MACROCEFALIA

Introducción
La gran mayoría de las macrocefalias no tienen anomalías neurológicas asociadas y representan tan sólo una variante de la normalidad, habitualmente con macrocefalia evidente también en los padres.
La macrocefalia se define como el aumento del PC (Perímetro craneal) en más de dos desviaciones estándar por encima de la media para la edad, sexo, raza y tiempo de gestación.

Es básico conocer que un porcentaje muy importante de las macrocefalias no tienen anomalías neurológicas asociadas y representan tan sólo una “variante simple de la normalidad” (habitualmente

con macrocefalia en los familiares: “macrocefalias constitucionales”).
Etiopatogenia
La macrocefalia puede deberse a un aumento de la cantidad de líquido cefalorraquídeo (LCR), a un aumento del tamaño del cerebro, a un engrosamiento de los huesos craneales, o a la presencia de colecciones líquidas subdurales o epidurales.
En el origen de la macrocefalia se implican diversos mecanismos etiopatogénicos, incluyendo: aumento del tamaño y del peso del cerebro (megalencefalia); aumento anormal de la cantidad de LCR (hidrocefalia);

presencia de colecciones intracraneales líquidas (higroma), hemorrágicas (hematoma) o sólidas (tumores, abscesos, granulomas); y aumento del tamaño de la bóveda ósea craneal. 
Por otra parte, algunos pacientes con pseudotumor cerebri(aumento de presión de apertura de LCR con neuroimagen y citoquímica de LCR normales) pueden desarrollar macrocefalia de forma evolutiva, principalmente durante el período de lactante (por ejemplo, intoxicación por vitamina D).
Grupos etiológicos
Las hidrocefalias se producen por déficit de absorción o por exceso de producción de LCR (formas comunicantes), o bien por obstrucción del flujo de LCR (formas no comunicantes).
Las megalencefalias pueden tener una base anatómica o metabólica y pueden ser la primera expresión de una enfermedad degenerativa del SNC.
Aumento anormal de la cantidad de LCR: grupo de hidrocefalias.

La hidrocefalia es un síndrome con causas múltiples caracterizado por un aumento del volumen del LCR que, en general, se halla bajo presión aumentada. Representa la única causa de macrocefalia neonatal asociada a síndrome de hipertensión intracraneal (HIC).
La clínica de la hidrocefalia depende de la edad a la que se presenta y de la causa que la produce. 
En los casos que debutan antes del cierre de las suturas craneales, el signo de debut suele ser la macrocefalia progresiva (véase tabla III).
Sin embargo, en el grupo de niños mayores de 2 años, suelen predominar los signos focales y los debidos a la HIC.

Se distinguen distintos tipos de hidrocefalia según el grado de comunicación o permeabilidad existente entre el sistema ventricular y los espacios subaracnoideos (ESA). 
De este modo, se diferencian formas comunicantes o no obstructivas y formas no comunicantes u obstructivas (véase tabla IV).
Grupo de hidrocefalias comunicantes o no obstructivas.

Por déficit de absorción o por exceso de producción de LCR.
1-Por exceso de producción de LCR: el ejemplo más representativo es el papiloma de plexos coroideos. 
En este tumor, es raro que la hidrocefalia se produzca sólo por el exceso de secreción de LCR; ya que, suele compensarse con un aumento de reabsorción a nivel de los espacios sub-aracnoideos.

Sin embargo, lo más frecuente es que el tumor origine un bloqueo de la circulación del LCR por obstrucción

de un agujero de Monro.

2. Por bloqueo de la absorción del LCR: casi siempre se produce una alteración de la absorción en la base craneal, la convexidad cerebral y/o la fosa posterior.

En la acondroplasia, se puede producir macrocefalia por hidrocefalia y/o por megaloencefalia. 
Las formas con dilatación ventricular predominante se producen por estenosis del seno sigmoideo en la foramina yugular. 
Habitualmente, se trata de hidrocefalias bien toleradas por el paciente.

En la impresión basilar, se produce un bloqueo de la absorción en la base del cráneo y en el agujero magno. 
Es frecuente que se asocie a una anomalía de Chiari tipo I.

Los quistes aracnoideos voluminosos pueden producir bloqueo de la absorción del LCR, principalmente en la fosa posterior y pueden generar una importante deformidad craneal.

En la meningiosis de las leucemias, linfomas y metástasis se produce una infiltración tumoral de las meninges y de los ESA que altera la reabsorción de LCR. Suelen dar una rápida instauración de los síntomas de HIC y es frecuente que se asocie meningismo.

La hidrocefalia post-meningitis es una complicación subaguda o crónica de las meningitis bacterianas (principalmente, neumococo y haemophylus) y granulomatosas (sobre todo tras tuberculosis y neurocisticercosis). Muchas meningoencefalitis tuberculosas presentan hidrocefalia en el momento

del diagnóstico.

Las hidrocefalias post-hemorragia se producen por bloqueo de los ESA por los residuos proteicos de la sangre procedente de una hemorragia subaracnoidea.

Estas hidrocefalias pueden cursar con rápida instauración de un síndrome de HIC con disfunción del tronco-encéfalo.

En las hidrocefalias tras trombosis venosas, se altera la absorción de LCR por obstrucción de los senos venosos de la duramadre. Pueden cursar remedando un seudotumor cerebri o bien se comportan como una hidrocefaliaprogresiva. 
En estos casos, se debe investigar siempre un posible síndrome de hipercoagulabilidad-trombofilia.

3. Colección pericerebral benigna del lactante: hidrocefalia externa.
Aumento del LCR en el espacio subaracnoideo y subdural con ventrículos normales o levemente aumentados de tamaño.

Suele cursar como macrocefalia aislada y se resuelve espontáneamente, de forma habitual antes de los 2 añosde edad. Representa, junto con lasmegalencefalias familiares, una de las causas más frecuentes de macrocefalia en el niño.

Grupo de hidrocefalias no comunicantes u obstructivas.

Por obstrucción del flujo de LCR entre los ventrículos y los espacios subaracnoideos.

Representan la causa más frecuente de hidrocefalia en el período neonatal.
1-Estenosis del acueducto de Silvio: se describen formas congénitas (atresia) con diversos patrones de herencia, y formas adquiridas, por obstrucción del acueducto tras hemorragias, infecciones congénitas y por compresióndebida a masas tumorales. 
En lagran mayoría de los casos, la hidrocefalia se pone de manifiesto en el período neonatal o durante los primeros meses de vida.
