímetro cefálico 

exagerado e idade precoce de surgimento da doença. O objetivo do presente estudo 

foi avaliar a eficácia da cauterização endoscópica do plexo corióideo (CEPC) como 

alternativa à DVP no tratamento da hidranencefalia e hidrocefalia extrema. Com foco 

na eficácia, custo e complicações, coletamos, prospectivamente, dados clínicos das 

crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema, não tratadas cirurgicamente, de 

outubro de 2006 a março de 2008. Tais pacientes foram divididos aleatoriamente em 

dois grupos: CEPC e DVP, totalizando 17 pacientes. A CEPC foi realizada em dez 

pacientes com sucesso em controlar o PC e o aumento da pressão intracraniana em 

oito (80%). Houve falha do procedimento endoscópico em duas crianças que, 

posteriormente, foram submetidas a DVP. Não houve complicações relacionadas ao 

método endoscópico. Sete crianças foram incluídas no grupo da DVP e duas (28,5%) 

necessitaram de revisão da derivação. Não houve complicações relacionadas ao 

procedimento de derivação. Não houve diferença no índice de sucesso entre os dois 

grupos, mas o grupo da CEPC foi mais econômico. A CEPC é alternativa aceitável e 

com menor custo em relação à derivação ventrículo-peritoneal para tratamento de 

hidranencefalia e hidrocefalia extrema. 
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ABSTRACT 
 

Hydranencephaly and near hydranencephaly are two different types of 

hydrocephalus that share a single main feature: the extremely large size of the 

ventricular system. Both conditions demand prompt treatment as soon as evidence of 

increased intracranial pressure appears or excessive head growth develops.Standard 

management has been cerebrospinal fluid (CSF) diversion using a 

ventriculoperitoneal shunt (VPS), which attempts to slow rapid head growth as well 

as relieve patient discomfort from increased intracranial pressure. But shunts have 

been associated with many complications, especially in patients with 

hydranencephaly or near hydranencephaly. The objective of our study was to 

prospectively evaluate endoscopic choroid plexus cauterization (ECPC) and 

ventriculoperitoneal shunts (VPSs) in infants with hydranencephaly or near 

hydranencephaly, focusing on the feasibility, costs and complications. We 

prospectively collected clinical data from all untreated hydranencephalic and near 

hydranencephalic children from October 2006 to March 2008. All patients treated 

during this period were randomly divided into 2 groups, ECPC or VPS. Seventeen 

patients were entered into the study. ECPC was completed in 9 patients; the procedure 

successfully controlled excessive head circumference and signs of increased 

intracranial pressure in eight (80%) of these patients. There were no complications 

related to this method of treatment. Seven children were randomized to the VPS 

group; of these, two patients (28.5%) required shunt revisions during follow-up. 

There were no complications related to shunt placement. ECPC is as effective as VPS 

for treatment of hydranencephaly and near hydranencephaly. and more economical. 

ECPC is an acceptable alternative to ventriculoperitoneal shunting for treatment of 

hydranencephaly and near hydranencephaly.  
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1. INTRODUÇÃO 
 

Hidranencefalia e hidrocefalia extrema são dois tipos distintos de hidrocefalia 

que apresentam em comum o tamanho exagerado do sistema ventricular. Ambas 

exigem tratamento cirúrgico, tão logo surjam evidências de hipertensão intracraniana 

(HIC) ou crescimento do perímetro cefálico (PC) (ALBRIGHT, 1981; LINUMA, 

1989) 

O tratamento padrão é a derivação ventrículo-peritoneal (DVP), para 

drenagem do excesso do líquor ou líquido cérebro raquidiano (LCR) dos ventrículos 

para o peritônio por meio de cateter de silicone interposto por válvula. 

Não há dúvidas de que a DVP reduz a morbidade e a mortalidade na 

hidrocefalia, mas ocorrem altas taxas de complicações, principalmente em crianças 

com idade precoce e grande perímetro cefálico – características observadas na 

hidranencefalia e hidrocefalia extrema. Tais complicações incluem infecção, fístula 

liquórica, exposição do sistema de DVP (relacionada à delgada tela subcutânea do 

couro cabeludo), disfunção da derivação, hipo e hiperdrenagem (WU, 2007). As 

falhas da DVP nos pacientes com hidrocefalia comum chegam a 14% no primeiro 

mês da implantação e de 20% a 50% no primeiro ano (WU, 2007; GRIFFITH, 

JAMJOOM, 1990.). Não há na literatura os índices específicos de insucesso da DVP 

ou complicações na hidranencefalia ou hidrocefalia extrema, mas altas taxas são 

estimadas. Tais problemas têm encorajado a busca por meios alternativos tanto no 

tratamento da hidrocefalia comum, como na hidranencefalia e hidrocefalia extrema. 

As principais alternativas à derivação ventrículo-peritoneal são a terceiro-

ventriculostomia endoscópica e a cauterização do plexo corióideo. O trabalho mais 

expressivo a cerca de tais métodos alternativos à DVP foi a série de casos descrita por 

Warf (2005) que tratou mil crianças com hidrocefalia comum utilizando terceiro-

ventriculostomia isolada e associada à cauterização endoscópica do plexo corióideo, 

obtendo taxa de sucesso global de 55%. 

No tratamento alternativo à DVP para hidranencefalia e hidrocefalia extrema, 

a literatura é escassa com relato apenas de três trabalhos: Albright (1981) realizou 

CEPC em três crianças com hidranencefalia; Morota et al. (2004) , plexectomia 

coroidal aberta em três crianças; e Wellons et al. (2002) analisaram, 

retrospectivamente, 13 crianças com hidranencefalia e compararam a plexectomia 
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aberta, realizada em quatro pacientes, versus DVP (9 crianças) e observaram que a 

taxa de readmissões e reinternações foi menor no grupo da plexectomia. Não há, 

portanto, estudos que comparam tais métodos de maneira prospectiva na 

hidranencefalia ou hidrocefalia extrema.  

O objetivo do presente estudo foi comparar, prospectivamente, a cauterização 

endoscópica do plexo corióideo com a DVP no tratamento da hidranencefalia e 

hidrocefalia extrema com enfoque na eficácia, custo e complicações. 

  



 14 

2. REVISÃO DA LITERATURA 

2.1. Hidrocefalia – aspectos históricos 
Segundo Goodrich (2004), a primeira descrição com fundamento científico da 

hidrocefalia aparece nos trabalhos de Hipócrates (460-368 a.C.), que descreveu os 

principais sintomas da doença, como, cefaléia, vômitos, diminuição da acuidade 

visual, diplopia, ataxia e vislumbrou tratamento cirúrgico por meio de abertura da 

fontanela anterior para aliviar a pressão intracraniana. Ainda segundo o referido autor, 

Galeno de Pergamon (130-200), grande anatomista e cirurgião do império romano, foi 

o primeiro a descrever o sistema ventricular e nomear o plexo corióideo. Galeno 

considerava que existia um “espírito animal” dentro dos ventrículos a circular pelo 

cérebro. Quando havia defeito na formação deste “espírito”, ocorria acúmulo e se 

desenvolvia hidrocefalia.  

Aronyk (1993) e McCullough (1990) ao descreverem a história da 

hidrocefalia, relatam que apenas no início do século XX, com o conhecimento da 

patogênese da doença com os trabalhos de Walter Dandy (1886-1946), houve 

progresso considerável na fisiopatogênese da hidrocefalia. Dandy e Kenneth Blackfan 

(1883-1941) publicaram, em 1914, uma série de estudos em cães com reprodução de 

hidrocefalia em diferentes bloqueios artificiais da circulação liquórica. Demonstraram 

como tais bloqueios em diferentes pontos produziam os diferentes tipos de 

hidrocefalia e esclareceram grande parte da fisiopatologia da doença. 

2.2. Hidrocefalia, hidranencefalia e hidrocefalia extrema 
Segundo o vocabulário de indexação MeSH (2009), hidrocefalia pode ser 

definida como distúrbio de formação, fluxo ou absorção do líquor que leva ao 

aumento no volume ocupado por esse fluido no sistema nervoso central. A 

hidranencefalia e hidrocefalia extrema podem ser classificadas como dois subtipos de 

hidrocefalia, que compartilham uma característica singular: enorme volume 

ventricular. 

Segundo Greenberg (2006), a hidrocefalia é dividida em dois grandes grupos: 

obstrutiva e não obstrutiva ou comunicante. 

 Na hidrocefalia obstrutiva, a causa está relacionada com algum processo 

obstrutivo do sistema ventricular até as saídas no quarto ventrículo.  
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Na hidrocefalia comunicante, o defeito está na absorção liquórica nas 

granulações aracnóideas. Hidranencefalia e hidrocefalia extrema podem ser agrupadas 

como tipos especiais de hidrocefalia e não se enquadram completamente nesses dois 

grupos. 

O termo hidranencefalia foi inserido no vocabulário MeSH (2009) em 1991. 

Antes desta data, o termo era agrupado como anencefalia. Atualmente os termos são 

distintos: anencefalia é um defeito do fechamento do tubo neural em sua porção 

cefálica – defeito no fechamento do neuróporo anterior. O couro cabeludo, crânio e 

meninges estão abertos, não há formação do cérebro, mas o cerebelo e tronco 

encefálico podem estar preservados. O quadro é incompatível com a vida e a criança 

sobrevive apenas algumas horas após nascimento. Já hidranencefalia é uma rara 

maformação do sistema nervoso central (SNC), que ocorre após o fechamento do tubo 

neural, definida como ausência total ou parcial de hemisférios cerebrais, mas com 

couro cabeludo, crânio e meninges intactos. Tipicamente, há ampla abóbada craniana 

preenchida com líquor. A hidranencefalia pode ser causada por lesões vasculares, 

infecções, fatores genéticos e/ou exposição a substâncias tóxicas do meio ambiente. A 

etiologia mais aceita é vascular, com obstrução bilateral das carótidas no período 

embrionário. Portanto, todo o córtex que seria irrigado pelas carótidas é inexistente. 

Por sua vez, tronco encefálico, diencéfalo e parte do córtex occipital, irrigados pelas 

artérias cerebrais posteriores – ramos distais da circulação vértebro-basilar – estão 

formados e podem exibir atividade elétrica (COUNTER, 2007). Geralmente, existe 

comprometimento visual, ausência de crescimento, surdez, tetraplegia espástica, 

marcado déficit intelectual e progressiva macroencefalia. O prognóstico é muito ruim 

e, usualmente, as crianças morrem antes de completar um ano de idade (MERKER, 

2008). 

A hidrocefalia extrema é entidade diferente da hidranencefalia, mas 

comparttilha da presença de ampla cavidade ventricular. Associado à grande cavidade 

ventricular, ocorre mínimo córtex cerebral de irrigação anterior (carótidas) e com 

atividade elétrica e eletroencefalográfica (SUTTON; BRUCE; SCHUT, 1980). O 

prognóstico é melhor em relação à hidranencefalia, a fisiopatologia é diferente e 

remete à hidrocefalia obstrutiva que ocorre durante a formação fetal.  

Não há critérios diagnósticos bem estabelecidos para diferenciar as duas 

doenças. Suton et al. (1980) e Linuma et al. (1989) foram os primeiros autores que 

evocaram a importância da diferenciação das doenças e sugeriram critérios 
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diagnósticos para hidranencefalia e hidrocefalia extrema. Os autores estabeleceram a 

necessidade de um método de imagem – tomografia computadorizada (TC) do crânio 

– associado à eletroencefalograma (EEG) (SUTTON; BRUCE; SCHUT, 1980) ou 

estudo eletrofisiológico (LINUMA, 1989) para diferenciar tais doenças. Como a TC 

de crânio poderia ser similar entre ambas as condições, os autores consideraram 

qualquer atividade eletroencefalográfica ou eletrofisiológica em córtex supratentorial 

não occipital (irrigado pela circulação carotídea), como hidrocefalia extrema. A 

ausência de atividade elétrica supratentorial (ou apenas no córtex occipital), associada 

à imagem sugestiva na TC de crânio, foi classificada como hidranencefalia. 

Independentemente do diagnóstico, ambas as condições exigem tratamento 

imediato, tão logo os sintomas e/ou sinais de aumento de pressão intracraniana 

apareçam, os quais usualmente estão associados com excessivo crescimento do 

perímetro cefálico (PC) (VINTZILEOS, 1983). 

2.3. Evolução do tratamento da hidrocefalia 
Segundo McCullough (1990), a primeira descrição do papel do plexo 

corióideo na produção de líquor foi feita por Ernest Faivre no século XIX, mas não se 

sabia o real mecanismo de produção liquórica. Apenas no início do século XX, com 

os trabalhos de Dandy e Blackfan, a atividade secretória do plexo corióideo, por 

secreção glandular e filtração, foi estabelecida. No início do século XX, portanto, 

acreditava-se que a produção do LCR estava restrita ao plexo corióideo e era 

freqüente a realização da retirada deste plexo (plexectomia coroidal) aberta ou com 

utilização de endoscópios rudimentares, numa tentativa de reduzir produção do LCR e 

tratar hidrocefalia. De acordo com Goodrich (2004), no final da década de 1940, o 

tratamento padrão para hidrocefalia era plexectomia coroidal realizada por 

craniotomia ou por endoscópios rudimentares (a partir de 1922). Os altos índices de 

complicações e óbitos, bem como o sucesso contestável da técnica resultaram numa 

reavaliação da base fisiopatológica deste procedimento cirúrgico.  

Hassim (1937), após estudo em cães plexectomizados, defendia a existência de 

outras fontes produtoras de líquor. Pollay e Curl (1967) comprovaram a produção de 

líquor também pelo epêndima, camada de células que reveste o sistema ventricular, 

em modelos animais. Tais autores postularam que grande parte do líquor era 

produzida por fontes “não coroidais” e a remoção do plexo corióideo contribuiria 
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pouco para a diminuição da produção liquórica e controle da hidrocefalia. Era 

necessário, portanto, buscar meios alternativos de tratamento nesta época. 

Goodrich (2004) relata que o primeiro a realizar derivação do sistema 

ventricular por meio de tubos foi Gardner, em 1895. A comunicação era realizada 

entre sistema ventricular e sistema venoso ou linfático por de meio de tubos. Apesar 

da idéia inovadora, houve muita obstrução nos tubos por coágulos, o que inviabilizava 

a técnica. O tratamento foi revolucionado em 1952, quando Nulsen e Spitz relataram 

o sucesso de uma derivação ventrículo-jugular com válvula unidirecional de aço 

inoxidável. Posteriormente, Spitz desenvolveu com Holter – um engenheiro, cujo 

filho era portador de hidrocefalia – o primeiro sistema de derivação com silicone, 

criando o protótipo dos sistemas de derivação da atualidade.  

Havia ainda necessidade que se evitassem as complicações relacionadas à 

derivação para o sistema venoso, como trombose e sobrecarga hídrica para o átrio 

cardíaco. Segundo McCullough (1990), em 1954, Ransohoff e colaboradores 

descreveram a derivação ventrículo-pleural em seis pacientes com resultados 

satisfatórios em todos eles e sem mortalidade relacionada ao procedimento. O 

primeiro autor a utilizar cavidade abdominal para absorção de líquor foi Kausch em 

1905, mas o material empregado nos tubos exibia altos índices de rejeição, 

perfurações e irritações na cavidade peritoneal. A evolução do material nas três 

últimas décadas do século XX fez da derivação ventrículo-peritoneal – por meio de 

cateteres de silicone interpostos por válvula unidirecional – o método de escolha para 

a maioria das hidrocefalias. 

Segundo Greenberg (2006), 80% do líquor é produzido no plexo corióideo, 

sendo o volume total estimado em cerca de 140 ml no adulto. O líquor é produzido na 

maior parte no interior dos ventrículos, sai da cavidade ventricular pelos forames no 

quarto ventrículo, circulam pelo espaço subaracnóideo até serem absorvidos nas 

vilosidades aracnóideas localizadas principalmente na convexidade cerebral. 

Aproximadamente 20-30% do volume se localiza nos ventrículos e todo líquor é 

renovado a cada oito horas; a velocidade de formação independe da pressão 

intracraniana; e a maior parte do líquor está no espaço subaracnóide e cisternas 

encefálicas. 
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2.4. Tratamento endoscópico da hidrocefalia 
Conforme revisão histórica de Chrastina (2008), a primeira idéia da utilização 

de endoscopia para as cavidades do corpo surgiu com o médico alemão Philipp 

Bozzini, no início do século XIX, que desenvolveu rudimentar endoscópio feito com 

conjunto de espelhos em um tubo iluminado por vela. A utilização dos endoscópios 

na neurocirurgia surgiu em 1910 quando Victor Lespinasse, urologista norte 

americano, realizou inspeção na cavidade ventricular de duas crianças com 

hidrocefalia e procedeu a cauterização do plexo corióideo. Uma década após a 

descrição da fisiopatologia da hidrocefalia e das primeiras descrições cirúrgicas da 

remoção do plexo corióideo a céu aberto, Dandy iniciou, em 1922, tratamento 

utilizando endoscópios rudimentares e ventriculografia. Este autor é considerado o 

“pai da neuroendoscopia” por executar vários procedimentos da atualidade, no início 

do século XX. Outro grande nome na neuroendoscopia foi Jason Mixter que realizou 

a primeira-terceiro ventriculostomia endoscópica em 1923 para estenose de aqueduto. 

Tal procedimento já havia sido feito por Dandy em 1922, que descreveu a estenose de 

aqueduto (diagnosticada por ventriculografia, que ele também inventou) e realizou a 

terceiro ventriculostomia, mas por abordagem direta através de craniotomia frontal.  

Ocorreu interrupção na evolução da endoscopia com o advento das derivações 

ventriculares, que passaram a ser o método de escolha para a maioria das 

hidrocefalias em meados do século XX. Com o número maior de casos e o 

crescimento e difusão das derivações ventriculares, surgiram problemas e 

complicações relacionadas às derivações: infecções, falha ou entupimento do sistema, 

hiperdrenagem, rejeição ao material empregado. Houve novo salto da 

neuroendoscopia com os avanços tecnológicos de luminosidade e amplificação da 

imagem e videocirurgia paralelamente à evolução dos cateteres das derivações. 

Vries (1978) resgatou a terceiro-ventriculostomia feita por endoscopia e 

iniciou a série de trabalhos que atestaram a primeira escolha de tal método nos casos 

de estenose de aqueduto e hidrocefalias obstrutivas distais ao terceiro ventrículo. 

A cauterização do plexo corióideo por endoscopia foi resgatada por Scarff 

(1970) que relatou série de casos utilizando a cauterização do plexo corióideo por 

endoscopia moderna na hidrocefalia comum, com redução da mortalidade e taxa de 

sucesso de 32%. Griffith; Jamjoom (1990) realizaram CEPC em 23 crianças com 

índice de sucesso de 52% e sem mortalidade, resultado similar ao de Pople e Ettles 
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(1995), que obtiveram sucesso de 35% com CEPC em 104 pacientes com hidrocefalia 

e sem nenhum óbito. Tais trabalhos comprovaram que houve redução importante da 

mortalidade e morbidade como a neuroendoscopia moderna, mas ainda com valores 

de sucesso inferiores aos da DVP para o tratamento da hidrocefalia. Poderia ser, 

portanto, tratamento de segunda linha e não tratamento de escolha para hidrocefalia. 

Warf (2005) publicou uma das maiores séries da história da neuroendoscopia 

ao realizar terceiro-ventriculostomia associada ou não à CEPC em 1000 crianças 

africanas. Warf (2005) obteve sucesso global de 55% e sem mortalidade relacionada 

ao procedimento. 

Em se tratando de hidrocefalia extrema ou hidranencefalia e tratamento 

endoscópico, a literatura é praticamente nula. Albright (1981) tratou três crianças com 

hidranencefalia por cauterização endoscópica. Houve sucesso em duas. Foi o primeiro 

e único autor, até então, a utilizar cauterização do plexo coróide por endoscopia na 

hidranencefalia. 
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3. OBJETIVO 
Avaliar a cauterização do plexo coróide em relação à derivação ventrículo-

peritoneal no tratamento de crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema 

quanto à eficácia, custo e complicações.  
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4. MÉTODOS 
As crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema admitidas no Hospital 

das Clínicas da Universidade Federal de Minas Gerais, de outubro de 2006 a maio de 

2008, foram, aleatoriamente, divididas em dois grupos: 

Cauterização endoscópica do plexo corióideo (grupo 1)  

ou derivação ventrículo-peritoneal (grupo 2).  

A aleatoriedade foi feita por meio de simples sorteio, com base nos registros 

numéricos da admissão hospitalar, de modo que os números pares foram designados 

para o grupo CEPC e os números ímpares para DVP. Este estudo foi aprovado pelo 

conselho de ética da Universidade Federal de Minas Gerais (Apêndice A). 

O ponto central do estudo foi analisar, prospectivamente, a evolução do 

perímetro cefálico após o tratamento cirúrgico em ambos os grupos. Consideramos 

como critérios de falha do tratamento um dos três pontos a seguir: 

 (1) insucesso no controle do perímetro cefálico (PC); quando a velocidade de 

crescimento do PC ultrapassa a curva de percentil habitual do paciente; 

 (2) fontanela protuberante associada com sinais ou sintomas de pressão 

intracraniana aumentada; 

 (3) infecção do sistema nervoso central (Tabela 1). 

 

TABELA 1 – Critérios Diagnósticos para infecção do SNC. 

Um critério clínico de infecção:  

• Febre recente (>38,5°C); leucocitose no sangue periférico ou deterioração 

neurológica.  

Mais um destes seguintes critérios na análise liquórica: 

• Contagem de leucócitos acima de 25/mm3 

• Razão glicose liquórica e glicose sérica menor que 0,4 

• Glicose liquórica isolada menor que 50 mg/dL 

Adaptado de Hader e Steinbok (2000) e Wang et al. (2004).  

4.2 Critérios de inclusão 
Para participação no estudo, o paciente tinha de preencher os seguintes 

critérios de inclusão: 
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 (1) hidranencefalia ou hidrocefalia extrema demonstrada por exame 

tomográfico computadorizado e eletroencefalografia; 

 (2) nenhum tratamento prévio; 

 (3) PC maior que percentil 90 para a idade e/ou sintomas de aumento de 

pressão intracraniana; 

 (4) nenhuma contraindicação clínica para cirurgia; 

 (5) consentimento dos pais ou responsáveis. 

 

A hidranencefalia e hidrocefalia extrema foram definidas conforme Sutton 

(1980), utilizando tomografia computadorizada do crânio e eletroencefalograma. O 

critério radiográfico (TC crânio) para caracterizar hidranencefalia (Figura 1) foi 

definido como ausência de tecido cerebral supratentorial (substituição por líquor) não 

occipital, bilateralmente, no parênquima que seria irrigado pelas artérias carótidas; 

hidrocefalia extrema (Figura 2) foi definida, à TC de crânio, como sistema ventricular 

alargado, única cavidade ventricular e mínimo tecido cerebral supratentorial. Além do 

critério radiográfico, o EEG foi realizado para determinar atividade elétrica em córtex 

supratentorial não occipital. Qualquer atividade encefálica registrada em região 

frontal ou parietal foi classificada como hidrocefalia extrema. 

 

 
FIGURA 1 – Tomografia típica de paciente com hidranencefalia. Note a 

ausência de córtex cerebral e preenchimento da cavidade craniana por líquor. As 

únicas estruturas encefálicas presentes são tronco encefálico, cerebelo e diencéfalo. 

 

B A 
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FIGURA 2 – Tomografia típica de paciente com hidrocefalia extrema. Note a 

presença de fina camada de córtex cerebral e enorme cavidade ventricular. 

 

4.2.1. Derivação Ventrículo-peritoneal 
A DVP foi feita de acordo com Greenberg (2006). Decúbito dorsal, cabeceira 

rodada para esquerda, técnica asséptica, início do procedimento na região abdominal 

com incisão transversal paraumbilical. Passagem do condutor de DVP, incisão 

curvilínea no ponto de Frazier, punção ventricular, conexão do sistema e 

sepultamento do cateter distal no peritôneo. Foi utilizado o sistema de DVP com 

válvula Codman Hakim de média-baixa pressão para recém-nascidos (Codman / 

Johnson & Johnson, Raynham, Massachussets, EUA), sem impregnação por 

antibióticos. A profilaxia antibacteriana foi feita com cefazolina nas primeiras 24 

horas após procedimento. 

4.2.2. Cauterização endoscópica do plexo corióideo 
A CEPC foi feita sob anestesia geral e, também, com a mesma profilaxia 

antibacteriana de cefazolina utilizada para DVP. O posicionamento do paciente foi em 

decúbito dorsal, com a cabeça apoiada no suporte tipo ferradura. A incisão cutânea foi 

realizada na porção posterior (parietal) da fontanela anterior em forma semicircular de 

aproximadamente 3 cm. O pericrânio foi cortado ao longo desta incisão, juntamente 

com o retalho ósseo craniano. A dura-máter subjacente foi aberta e um endoscópio 

rígido de 0º e diâmetro externo de 4 mm (Karl Storz, Tutllingen, Alemanha) foi 

introduzido no sistema ventricular com constante irrigação com solução Ringer 

B A 
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simples. Por causa da ausência do septo pelúcido, o plexo coróide foi identificado em 

ambos os ventrículos laterais. 

Com o auxílio de eletrocautério monopolar introduzido em um dos canais do 

endoscópio, o plexo corióideo nos ventrículos laterais foi cauterizado até penetrar no 

terceiro ventrículo (Figuras 3 e 4). Hemostático de celulose foi colocado no local do 

orifício e realizou-se o fechamento hermético da dura-máter, após irrigação do 

ventrículo com solução Ringer simples. 

 

 
FIGURA 3 – Vista endoscópica em paciente com hidranencefalia.  

A – Note as duas massas talâmicas ovóides e o plexo corióideo exuberante 

aderido ao tálamo (setas). B – aparência do plexo coróide após cauterização 

(asterisco). 

 

 

 
FIGURA 4 – Vista endoscópica em paciente com hidrocefalia extrema. A – 

Note a grande cavidade ventricular e ausência de septo pelúcido. B – vista 

endoscópica após cauterização do plexo corióideo direito (asterisco). 

 

A B 

A B 

* 
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4.3. Coleta de dados. 
Os dados foram coletados prospectivamente. O registro inicial das crianças 

incluía história gestacional: idade gestacional, histórico de infecção durante a 

gestação, consangüinidade dos pais, idade materna, acompanhamento pré-natal, US 

pré-natal, anomalias associadas; os dados de cada paciente incluíam sexo, peso, 

altura, PC ao nascimento; os dados operatórios incluíram o tempo de operação, 

complicações cirúrgicas, número de dias de hospitalização e custo da internação.  

Os custos foram calculados com base no registro hospitalar de cada paciente. 

Foram computados os custos com medicamentos, taxa diária da enfermaria, materiais 

usados no procedimento cirúrgico e no bloco cirúrgico, preço do serviço da 

anestesiologia e da neurocirurgia. 

O acompanhamento do perímetro cefálico foi realizado no primeiro mês após 

o procedimento cirúrgico e a cada três meses durante, no mínimo, nove meses. 

O teste Mann-Whitney foi usado para avaliar as características dos grupos, 

como idade gestacional, idade à época do procedimento cirúrgico e resultados, como 

tempo do procedimento cirúrgico, custos e tempo de hospitalização. O teste exato de 

Fisher foi usado para analisar estatisticamente as diferenças entre os dois grupos com 

relação à distribuição por sexo e progressão do perímetro cefálico. 
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5. RESULTADOS 

5.1. Características dos grupos 
A partir de outubro de 2006 até março de 2008, foram admitidos 17 pacientes 

com hidranencefalia ou hidrocefalia extrema. Todos eles atenderam aos critérios de 

inclusão e participaram do estudo. Três crianças com hidranencefalia possuíam 

história de consanguinidade.  

No grupo CEPC, havia seis pacientes com hidranencefalia e quatro pacientes 

com hidrocefalia extrema. No grupo DVP, havia quatro pacientes com 

hidranencefalia e três com hidrocefalia extrema.  

Quatro pacientes com hidrocefalia extrema apresentaram sorologia positiva 

para toxoplasmose (dois pacientes de cada grupo). Nos nove pacientes restantes, não 

se determinou a etiologia. As características entre os grupos da CEPC e DVP estão 

detalhadas na tabela 2.  A distribuição por sexo, idade gestacional e idade na ocasião 

do procedimento cirúrgico foram semelhantes nos dois grupos. 

 

TABELA 2 – Características dos grupos da cauterização endoscópica do plexo corióideo e 

derivação ventrículo peritoneal 

 CEPC (n=10) DVP (n=7) Valor de p 

Sexo (M/F) 3/7 1/6 >0,05 

Idade gestacional (semanas) 37 +/- 1,6 36 +/- 2,3 >0,05 

Idade ao procedimento (dias) 114 +/- 166 135 +/- 83  >0,05 

Duração da cirurgia (min) 47 +/- 4 34 +/- 3 >0,05 

Custo por paciente (US$) 1.414 +/- 537 3.424 +/- 1.418 0,0244 

Tempo de hospitalização após 

procedimento (dias) 

3,3 +/- 1,7 3,1 +/- 1,8 >0,05 

Hidranencefalia/ Hidrocef extrema 6/4 4/3 >0,05 

CEPC, cauterização endoscópica do plexo coróide; DVP, derivação ventrículo peritoneal, 

Hidrocef., hidrocefalia 

 

O tempo médio de acompanhamento dos pacientes foi de 10,68 + 4,52 meses 

(mediana de 10,5 meses, variando de três a dezessete meses). Dos dez pacientes 

randomizados para o grupo 1 (CEPC), uma criança teve o procedimento endoscópio 

cancelado em decorrência da cor escura do líquor , que tornou impossível visibilizar o 
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plexo corióideo, a despeito da ausência de infecção. Esta criança não desenvolveu 

complicações resultantes do procedimento endoscópico e prosseguiu para 

procedimento de DVP.  

A CEPC foi possível em nove pacientes; tal procedimento controlou, com 

sucesso, o PC e os sinais de hipertensão intracraniana em oito destes nove pacientes 

(88,8%). Um procedimento numa criança com hidranecenfalia, paciente 8, provou-se 

insuficiente, após nove meses, tendo de ser complementado com DVP. Assim, dos 

dez pacientes aleatoriamente distribuídos no grupo CEPC, oito foram tratados, com 

sucesso, pelo referido procedimento (80%) e dois foram encaminhados para DVP 

(Tabela 3). 

 
 TABELA 3 – Progressão do perímetro cefálico nos pacientes do grupo CEPC 

 PC, cm (percentil) 

Paciente 

número  

HI/HE Cirurgia 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses 

1 HI 42 (>90) 35 (<10) 35 (<10) 36 (<10) 36 (<10) 

2 HE 42 (>90) 40 (25-50) 40 (<10) 41 (<10) 41 (<10) 

3 HI 40 (75-

90) 

38 (<10) 38 (<10) 39 (<10) 39 (<10) 

4 HE 53 (>90) 52 (>90) 53 (>90) 53 (>90) 53 (>90) 

5 HE 53 (>90) 49 (>90) 48 (90) 49 (75-90) 49 (50-75) 

6 HI 43 (>90) 41 (25) 42 (10-25) 43 (<10)  

7 HI 42 (90) 41 (25) 41 (<10) 41 (<10)  

8* HI 45 (>90) 46 (>90) 47 (75) 57 (>90)  

9 HI 42(50-75) 42 (<10) 45 (10-25) 47 (25)  

10** HE      

CEPC, cauterização endoscópica do plexo corióideo; PC, perímetro cefálico; HI, 

hidranencefalia; HE, hidrocefalia extrema. 

* paciente foi submetido à DVP nove meses após o procedimento endoscópico 

** paciente submetido à DVP, pois não foi possível endoscopia. 

 

Sete crianças foram distribuídas aleatoriamente ao grupo da DVP. Em dois 

pacientes (28,5%) houve necessidade de novo procedimento de revisão do sistema de 

derivação durante o acompanhamento (Tabela 4). Destas duas crianças, uma era 

portadora de hidranencefalia (paciente 17) e outra de hidrocefálica extrema (paciente 
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15). As duas apresentaram disfunção da derivação duas vezes (em intervalo menor 

que 30 dias) durante o acompanhamento de nove meses.  

Não houve diferença estatística significativa na taxa de sucesso (p>0,05) nos 

primeiros nove meses entre os pacientes do grupo da CEPC (oito de dez pacientes) e 

do grupo da DVP (cinco de sete pacientes) (Tabelas 3 e 4). Não houve complicações 

relacionadas aos procedimentos. 

 

 TABELA 4 – Progressão do perímetro cefálico nos pacientes do grupo 

DVP 

 Perímetro cefálico, cm (percentil) 

Paciente 

número 

HI/HE Cirurgia 3 meses  6 meses 9 meses 12 meses 

11 HI 56 (>90) 53 (>90) 54 (>90) 54 (>90) 55 (>90) 

12 HI 41 (25-50) 40 (<10) 40 (<10) 41 (<10) 42 (<10) 

13 HI 58 (>90) 45 (90) 46 (50-75) 47 (50-75) 47 (25-50) 

14 HE 53 (>90) 50 (>90) 50 (90) 50 (90)  

15* HE 54 (>90) 58 (>90)    

16 HE 42 (25) 39 (<10) 39 (<10) 40 (<10)  

17* HI 38 (50-75) 37 (<10) 38 (<10) 38 (<10) 40 (<10) 

DVP, derivação ventrículo peritoneal; HI, hidranencefalia; HE, hidrocefalia 

extrema 

* Pacientes que foram submetidos a revisão de DVP 

 

5.2. Utilização de recursos e custos 
A duração média “pele a pele” foi de 47 minutos (variação: 38-52 minutos) 

para o procedimento endoscópio e 34 minutos (variação: 30-42 minutos) para a DVP 

(p= 0,627). O tempo médio de hospitalização após procedimento foi similar para os 

dois grupos: 3,3 dias para CEPC e 3,1 dias para DVP (p= 0,957) (Tabela 2). Houve 

quatro reinternações no grupo DVP para revisão do sistema de DVP e uma 

reinternação no grupo CEPC que culminou na implantação de DVP (Paciente 8).  

O custo médio, por paciente, no grupo 1 (CEPC) foi de US$ 1.414,00, 

incluindo os custos das reinternações. O custo médio, por paciente, no grupo 2 (DVP) 
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foi de US$ 3.424,00, incluindo os custos de reinternações e revisões das DVPs (P= 

0,0244) (Tabela 2). 
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6. DISCUSSÃO 
A hidrocefalia congênita é a segunda maformação mais comum do sistema 

nervoso central (em primeiro lugar está espinha bífida) e acarreta custo significativo 

para o sistema de saúde pública chegando à incidência entre 0,5 a 2,5/1000 nascidos 

vivos (VINTZILEOS; INGARDIA; NOCHIMSON, 1983). 

No Brasil, as incidências de hidrocefalia, segundo Salomão (2000), incluindo 

nativivos e natimortos com mais de 500g, variam de 6,2 a 50,3/10.000 nascimentos. 

Este autor observou aumento na incidência de hidrocefalia no Brasil atribuído à 

melhoria do acompanhamento pré-natal e do diagnóstico ultrassonográfico. Não há 

dados, porém, em relação à incidência da hidranencefalia ou hidrocefalia extrema que 

podem ser consideradas subtipos de hidrocefalia. 

O tratamento padrão para todos os tipos de hidrocefalia, desde a metade do 

século XX, tem sido a DVP utilizando sistema de cateteres de silicone interposto por 

válvula. Os baixos índices de mortalidade, tempo cirúrgico reduzido e fácil execução, 

tornaram este procedimento um dos mais eficazes e realizados na neurocirurgia 

segundo Aronyk (1993). 

A DVP reduz drasticamente a morbidade e a mortalidade na hidrocefalia 

comum, bem como o rápido crescimento do PC, desconforto e gravidade causados 

pelo aumento da pressão intracraniana. Há, porém, inconvenientes relacionados à 

técnica: falha ou entupimento do sistema, migração dos cateteres, infecção do 

sistema, fístulas liquóricas, hiperdrenagem e rejeição ou alergia ao material 

empregado (GREENBERG, 2006; SCHRANDER-SRUMPEL, 1998). 

Nas crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema, que exibem mínimo 

córtex cerebral, ventrículos de tamanho exagerado, delgada tela subcutânea do couro 

cabeludo e idade de aparecimento precoce, as complicações são mais evidentes e 

recorrentes (WELLONS, 2002). Destacam-se infecções, fístula liquórica, exposição 

do sistema de DVP , hiperdrenagem e altas taxas de readmissões para revisões do 

sistema. Por conseguinte, nessa população é desejável uma alternativa à derivação. 

A principal alternativa à DVP no tratamento destes pacientes é abordar o plexo 

corióideo, seja por plexectomia aberta, seja por via endoscópica com cauterização. Há 

apenas três trabalhos na literatura a respeito de plexectomia coroidal para 

hidranencefalia (não há estudo para hidrocefalia extrema). Albright (1971) relatou a 

CEPC em três crianças com hidranencefalia com sucesso em duas; Morota e 
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Fujiyama (2004) realizaram plexectomia aberta também em três crianças com 

hidranencefalia e o mesmo sucesso em dois casos. A maior série de casos foi 

publicada por Wellons et al. (2002) que analisaram, retrospectivamente, 13 crianças 

com hidranencefalia e compararam a plexectomia aberta, realizada em quatro 

pacientes, com a DVP (nove crianças) e observaram que a taxa de readmissões e 

reinternações foi menor no grupo da plexectomia. 

Tais estudos encorajadores associados aos avanços da neuroendoscopia 

moderna conduziram para a elaboração do presente projeto. O principal fator na 

indicação da endoscopia nesta população é o grande sistema ventricular com fácil 

navegação endoscópica e acesso bilateral ao plexo corióideo e os altos índices de 

complicações da DVP que podem ocorrer nestes casos. O presente estudo foi o 

primeiro estudo prospectivo comparativo entre DVP e CEPC para hidranencefalia e 

hidrocefalia extrema. 

No presente estudo, o índice total de sucesso em controlar a hidrocefalia pela 

CEPC foi de 80% (oito sucessos nos dez pacientes sorteados para este grupo) e não 

diferiu do índice de sucesso do grupo DVP (cinco sucessos nos sete pacientes 

sorteados para este grupo). Não houve morbidade ou mortalidade relacionada ao 

procedimento endoscópico ou DVP.  

Nossos resultados de CEPC para hidranencefalia e hidrocefalia extrema foram 

melhores do que aqueles relatados em estudos do mesmo procedimento para outros 

tipos de hidrocefalia. Griffith e Jamjoom (1990) realizaram CEPC em 23 crianças 

com um índice de sucesso de 52% para controlar a hidrocefalia. Pople e Ettles (1995) 

relataram um índice de sucesso de 35% com CEPC em 104 pacientes com 

hidrocefalia. Os resultados inferiores nestas duas séries em relação ao nosso estudo 

poderiam ser explicados pela predeterminação da nossa amostra para hidranencefalia 

e hidrocefalia extrema. Nestas crianças, a navegação endoscópica é facilitada pela 

fina camada de tecido cerebral e ausência do septo pelúcido com amplo acesso ao 

plexo corióideo supratentorial bilateralmente, permitindo maior ressecção de tal 

estrutura. Além disso, nas crianças com hidranencefalia, a ausência de parênquima 

cerebral faz com que o plexo corióideo seja a maior fonte de produção de LCR. Com 

a cauterização de praticamente todo plexo corióideo, o equilíbrio da circulação de 

LCR pode ser estabelecido com o controle de crescimento do perímetro cefálico.  

Warf (2005) utilizou CEPC em associação com terceiro-ventriculostomia 

endoscópica (TVE) como tratamento primário para todos os tipos de hidrocefalia em 
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crianças africanas e foram obtidos melhores resultados destas duas técnicas 

associadas do que TVE isoladamente. Tal estudo obteve taxa de sucesso de 55%, 

também inferior ao nosso estudo, provavelmente pelo mesmo critério de seleção dos 

nossos pacientes.  

Na hidranencefalia, os limites anatômicos não são tão claros como na 

hidrocefalia comum e a TVE pode ser tecnicamente difícil. Em nosso estudo, somente 

com cauterização do plexo corióideo, obtivemos resultados tão expressivos que seria 

difícil melhorar o índice de sucesso com adição da TEV. 

Os autores Griffth e Jamjoom (1990) e Pople e Ettles (1995) usaram 

dispositivo para infusão artificial de uma solução eletrolítica em associação com 

CEPC. Tal infusão artificial era realizada 48h após procedimento endoscópico 

visando depurar o líquor de proteínas pesadas e evitar danos adicionais ao sistema de 

absorção. Em nosso estudo, o ventrículo lateral foi simplesmente preenchido com 

solução Ringer simples ao final do procedimento, para evitar colapso cerebral (nas 

crianças com hidrocefalia extrema) e nenhuma infusão pós-operatória foi usada. 

Poder-se-ia supor que infusões pós-operatórias não são necessárias para alcançar 

índice de sucesso satisfatório na população com hidranencefalia ou hidrocefalia 

extrema, mas não se sabe se elas contribuem para os indicadores de sucesso no 

tratamento de outros tipos de hidrocefalia.  

Neste estudo, não houve diferença no tempo médio de hospitalização entre os 

grupos tratados com CEPC ou DVP. O tempo cirúrgico foi ligeiramente mais longo 

no procedimento endoscópico e houve redução do custo na CEPC porque se evitou 

uso de prótese. Além disso, mesmo durante período relativamente curto de 

acompanhamento, o grupo 2 (DVP) se caracterizou por número maior de 

reinternações, o que contribuiu para a soma total. Por conseguinte, a CEPC pode ser 

considerada tratamento para hidranencefalia e hidrocefalia extrema de custo mais 

reduzido, mas também efetivo.  

O presente trabalho é o primeiro estudo prospectivo para comparar a CEPC e 

DVP para tratamento da hidranencefalia e hidrocefalia extrema. Mesmo se tratando 

de doenças raras, obtivemos amostra considerável e nenhum dos pacientes deixou de 

participar do estudo. A prática do aborto nos países desenvolvidos nos casos de 

maformação neurológica grave (como na hidranenncefalia e hidrocefalia extrema) faz 

com que a incidência de crianças com hidranencefalia e hidrocefalia extrema seja 

extremamente baixa nestes países e, portanto, a literatura internacional nestas duas 
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populações é escassa e realça a importância do presente estudo em âmbito 

internacional. Por outro lado, não calculamos, previamente, o tamanho da amostra 

apropriado para se determinar, com segurança, se a CEPC foi melhor do que DVP.  

Assim, nosso trabalho deve ser considerado como ensaio piloto feito de forma 

aleatória, cujos números são pequenos e limitam a capacidade para se identificarem 

diferenças estatísticas entre os grupos. Outra grande limitação é o período de 

acompanhamento relativamente curto, o que pode subestimar a eficácia da CEPC, 

uma vez que são esperados problemas de longa duração no grupo da DVP com taxas 

maiores de reinternação e reoperações. O custo referente à manutenção do endoscópio 

é difícil de determinar, pois se trata de instrumento corriqueiro na prática da 

neurocirurgia e não há material descartável específico para este tipo de procedimento.  
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7. CONCLUSÃO 
 

A cauterização endoscópica do plexo corióideo é alternativa aceitável e com 

menor custo em relação à derivação ventrículo-peritoneal. Não houve diferença entre 

as duas técnicas em relação às complicações. 
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