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REVISION CIENTIFICA

Revision narrativa: Hidrocefalia normotensa del
adulto, como polimorfismo de signos y sintomas

Carvallo D ', Martinez E ', Rincdn M 23, Carvallo E #5&

RESUMEN

La hidrocefalia normotensa (HNT) del adulto es un sindrome especifico,
poco conocido, caracterizado por presentarse comunmente en adultos mayores
de 60 afios. Fue descrito por primera vez en 1964 por el Dr. Salomén Hakim, y en
1978, en Venezuela, por el Dr. Ernesto Carvallo Isturiz. Se clasifica en idiopatica y
secundaria, y esta determinada por una triada constituida por trastornos de la
marcha, incontinencia urinaria, y deterioro mental, asociados con ventriculomegalia
y presion normal del liquido cefalorraquideo (LCR). Esta triada, incluyendo los
trastornos demenciales, puede mejorar con la derivacion del LCR. El objetivo de
este trabajo es realizar una revisidon exhaustiva de la literatura médica nacional e
internacional acerca de la HNT, considerando que su triada clinica es susceptible
de tratamiento neuroquirurgico. Para eso, se recopild informacién especializada
de libros, trabajos de investigacion, revisiones narrativas y sistemdticas, y
reportes de casos clinicos publicados mayoritariamente en los ultimos 10 afios,
utilizando las principales bases de datos y buscadores electronicos, incluyendo
PubMed, SciELO, Elsevier y Google Académico. Se concluye que el tratamiento
de la HNT, que consiste en la derivacion del LCR desde los ventriculos laterales
hacia el atrio derecho (derivacién ventriculoatrial) o hacia la cavidad peritoneal
(derivacion ventriculoperitoneal), produce una mejoria clinica en un 80% o mas
de los pacientes, asi como un incremento del 86% en su calidad de vida. Existen
riesgos asociados, siendo el hematoma subdural el mas frecuente de estos. Por
lo que la HNT se puede considerar como la tinica demencia no tumoral que es
quirdargicamente curable.

Palabras clave: Apraxia de la marcha; demencia; derivacion ventriculoperitoneal;
hidrocefalia normotensa; incontinencia urinaria.
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REVISION CIENTIFICA

Narrative review: Normal-pressure hydrocephalus
as a polymorphism of signs and symptoms

Carvallo D ', Martinez E ', Rincdn M 23, Carvallo E #5&

ABSTRACT

Normal-pressure hydrocephalus (NPH) is a specific, little-known syndrome,
often characterized by being present in adults older than 6o years old. It was
described for the first time in 1964 by Dr. Salomén Hakim, and in 1978, in Venezuela,
by Dr. Ernesto Carvallo Isturiz. It is classified as idiopathic or secondary, and
it is determined by a symptomatic triad constituted by gait disorder, urinary
incontinence and dementia, associated with ventriculomegaly and normal
cerebrospinal fluid (CSF) pressure. This triad, including the dementia disorders,
can improve with a CSF shunt. The aim of this narrative review is to perform a
thorough study of the national and international medical literature on NPH,
considering that its symptomatic triad is susceptible to neurosurgical treatment.
Specialized information was collected from books, research works, narrative and
systematic reviews, and case reports, published mostly in the last 10 years, using
the main databases and web search engines, including PubMed, SciELO, Elsevier
and Google Scholar. It is concluded that NPH's treatment, which consists in the CSF
shunt from the lateral ventricles to the right atrium (ventriculoatrial shunt) or to
the peritoneal cavity (ventriculoperitoneal shunt), can cause medical improvement
in 80% or more of the patients, as well as an increase of 86% in their quality of life.
Associated risks are always a possibility, especially subdural hematoma. NPH can
be considered as the only non-tumoral dementia that can be surgically cured.

Keywords: Dementia; gait apraxia; normal-pressure hydrocephalus; urinary
incontinence; ventriculoperitoneal shunt. .
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INTRODUCCION

| término de hidrocefalia normotensiva
E(HNT) fue descrito por primera vez por el

Dr. Salomén Hakim, el 10 de marzo de
1964, en su tesis, “Algunas observaciones sobre
la presion del LCR: Sindrome hidrocefalico en
el adulto con “presién normal” del LCR”, y en
1965, en el Journal of Neurological Sciences, y
descrito por primera vez en Venezuela por el Dr.
Ernesto Carvallo Isturiz en 1978. Se describid
como un sindrome especifico, poco conocido,
caracterizado por presentarse, comunmente,
en adultos mayores de 60 afios. Esta condicidn

clinica, también denominada sindrome de
Hakim Adams e hidrocefalia normotensa
del adulto, se encuentra determinada por

una triada constituida por trastornos de la
marcha, incontinencia wurinaria, y cambios
mentales de tipo demenciales, asociados con
ventriculomegalia y presion normal del liquido
cefalorraquideo (LCR). Si no se diagnostica,
puede progresar a un estado letargico,
inconsciencia e, incluso, hacia la muerte. No
obstante, esta triada puede mejorar con la
derivacion del LCR [1,2,3,4,5].

La HNT constituye un estado especial de
la hidrodinamica del LCR, en donde dos fuerzas
oponentes actuan sobre el parénquima cerebral,
aun cuando la presion del LCR es normal [5].
Sin embargo, el término “normotensiva’ en
esta entidad clinica ha sido muy controversial,
debido a que el valor normal de la presion del
LCR, posterior a una puncion lumbar en decubito
lateral izquierdo, tiende a ser de 122 =+ 34
mmH20, lo que equivale a 8,8 + 0,9 mmHg. Sin
embargo, en los pacientes con HNT, la presion
del LCR oscila entre 150 = 45 mmH20, es decir,
11 = 3,3 mmHg; aunque este puede descender
a un valor de 60-34 mmH20, que se iguala a
4,4-17,6 mmHg. Por lo que la presiéon del LCR,
en pacientes con HNT, tiende a ser ligeramente
mayor que en aquellos sin esta condicién; de
todas formas, ambos valores se superponen unos
sobre otros, y pertenecen al mismo rango [6].
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Desde el afno 1949, la derivacion
ventriculoperitoneal o ventriculoatrial, con
un sistema valvular, se ha convertido en
el procedimiento rutinario para tratar la
hidrocefalia (incluyendo la HNT), permitiendo
regular el flujo del LCR. Del mismo modo, desde
1985, se han utilizado valvulas ajustables a
nivel percutaneo, con el uso de un iman externo
o programas de herramientas especiales que
funcionan con campos magnéticos. Por lo
que estas se ajustan a las necesidades de los
pacientes. Sin embargo, un cambio indeseado
a nivel valvular podria ocasionar un incremento
del flujo del LCR o, incluso, de la presién
intracraneal, con efectos adversos prominentes
[7,8,9].

La importancia clinica de este sindrome
pococonocidoradicaenqueeslaunicademencia
no tumoral curable mediante tratamiento
quirurgico, tal como lo ha definido su pionero
en Venezuela, el Dr. Carvallo Istlriz, por lo que
su conocimiento por parte del médico general,
no solo por los especialistas, es imprescindible,
sobre todo al momento de diferenciarlo del
resto de las alteraciones demenciales, siempre
tomando en cuenta el cuadro semioldgico
y las manifestaciones clinicas del paciente
[5]. El resto de su triada clinica también es
susceptible de tratamiento neuroquiriirgico
[6]. El objetivo del presente trabajo es realizar
una revisién exhaustiva de la literatura médica
nacional e internacional acerca de la HNT. Para
este estudio, se tomd en cuenta la descripcion
especifica de esta enfermedad y de su triada,
con especial énfasis en las alteraciones
demenciales; su clasificacion; fisiopatologia;
diagnosticos diferenciales e imagenoldgicos; y
tratamiento neuroquirirgico actual.

MATERIALES Y METODOS
Para la realizacion de esta revision, se

recopilé6 informacion durante 2 meses,
entre mayo y julio de 2020, tanto de
libros, como de estudios y articulos médicos
relacionados al tema Se utilizaron bases de
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datos y plataformas digitales de las ciencias
de la salud, incluyendo PubMed, SciELO vy
Elsevier; buscadores electrénicos, tales como
Google Académico; revistas de neurocirugia
de distintos paises del mundo; la tesis de
grado del Dr. Salomén Hakim, pionero de
esta entidad clinica; y los primeros reportes
de casos clinicos de HNT en Venezuela
reportados por el Dr. Carvallo Istariz.
Para la obtencién de dicha informacion,
se utilizaron palabras claves, incluyendo:
hidrocefalia normotensa; derivaciones de
liguido cefalorraquideo; demencia; apraxia
de la marcha; incontinencia urinaria (en
espafol); e hydrocephalus, normal pressure;
ventriculoperitoneal shunt; dementia; gait
apraxia; urinary incontinence (en inglés).

Los textos que se utilizaron para
realizar este trabajo incluyen libros, trabajos
de investigaciéon, revisiones narrativas vy
sistematicas, y reportes de casos clinicos,
escritos en inglés o en espafol, los cuales
fueron publicados entre 1964 y 2019. Sin
embargo, la mayor parte de estos datan de
los ultimos 10 afos; aunque, en vista de la
existencia de textos sumamente valiosos
publicados previamente al 2010, como
estudios y trabajos de neurocirugia nacionales
e internacionales, asi como la tesis de grado
del Dr. Salomén Hakim, publicada en 1964,
se decidié incluirlos como referencias
bibliograficas de esta revision narrativa.
Como criterios de inclusién, se pueden
mencionar: articulos, estudios, libros y revistas
relacionados profundamente con la HNT,
publicados, en su mayoria, en los ultimos diez
anos; la tesis de grado del Dr. Salomén Hakim,
denominada “Algunas observaciones sobre la
presiéon del LCR: Sindrome hidrocefalico en el
adulto con “presién normal” del LCR”; y los
primeros casos clinicos de HNT en Venezuela
reportados por el Dr. Carvallo Istdriz. Por
otra parte, entre los criterios de exclusion, se
incluyen: articulos no relacionados con la HNT;
y estudios que no cumplan con los criterios
de inclusién previamente mencionados.
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El diagrama de flujo del
proceso de revision y seleccion de las
publicaciones se evidencia en la figura 1.

Registros adicionales
identificados a través de otras
fuentes (tesis de grado del
Dr. Salomadn Hakim; libros de
neurologia y neurocirugia)
(n=23)

Registros identificados a
través de la busqueda en las
bases de datos (PubMed,
SciELO, Elsevier, Google
Académico)
(n=39)

Registros seleccionados en total
(n=62)

|

Registros seleccionados,
segun criterios de inclusion —
(n=36)

|

Se lleva a cabo el estudio,
andlisis y conclusiones de la
revision

Registros descartados,
segun criterios de exclusién
(n=26)

Figura 1. Diagrama de flujo del proceso de recoleccion de datos.

Fuente: Mother D, Liberati A, Tetzlaff J, Altman PG. Preferred reporting items
for systematic reviews and meta-analyses: the PRISMA Statement. PLoS Med;
2009;6(7):e1000097. doi: 10.1371/journal.pmed1000097

HIDROCEFALIA NORMOTENSA DEL ADULTO

ANATOMIA DE LOS VENTRICULOS
CEREBRALES Y CIRCULACION DEL LCR

ara poder comprender las bases
clinicas y fisiopatolégicas de la HNT
es de suma importancia recordar que,

anatomicamente, el sistema ventricular
esta constituido por cuatro cavidades,
denominadas  ventriculos, comunicadas

entre si y recubiertas por un pliegue vascular
glial denominado plexo coroideo. Estas
cavidades son los ventriculos laterales
derecho e izquierdo, tercer ventriculo vy
cuarto ventriculo. Los ventriculos laterales y
el tercero se comunican mediante el foramen
interventricular de Monro; el tercero y el
cuarto lo hacen através del acueducto cerebral
de Silvio; y el cuarto ventriculo y el espacio
subaracnoideo se conectan mediante los dos
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foramenes laterales de Luschka y el foramen
central de Magendie. Los ventriculos laterales
estan subdivididos en cinco segmentos:
asta frontal o anterior; cuerpo; trigono; asta
posterior; y asta inferior.

Mas del 60% del LCR se forma en los
ventriculos, produciendo entre 400 y 600 ml
diarios. Este circula de los ventriculos laterales
al tercer ventriculo, a través del foramen de
Monro, desde donde fluye hacia el cuarto
ventriculo por medio del acueducto cerebral,
llegando asi al espacio subaracnoideo del
cerebro y de la médula espinal mediante los
foramenes de Luschka y de Magendie. Alli
es reabsorbido a través de las granulaciones
aracnoideas, hacia el sistema venoso del
seno sagital superior; aunque, también se
puede reabsorber en las lagunas laterales
en la duramadre parasagital (Figura 2)
[10,11,12,13,14,15].

Ventriculos laterales

—Vellosidades

Agujero aracnoideas

de Monro

cerebelo

Cuarto
ventriculo

N
\\ Agujero de

ventriculo
Acueducto
de Silvio

Magendie

Figura 2. Sistema ventricular y del liquido cefalorraquideo

Se evidencian las estructuras del sistema ventricular cerebral, conformado por
los ventriculos laterales, tercero y cuarto ventriculo, asi como el foramen
de Monro, acueducto de Silvio y foramen de Magendie (no se observan los
foramenes de Luschka); las flechas indican el recorrido del flujo del LCR,
desde los plexos coroideos en los ventriculos laterales, hasta las vellosidades
o granulaciones aracnoideas, que sobresalen hacia los senos venosos de la
duramadre.

Fuente: Guyton AC, Hall JE. Flujo sanguineo cerebral, liquido cefalorraquideo y
metabolismo cerebral. En: Tratado de fisiologia médica. 12a edicién. Barcelona, Espana:
Elsevier; 2011. p. 743-50
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HIDROCEFALIA NORMOTENSA

a HNT se clasifica en dos categorias:
idiopaticaysecundaria, principalmente por
obstruccién extraventricular, la cual puede
ocurrir a cualquier edad. Estadisticamente,
la primera constituye el 50% o mas de
los casos de HNT. La HNT secundaria se
clasifica, a su vez, en cuatro grupos,
dependiendo de su etiologia: hemorragias
subaracnoideas, producidas principalmente

por malformaciones vasculares; post-
traumatismo; post-meningitis; y lesiones
cerebrales focales; incluso, algunos

autores incluyen causas parasitarias. En las
hemorragias subaracnoideas, al incrementar
la resistencia de las vias del LCR, la sangre
aumentalapresiénintracraneal,loqueproduce
una dilatacién de los ventriculos cerebrales
por una reaccion inflamatoria leptomeningea,
los cuales permanecen asi a pesar de que la
sangre se reabsorbe lentamente después de
unos minutos, permitiendo lalibre circulacién

del LCR vy la consecuente disminucion
de la presiéon intracraneal. Asimismo,
los espasmos arteriales y hematomas

intracerebrales también pueden aumentar
el riesgo de dilatacién ventricular, por
alteracion del riego sanguineo, disminucién
del flujo arterial cerebral y decremento del
tiempo de circulaciéon arterial con isquemia
periventricular [4,5,16].

Por su parte, la hidrocefalia post-
traumatica es otra causa comun, siguiendo el
mismo mecanismo que en el caso anterior;
Sin embargo, es dificil diagnosticarla ya que
se tiende a pensar en dafio encefalico antes
de una hidrocefalia secundaria, unido al
hecho de que el deterioro mental, posterior
a traumatismos craneoencefalicos, es comun.
Ahora bien, en el caso de la hidrocefalia
post-meningitica, la cual no es tan comun
como las previamente mencionadas, existe
una falta de reabsorcion del LCR, debido a
las secuelas adherenciales leptomeningeas.
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Por ultimo, existen un conjunto de lesiones
cerebrales focales que tienden a mostrar
los mismos elementos clinicos de la HNT,
incluyendo tumores cerebrales [5,16,17].

FisioPATOLOGIA

a explicacion de la sintomatologia de la

HNT reside en el principio de Pascal, el

cual establece que, al aplicar una fuerza
0 presion sobre un area determinada de
un fluido encerrado en un recipiente con
paredes indeformables, dicha fuerza se
transmitira con la misma intensidad, sin
ganancia ni pérdida de la misma, en todas
las direcciones y hacia todos los puntos del
recipiente. Matematicamente, la presion
constituye el cociente de la division de la
fuerza aplicada sobre un area determinada
(P = F/A). Al despejar la fuerza, se observa
gue esta es el producto de la presion ejercida
por el area determinada, siendo directamente
proporcional a los valores de la presion y de
la superficie (F = P x A). Este principio puede
aplicarse al LCR y a la cavidad ventricular que
lo contiene. Si dos ventriculos de diferentes
tamanos se encuentran sometidos a la misma
presion, la fuerza total ejercida sobre estos
sera igual al producto de la presién del LCR
por la superficie ventricular individual. Como
la fuerza es directamente proporcional al
area, al aumentar la superficie ventricular,
incrementara la fuerza, consecuentemente.
Porlotanto, estaincrementaraenunventriculo
de mayor tamano. Esto se denomina efecto
de la “prensa hidraulica” de la hidrocefalia
(Figura 3) [4,5,18].

El LCR debe pasar por una serie de

resistencias hidraulicas, incluyendo los
mecanismos valvulares de las vellosidades
aracnoideas, asegurando que la presién

intraventricular sea mas elevada que la presion
venosa. Por lo que el LCR se encuentra bajo
una presion superior a la presion atmosférica,
denominada presion del LCR, determinada
por la tasa de produccién del mismo, la
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resistencia hidraulica del circuito y la presion
venosa a la que el LCR drena en el seno sagital
superior [4,5,18].

El tejido cerebral debe considerarse
comounaesponjadeceldasintercomunicadas,
representadas por el lecho venoso capilar, el
cual se encuentra sometido a dos fuerzas:
aquellaejercidaporlasvenas parenquimatosas
y aquella generada por la presién del LCR
contra las paredes ventriculares. Para que
exista hidrocefalia, debe romperse el balance
de esas fuerzas, asi como el equilibrio entre la
produccion y absorciéon del LCR, aumentando
el gradiente de presiones entre el LCR y el
sistema venoso intracraneal. Esto producira
qgue el fluido parenquimatoso se comprima
en direccion al sistema venoso extracraneal,
reduciendo el volumen ocupado por el
parénquima, lo que induce a la dilatacién
ventricular y al incremento del volumen del
LCR, no solamente produciendo los sintomas de
la hidrocefalia, sino también la incapacidad de los
ventriculos de normalizar su tamano [4,5,18].

E:=PxA,

FE<F,

Figura 3 . Efecto de “presién hidrdulica” sobre las paredes ventriculares
Segun el principio de Pascal, cuando dos ventriculos de diferentes tamanos se
encuentran sometidos a la misma presion, la fuerza total ejercida sobre éstos
sera igual al producto de la presion del LCR por el drea ventricular individual
(F=PxA). Se observan dos ventriculos, sometidos a una misma presion (P),
pero como el area del primer ventriculo (A1) es menor que la del segundo
ventriculo (A2), la fuerza aplicada en en este tltimo (F2) sera mayor que en
el primero (F1). Por lo tanto, al ser directamente proporcionales, cuando se
aumenta la superficie ventricular, aumentara la fuerza, consecuentemente.

Fuente: Hakim S. Algunas observaciones sobre la presién del LCR: Sindrome hidrocefd-
lico en el adulto con “presién normal” del LCR. [Tesis doctoral]. Bogotd (CO): Pontificia
Universidad Javeriana; 1964.

10
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Matematicamente, esto puede verse
reflejado en la siguiente formula: Pie = PLCR -
Pp, en donde Pie es la presion intraventricular
diferencial efectiva, PLCR es la presion del LCR
y Pp es la presiéon intraparenquimatosa. Se
puede evidenciar que la PLCR debe ser mayor
que la Pp para que la Pie aumente y pueda
producir un mayor estrés parenquimatoso,
desplazando las paredes ventriculares hacia
la periferia cerebral. Ahora bien, en caso
de que retorne a su valor normal, el tejido
parenquimatoso permanecera en un estado
estable en donde los ventriculos se encuentran
dilatados. Para que los ventriculos alcancen
su tamafno normal nuevamente, la PLCR debe
ser menor que la Pp. Sin embargo, mientras
mayor sea el area ventricular, mayor sera la
deformacion parenquimatosa, dificultando
mas la normalizacion del tamano ventricular.
Por lo que, para evitar los cambios de tamafo
de las paredes de los ventriculos, la PLCR y la
Pp deben igualarse [4,5,18].

MANIFESTACIONES CLINICAS

| diagnostico de la HNT se basa en la

presencia de una triada clinica: trastornos

de la marcha, incontinencia urinaria y
cambios mentales [4,19,20]. El trastorno de
la marcha es el sintoma principal de la HNT
y usualmente precede al resto. El paciente
presenta dificultad para iniciar la marcha y
arrastra los pies, a pesar de no existir ningun
tipo de paralisis, tal como si se tratase de un
fendmeno magnético. Es una marcha lenta,
de pasos cortos, apraxica y de base amplia.
En casos extremos, el paciente puede tener
inestabilidad postural, sobre todo al girar, vy,
finalmente, volverse acinético, a pesar de no
existir ningun trastorno motor. Los angulos
de rotacion del pie aumentan y las zancadas
se acortan cada vez mas. Las alteraciones
de la marcha pueden emerger como una
dificultad para subir y bajar escaleras o
levantarse de una silla sin ayuda, caminar
hacia un punto en especifico, debilidad de
los miembros inferiores, y fatiga al caminar.
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En algunos casos, puede existir apraxia de
los miembros superiores, con inhabilidad de
realizar movimientos manuales [3,4,5,6,21].

Se han descrito movimientos
temblorosos, hiperténicos e hiperquinéticos
en la HNT. Existen sintomas similares
a los de la enfermedad de Parkinson,
incluyendo bradiquinesia, temblores, rigidez,
disminucién de los movimientos braquiales,
retropulsion, facies inexpresiva, dificultad
para iniciar los movimientos, inestabilidad
postural, disinergia y babeo. Pero, el resto del
examen neurolégico se encuentra normal.
Los sintomas son simétricos, por lo que
los hallazgos lateralizados deben generar
sospechas de otros diagndsticos [6,21].

Se piensa que las alteraciones de
la marcha se originan por la dilatacion
ventricular, la cual comprime o deforma
las motoneuronas superiores que pasan
medialmente a la corona radiada. Esto genera
la contraccion de los grupos musculares
antagonistas y un incremento anormal en la
actividad de los musculos antigravitatorios
gue actuan a nivel de las articulaciones de
la cadera y de las rodillas. Aunque también
se cree que el nucleo estriado y el tracto
corticoespinal son regiones candidatas
responsables de la alteracién de la marcha en
la HNT [3,6,19,20].

Por el otro lado, las primeras
manifestaciones de la incontinencia urinaria
son producto de las alteraciones motoras,
mas no del estado mental del paciente. Los
trastornos esfinterianos se presentan en el
curso de la enfermedad, nunca en sus inicios.
El progreso de la enfermedad y la afeccién del
I6bulo frontal impiden que el paciente pueda
estar consciente de cuando tiene necesidad
de vaciar su vejiga. Las caracteristicas de
esta incontinencia urinaria incluyen vejiga
hiperactiva, manifestada como aumento de la
frecuencia urinaria nocturna e incontinencia
urinaria de urgencia; reduccion del flujo
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maximo; aumento del volumen residual;
y reduccion de la capacidad vesical, con
incremento de la actividad parasimpatica
[3,4,5].

Ahorabien, estaentidad clinica presenta
un polimorfismo de signos y sintomas,
en donde el deterioro mental progresivo,
conocido como sindrome mental organico, es
el mas constante y es sugestivo de un proceso
demencial subcortical. Se caracteriza por
presentar alteraciones mentales propias del
mutismo acinético, incluyendo disminucion de
las funciones intelectuales; inatencion; apatia;
alteraciondelamemoriaacortoyalargo plazo;
desorientacion en tiempo y espacio; deterioro
del pensamiento y del razonamiento, con
afeccion de la planificacion y organizacion;
dificultad para prestar atencion a mas de
un estimulo a la vez; cambios marcados de
la personalidad; y posible depresiéon. Los
pacientes exhiben un cuadro clinico de tipo
demencial en donde pueden llegar al estupor
e, incluso, a la pérdida de la conciencia. Esta
demencia senil por HNT abarca alteraciones
de las funciones del l6bulo frontal, como
disminucién de la atencion, de la fluidez
verbal, enlentecimiento psicomotor, apatia
y somnolencia. La alteracion del lenguaje
expresivo o receptivo, agnosia, alucinaciones,
y la falta de reconocimiento de familiares o
amigos cercanos se relacionan a otras causas
de demencia [3,5,22,23,24,25].

Estos pacientes tienden a permanecer
inmovilesyahablarconunavozimperceptible,
excepto cuando hablan por teléfono, en donde
utilizan una voz mas alta y dan respuestas

mas rapidas, caracterizacion denominada
“efecto telefonico”. También presentan
disminucién de su capacidad, agilidad vy

espontaneidad intelectual, asi como de sus
formas comunicacionales. Sus movimientos
voluntarios disminuyen y se enlentecen,
hasta convertirse en individuos abulicos. Una
caracteristica patognomoénica de la HNT es
gue la sintomatologia del paciente es variable,
dependiendo del dia, hecho que diferencia
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este tipo de demencia de otras enfermedades
demenciales, como el Alzheimer [4]. A su
vez, los pacientes presentan manifestaciones
psiquiatricas, entre las cuales se pueden
mencionar bradifrenia, mania o desérdenes
bipolares, agresividad, trastorno obsesivo
compulsivo, psicosis, paranoia, alucinaciones,
y alteraciones relacionadas al control de

impulsos. Estos trastornos pueden ser
producto de los cambios neuroquimicos
cerebrales subyacentes o del retardo

psicomotor y cambios cognitivos observados
usualmente en la HNT [6].

Las alteraciones del l6bulo frontal
responden bien a la colocacion de una derivacion
de LCR. Sin embargo, los mecanismos
fisiopatoldgicos subyacentes del deterioro
cognitivo no estan bien descritos. Algunos
investigadores consideran que pueden estar
relacionados con una alteracion del sistema
frontoestriatal, o con las fibras que siguen un
trayecto proximo a los ventriculos laterales,
con afectacion del cuerpo estriado, cuerpo
calloso, circunvolucién frontal superior y la
porcion medial del I6bulo frontal, incluyendo
la circunvolucion cingulada anterior [6].

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

os diagnosticos diferenciales de la HNT

incluyen un conjunto de condiciones

gque son comunes en los ancianos.
Las enfermedades cardiovasculares,
cerebrovasculares y sus factores de riesgo,
incluyendo hipertension arterial, diabetes
mellitus y baja concentracion plasmatica
de lipoproteina de alta densidad (HDL),
tienden a ser las mas relevantes. También
se pueden mencionar enfermedades
infecciosas; alteraciones uroldgicas, como
prostatitis (o enfermedades prostaticas) e
infeccion del tracto urinario; y enfermedades
miscelaneas. Sin embargo, los principales
diagnosticos diferenciales de los trastornos
demenciales de la HNT pueden clasificarse en
diferentes categorias, incluyendo desérdenes
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neurodegenerativos, como la enfermedad
de Alzheimer, de Parkinson (en muchas
ocasiones constituye un reto para el médico
tratante poder diferenciar una de la otra), de
Huntington, de cuerpos de Lewy, demencia
frontotemporal, degeneracion corticobasal,
paralisis progresiva supranuclear, atrofia
multisistémica y encefalopatia espongiforme;
y demencias vasculares, como enfermedades
cerebrovasculares, infarto y multiinfarto
cerebral, enfermedad de Binswanger, infartos
subcorticales, leucoencefalopatias, entre
otros [6,26].

METODOS DIAGNOSTICOS

a HNT se diagnostica principalmente con

la realizacion de estudios imagenoldgicos.

La tomografia computarizada (TC) vy
la resonancia magnética (RM) son las dos
técnicas neuroimagenoldgicas mas utilizadas
para estudiar a un paciente con sospecha de
HNT; sin embargo, la RM es preferible. La
TC provee una evaluacion exacta del tamafo
ventricular, forma de las circunvoluciones
y surcos cerebrales y las anormalidades
parenquimatosas del cerebro. En la HNT,
esta técnica muestra un engrandecimiento
desproporcional de los ventriculos, en
relacion a la atrofia cortical. En los ventriculos
laterales, las astas frontales adoptan una
forma redondeada y las astas temporales
se agrandan sin atrofiar el hipocampo.
Existen translucencias paraventriculares,
especialmente en las regiones frontales,
causadas posiblemente por absorcién
transependimaria del LCR (Figura 4). Por su
parte, en el plano sagital de la RM se puede
observar engrosamiento del cuerpo calloso.
El plano coronal permite establecer el tamafho
del hipocampo. A su vez, la RM permite
evidenciar areas periventriculares de alta
intensidad, asi como el flujo linear del LCR, el
cual, en el caso de la HNT, es hiperdinamico
a nivel de los acueductos y turbulento en el
cuarto ventriculo y parte posterior del tercer
ventriculo [6,21,27].
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Figura 4. Tomografias computarizadas en paciente con HNT, antes y
después de ser sometido a procedimiento quiriirgico de colocacion de
derivacion ventriculoatrial.

En las TC preoperatorias (A, C, E), se evidencia dilatacion ventricular y de
los surcos cerebrales; mientras que en las TC posoperatorias (B, D,
F), realizadas 10 meses después a la implantacion de la derivacion
ventriculoatrial, se evidencia una recuperacion innegable del parénquima cerebral.

Fuente: Hakim CA, Hakim R, Hakim S. Normal-pressure hydrocephalus.
Neurosurg Clin N Am. 2001 oct;36(4):761-73.
Imagenolégicamente, los siguientes
elementos deben estar presentes para el
diagndstico de la HNT: dilatacion ventricular
con indice de Evans (relacion entre el punto
de mayor dilatacion de las astas frontales y
el maximo diametro interno del craneo, en el
mismo corte) mayor a 0,3 (Figura 5); ausencia
de obstruccion macroscopicadel flujo del LCR;
engrandecimiento de las astas temporales
del ventriculo lateral, no relacionado con
atrofia del hipocampo; angulo calloso mayor
o igual a 40° lesiones periventriculares
de sustancia blanca, no relacionadas con
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cambios isquémicos microvasculares ni con
desmielinizacién, tanto en la TC, como en la
RM, debido a una alteracion del contenido de
LCR; ausencia de flujo de LCR en el acueducto
cerebral o en el cuarto ventriculo, evidenciado
en la RM; estrechamiento de surcos
cerebrales y del espacio subaracnoideo; vy
engrandecimiento de las cisuras de Silvio y de
las cisternas basales (Figura 6) [16,21,28].

Sin embargo, la HNT también puede
corroborarse con la realizacion de otros
métodos diagndsticos, siendo la eliminacion
del LCR mediante drenaje lumbar externo y
puncion lumbar el mas utilizado y eficaz de
los mismos. Este permite la evaluacion de la
respuesta del paciente a la eliminacion de
una cantidad sustancial de LCR, de por lo
menos 50 ml. Generalmente, la derivacion
ventriculoperitoneal se les recomienda
a aquellos pacientes que, posterior a la
realizacion de la puncion lumbar, demuestran
una mejoria clara de su estado mental,
principalmente. Para los pacientes que no son
candidatos quirurgicos, se les indica el uso de
acetazolamida a bajas dosis, entre 125 y 500
mg/dia [4,16].

s

x/y = 0.349

Figura 5. Indice de Evans, como marcador imagenologico en la HNT.
En ambas TC, se observa dilatacion ventricular, con un indice de Evans
mayor a 0,3 (de 0,344 en la Figura A, y de 0,349 en la Figura B), indicativo
de HNT, en donde la letra “x” representa el punto de mayor dilatacién de
las astas frontales, y la letra “y”, el maximo didmetro interno del craneo.

Fuente: Virhammar ], Laurell K, Cesarini KG, Larsson EM. Increase in callosal angle
and decrease in ventricular volume after shunt surgery in patients with idiopathic
normal pressure hydrocephalus. ] Neurosurg [Internet]. 2018 feb 02 [Citado el 2020
jul 03];130:130-35. Disponible en: https://doi.org/10.3171/2017.8.jns17547
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Figura 6. Resonancias magnéticas en pacientes con HNT.

En estas RM, se evidencian: (A) ventriculomegalia con indice de Evans
superior a 0,3, especificamente de 0,39; (B) angulo calloso reducido;
(C) dilatacion ventricular y posible edema transependimario; y (D)
estrechamiento de surcos cerebrales y del espacio subaracnoideo, en la
region frontoparietal.

Fuente: Oliveira LM, Nitrini R, Romdn GC. Normal-pressure hydrocephalus: a cri-
tical review. Dement neuropsychol [Internet]. 2019 abr-jun [Citado el 2020 may

20/;13(2):133-43. doi: https://doi.org/10.1590/1980-57642018dn13-020001

TRATAMIENTO QUIRURGICO

| tratamiento quirdrgico consiste en la

derivacion del LCR desde el ventriculo

lateral hacia otro espacio anatdmico
en donde este pueda ser reabsorbido,
principalmente los atrios y la cavidad
peritoneal. El primer procedimiento se
denomina derivacién ventriculoatrial y el
segundo, derivacion ventriculoperitoneal.
Estas derivaciones estan constituidas por
tres partes esenciales: un catéter proximal,
usualmente insertado en el asta frontal del
ventriculo lateral, técnica descrita por el
Dr. Salomoén Hakim; un catéter distal, con
su punta en la cavidad peritoneal o atrio
cardiaco, respectivamente; y una valvula de
derivacion entre ambos catéteres, la cual se
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abre cuando la diferencia de presiones entre
el ventriculo y la cavidad anatémica excede
la presion de apertura valvular (Figura 7).
Una vez que esto ocurre, se permite el
flujo libre del LCR. Sin embargo, existe
una configuracion alternativa denominada
valvulalumboperitoneal, en donde el catéter
proximal se coloca, como su nombre lo
indica, a nivel lumbar [4,21,29].

Figura 7. Elementos que componen la derivacion, como forma de
tratamiento neuroquiriigico de la HNT.

La flecha amarilla estd senalando el catéter proximal; la flecha roja, la
vélvula de derivacion; y la flecha azul, el catéter distal.

Fuente: Williams MA, Malm J. Diagnosis and treatment of idiopathic normal pressu-
re hydrocephalus. Continuum (Minneap Minn) [Internet]. 2016 abr [Citado el 2020
jun 05;22(2):579-99. Disponible en: https://doi.org/10.1212/con.0000000000000305

Este procedimiento permite reducir
la diferencia de presiones entre la presion
parenquimatosa y del LCR, creando un
desequilibrio controlado y permitiendo
una reduccion del tamano ventricular,
reestableciéndose asi la presion normal
intraventricular. El objetivo es equilibrar
y balancear las fuerzas que actuan sobre
el parénquima cerebral, mediante Ia
estabilizacion del tamafio ventricular normal;
de esa forma, se eliminaria cualquier
distorsion existente a nivel de ese tejido
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nervioso delicado. Existen multiples valvulas
de derivaciéon; sin embargo, las dos mas
utilizadas son las de presion fija y presion
variable, las cuales pueden ser ajustadas
con un dispositivo programable magnético
externo. El flujo del LCR por estas valvulas
es unidireccional, impidiendo el retorno del
mismo al ventriculo cerebral [4,21].

Este tratamiento neuroquirurgico es
efectivo, con una mejoria clinica sustancial
qgue oscilaentre el 70y el 90% de los pacientes
(principalmente, 80%), y de la calidad de
vida hasta un 86%. Es recomendable que se
realicen estudios imagenoldgicos periodicos,
sobre todo una TC sin contraste, para
buscar signos de hiperdrenaje, derrames o
hematomas, acudiendo a sus respectivos
controles neurolégicos, alos 3, 6 y 12 meses
posterior a la cirugia, hasta que se determine
la estabilidad de la condicién del paciente
[21,30,31].

Pueden existir complicaciones
asociadas a este procedimiento, incluyendo
hemorragia intracerebral aguda, infecciones,
obstruccion valvular, cefalea, fallas de drenaje
valvular, absceso abdominal, pseudoquiste
intraabdominal, peritonitis, perforacion
intestinal y, la mas importante, hematoma
subdural. Asimismo, se pueden utilizar
valvulas lumboperitoneales, como una
alternativa quirdrgica a este procedimiento
[32,33,34].

Por ultimo, existen diversos marcadores
radiolégicos que indican la eficiencia o no de
la colocacion de la derivacién. Uno de éstos
es el angulo entre los ventriculos laterales, o
angulo calloso, el cual puede ser medido con
facilidad en las TC y RM. Este tiene un valor
diagnostico y predictivo en los pacientes
con HNT, incrementando posteriormente
al procedimiento quiriurgico mencionado.
Otro marcador radiolégico es el volumen
ventricular, el cual disminuye en estos
pacientes, al igual que el indice de Evans.
La importancia de realizar estos examenes

15



Carvallo D, Martinez E, Rincén M, Carvallo E.

radica en que, a diferencia de otros tipos de
hidrocefalias, en la HNT no necesariamente
existe disminucion del tamano ventricular al
realizar esta cirugia [35].

También existen biomarcadores del
LCR que se estudian como indicadores del tipo
de respuesta que tendran los pacientes al ser
sometidos a este procedimiento quirurgico,
incluyendo la proteina tau hiperfosforilada, y
laacumulacién de amiloide beta (AB) insoluble,
y sus diferentes especies monomeéricas,
como el AB42. Se ha demostrado que, en
los pacientes con HNT, estos biomarcadores
estan disminuidos, pero pueden presentar
agregados de AP en la corteza cerebral. La
presencia de este ultimo, unido a una alta
concentracion de AB42 en el tejido cerebral,
indican un peor prondstico posoperatorio.
Pero, si hay una baja concentracion tisular de
AB42, el pronostico es mas prometedor [36].

CONCLUSIONES

esde su introduccion en 1964 por el

Dr. Salomoén Hakim, la HNT, como

polimorfismo de signos y sintomas, ha
constituidoun sindrome poco conocido dentro
de la comunidad médica. Sin embargo, su
estudio y conocimiento se hacen cada vez mas
imprescindibles, puesto que, dentro del marco
de las alteraciones demenciales, es la Unica
demencia no tumoral que es quirurgicamente
curable, mediante la colocacion de una
valvula ventriculoperitoneal o ventriculoatrial,
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