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REVISIONES DE TEMA

Hidrocefalia de presion normal:
guia de diagnostico y manejo

JuAN CARLOS ACEVEDO GONZALEZ', MIGUEL GERMAN BORDA-BORDA?

Resumen

La hidrocefalia de presion normal es el sindrome caracterizado por alteracion en la
marcha, demencia o asociado con aumento de tamafio ventricular y presion normal
del liquido cefalorraquideo. Puede ser secundaria a procesos que causan inflamacion
de la aracnoides, pero mas de la mitad de los pacientes no tiene factor de riesgo claro
identificable, y en estos casos es llamada hidrocefalia de presion normal idiopatica.
Los datos epidemiologicos son limitados, y aunque puede ser vista a cualquier edad,
la hidrocefalia ocurre generalmente entre la sexta y séptima décadas de la vida. Los
criterios diagnosticos incluyen mas de un sintoma clasico de la triada, hallazgos tipicos
en neuroimagenes y medicion de presion y liquido cefalorraquideo y TAP-test. Existen
multiples alternativas de manejo pero la tinica definitiva es la cirugia; la derivacion
ventriculo-peritoneal es efectiva cuando se retira el liquido cefalorraquideo, pues brinda
mayor capacitancia, disminuye el edema intersticial, mejora la perfusion y evita la
isquemia.
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Title: Normal Pressure Hydrocephalus: A Guide to Diagnosis

and Management
Abstract

Normal pressure hydrocephalus is a syndrome characterized by gait impairment, dementia
and/or associated with ventriculomegaly and normal cerebroespinal liquid pressure.
It may be secondary to processes that cause inflammation of the arachnoid, but more
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than half of patients do not have a recognizable
risk factor, in these cases it is called idiopathic
normal pressure hydrocephalus (INPH). Epide-
miology data are limited; it may be seen at any age
but it occurs more commonly between the sixth
and seventh decades of life. Criteria for diagnosis
includes more than one symptom of the classic
triade: traditional findings in neuroimages, cere-
broespinal liquid pressure measurement and the
TAP-test. Many meassurement options exist, but
the unique definitive is the surgery; VP Shunt is
effective because it collects a large portion of li-
quid and provides higher capacitance, reducing
interstitial edema, improving tissue perfusion and
thus preventing ischemia.

Key words: Hydrocephalus, treatment, idiopathic.

Introduccion

El término hidrocefalia de presion nor-
mal (HPN) se utiliza para describir el
sindrome caracterizado por alteracion
en la marcha, demencia o aumento de
tamafo ventricular y presion normal del
liquido cefalorraquideo (LCR) [1,2].
Inicialmente, Salomoén Hakim lo introdu-
jo en 1965 en su tesis Some Observations
on C. S. F. Pressure: Hydrocephalix
Syndrome in Adults with ‘Normal’ C.
S. F. Pressure (tesis 957 de la Pontificia
Universidad Javeriana) [3,4].

La HPN puede ser secundaria a pro-
cesos que causan inflamacion de la arac-
noides, como hemorragia subaracnoidea,
trauma craneoencefalico o meningitis; pero
mas de la mitad de los pacientes con HPN
no tienen factor de riesgo claro identifica-
ble. En estos casos, se llama hidrocefalia
de presion normal idiopatica (HPNI).

Epidemiologia

Los datos epidemioldgicos en HPN
son limitados. Es una rara causa de
demencia con rangos estimados hasta
del 5% [1]. Este rango tan variable se
explica por inconsistentes definiciones
de HPN. Los ultimos estudios en pobla-
cidn alemana y noruega mostraron una
incidencia de la HPN idiopatica entre
1,8/100.000 y 5,5/100.000 y una pre-
valencia de 22/100.000 habitantes [2].
Aunque la HPN pude ser vista en nifios
y adultos jévenes, ocurre generalmente
entre la sexta y la séptima décadas de
la vida [5].

Etiologia y factores de riesgo

El ensanchamiento ventricular puede
ocurrir cuando la presion trasmanto (pre-
sion ejercida desde el ventriculo hacia la
pared cortical) se incrementa de forma
transitoria. La disminucion en la reabsor-
cion de LCR es definitivamente anormal
e incrementa la presion trasmanto [6].

Los analisis histologicos en pacientes
con HPN no muestran fibrosis sugestiva
de obstruccion superior y da crédito a
la teoria del aumento de la resistencia
vascular. Segiin Bateman [7], el incre-
mento de la resistencia transvenular en
el territorio del seno sagital superior es
el evento inicial de la HPNI, capaz de
producir ensanchamiento ventricular y
disminuir el suplemento de sangre en el
mismo territorio.
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El origen de la hipertension venosa
previa se explica por un proceso de is-
quemia inicial con posterior oclusion de
los vasos arteriales y, asi mismo, de los
venosos. Con el fin de mantener el flu-
jo de entrada y de salida, el aumento de
presion dentro de las vénulas impide la
salida de liquido desde los ventriculos
[8] (figura 1).

Figura 1. Aumento de presion dentro de las
vénulas que impide la salida de liquido desde
los ventriculos

El monitoreo de la presion via trans-
ductor intracraneano muestra una linea
de base de presion normal con eleva-
ciones transitorias de presion conocidas
como B waves (olas B), las cuales ocu-
rren durante mas del 50% del periodo
de monitoreo. El barotrauma producido
por las olas B esta igualmente asociado
con el ensanchamiento ventricular [6,8].

Ademas, se ha visto asociacion de
hipertension arterial con enfermedad
microvascular, que resulta en encefalo-
malacia y dilatacion ventricular [8]. Los
factores de riesgo para presentar HPN
secundaria son [4]:
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* Historia de hemorragia subarac-
noidea.

*  Meningitis.

e Encefalitis.

*  Conmocion cerebral.

e Trauma craneoencefalico.

e Infarto cerebral.

*  Trombosis venosa.

* Acondroplasia.

Cuadro clinico

La triada completa se observa en el 50-
75% de los casos; alteraciones de la
marcha y cognitivas, en un 80-95%, e
incontinencia urinaria, en un 50-75%
[2]. En los casos tipicos, el trastorno de
la marcha es el primer signo, seguido por
demencia leve o pérdida de memoria,
retardo psicomotor y apatia y, por ultimo,
urgencia urinaria e incontinencia.

Alteraciones en la marcha

Las dificultades para la marcha y el im-
balance postural son el primer signo de
HPN [9]. No hay un patrén clasico; un
subconjunto de pacientes presenta mar-
cha ataxica y con base ancha, mientras
que en casos mas severos la marcha es de
pasos cortos y con dificultades para ini-
ciarla (marcha magnética), inestabilidad
postural y caidas frecuentes [6,10,11].

Los signos clinicos pueden incluir:

* Hiperreflexia.
* Respuesta plantar extensora.
*  Signos extrapiramidales.
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* Hipocinesia.
* Congelamiento durante la marcha.

Demencia

El deterioro cognitivo es tipicamente
de tipo subcortical, con deterioro de la
memoria, falta de atencion, enlenteci-
miento psicomotor, apatia y dificultad en
la ejecucion de funciones [5,12]. Es im-
portante identificar la ausencia de afasia,
apraxia y agnosia, ya que la presencia de
esto podria indicar demencia cortical tipo
enfermedad de Alzheimer [9].

Incontinencia urinaria

La incontinencia urinaria se puede pre-
sentar en estadios tempranos como de
urgencia. En estadios avanzados, la in-
continencia es principalmente funcional,
ya que hay despreocupacion por parte del
paciente, debido a la afectacion frontal
que presenta [5,12].

Criterios diagnosticos: triada
caracteristica

Se cree que estas manifestaciones pro-
vienen de disfuncion periventricular de
tractos de la sustancia blanca, particular-
mente relacionado con conexiones del
lobulo frontal [13]:

e Alteraciones en la marcha.
¢ Demencia.
e Incontinencia urinaria.

Consideraciones diagnosticas

Se requieren test diagnosticos para eva-
luar a los pacientes con HPN, a fin de
descartar otras condiciones, confirmar el
diagndstico y caracterizar a los pacientes
que probablemente seran candidatos de
intervencion quirargica [12]. El patron
de referencia entre los test diagnosticos
para determinar si un paciente con sos-
pecha de HPN es candidato a cirugia es
la respuesta a las punciones lumbares
evacuatorias.

Imagenes diagnosticas

Tanto la resonancia nuclear magnética
(RNM) como la tomografia axial com-
putarizada (TAC) evaltan el tamafio
ventricular y el espacio subaracnoideo y
de las cisuras; pero la RNM es superior,
debido a que provee informacion adi-
cional que descarta otras etiologias en
el diagnostico diferencial [3,8,12,14].

Tomografia axial computarizada

Muestra de moderado a severo ensan-
chamiento de ventriculos, con atrofia ce-
rebral o sin esta. Los cuernos frontales
se ven grandes y hay agrandamiento de
los cuernos temporales de los ventriculos
laterales sin evidencia de atrofia hipo-
campal [15] .

El grado de hidrocefalia se cuantifi-
ca evaluando el radio del cuerno frontal
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(indice de Evans). El ancho de este se
divide por el didmetro interno transverso
del craneo, al mismo nivel. Se requiere
un minimo de 0,32 para considerar HNC,
aunque la mayoria de pacientes que pre-
senta la enfermedad tiene ratios de 0,40
e incluso mayores [6,16].

Resonancia nuclear magnética

Es la mejor técnica de neuroimagen
para evaluar pacientes con presuncion
de HPN. Esta contribuye al diagnostico
diferencial, por ejemplo, descartar evi-
dencia de atrofia del hipocampo, un mar-
cador de enfermedad de Alzheimer [17].

El signo del flujo del LCR se apre-
cia en imagenes en T2 y consiste en una
disminucion en la sefial, principalmente
en el acueducto, la cual se correlacio-
na con la velocidad de pulso de flujo de
LCR [18]. Este hallazgo puede ser indi-
cador de cirugia [8,18,19]. En algunos
pacientes, la RNM sagital puede mostrar
el cuerpo calloso adelgazado en image-
nes sagitales [20].

Tests diagndosticos

Dado que el tratamiento para HPN es
invasivo, generalmente se recomienda
la realizacion de pruebas confirmatorias
que provean mayor seguridad a la hora
de enviar un paciente a cirugia.

LCR Tap Test (CSFtt). Se realizan una
o varias punciones lumbares para retirar
40 ml de LCR. Posteriormente, se hace
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seguimiento al paciente esperando una
mejoria parcial o completa de la sinto-
matologia [21]. Esta prueba es la mas
utilizada debido a la gran informacion
que brinda y a su facil realizacion.

La mejoria sintomatica después de la
puncién confirma el diagnoéstico y au-
menta la probabilidad de una respuesta
favorable a la colocacion de un sistema
de derivacion (valor predictivo positivo
73-100%) [10]. Tiene una baja sensibili-
dad (26-61 %), asi que una unica prueba
negativa no puede utilizarse para excluir
el diagnodstico de HPN [20]. La presion
de apertura también debe medirse. El
rango de INPH presion de apertura es 60-
240 mm de H,O 0 4,4-17,6 mmHg [22].

Drenaje lumbar continuo. Se drenan
aproximadamente 100-200 ml diarios
durante 3 dias. Si hay mejoria, la prueba
es positiva. Ambas han demostrado ser
predictores de buen resultado después
de la cirugia. A pesar de que el LCR se
drena a un sistema cerrado, existen ries-
gos de complicaciones como meningitis,
hematomas subdurales e inflamacion ra-
dicular [23,24].

Monitoreo de la presion intracranea-
na. Se realiza mediante un transductor
intracraneal que revela ondas B en los
pacientes con HPN. Para el diagndstico
se toma una presion intracraneana mayor
de 5 a 10 o el predominio de ondas B.
Si las ondas B aparecen mas del 50%
del tiempo en el que se midio la presion
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intracraneana, es un signo que predice
buena respuesta a la intervencion quirtr-
gica. Sin embargo, la naturaleza invasiva
de esta técnica limita su uso en los pa-
cientes con HPN [6,25].

Evaluacion neuropsicolégica

Ningun hallazgo particular o combina-
cion de ellos en el test neuropsicologico
es particularmente sensible o especifico
para HPN o predice la respuesta a la
derivacion [26]. Sin embargo, establece
una linea de base para una futura com-
paracion, y al reconocerse de forma mas
eficaz el patron frontosubcortical, puede
ayudar al diagnéstico de comorbilidades
como enfermedad de Alzheimer u otro
tipo de demencia, al igual que entida-
des corticales como afasia o apraxia.
Adicionalmente, puede ayudar en el
pronostico, dado que la presencia de
anomia se ha asociado con menor be-
neficio para quienes seran llevados a
cirugia [26-28].

Se ha usado ampliamente el Mini-
Mental State Examination (MMSE) para
la evaluacion de las funciones mentales,
debido a lo sencillo y facil de usar. Sin
embargo, no diferencia afectacion men-
tal subcortical o cortical y es inadecuado

para la deteccion de deterioro cognosci-
tivo leve [6].

Esquema diagnéstico

1. Mas de un sintoma clasico (triada)
[14].

2. TAC =aumento del tamafio ventricu-
lar, indice de Evans mayor a 3,2 o
RNM que evidencie un aumento del
tamaio ventricular, signo del flujo del
LCR [14,19,20].

3. Puncién lumbar [5, 22]: a) presion
normal y b) LCR Tap-Test.

Clasificacion diagndstica

De acuerdo con las guias de diagnodstico
y tratamiento de HPN, se proponen tres
niveles de clasificacion de los pacientes
[14, 20] (figura 2):

1. Posible: presencia de uno o mas sig-
nos clésicos, dilatacion ventricular y
LCR claro con presion normal.

2. Probable: mejoria de la marcha
posterior al LCR Tap-Test o drenaje
continuo.

3. Definitivo: mejoria de la sintoma-
tologia después de la cirugia para
derivacion de LCR.
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Figura 2. Esquema de diagnostico y tratamiento de HPN
Fuente: tomado y modificado de Ishikawa [1,2,5,7,15].

Diagnosticos diferenciales

Existe un problema diagndstico, y es
que la triada tipica de la enfermedad no
es propia de esta y puede confundirse
con otras patologias, como encefalopa-
tia arteriosclerdtica subcortical (SAE) o
encefalopatia multinfarto.

La HPNI es una enfermedad que
predomina en edades avanzadas, grupo
de edad en el que la dificultad para la
marcha, la demencia y la incontinencia
urinaria son comunes. Algunas entidades
que pueden afectar la marcha son [20]:

*  Neuropatia periférica.
* Estenosis lumbar.
*  Artritis.

e Enfermedades vestibulares.
e  Enfermedad de Parkinson.

La enfermedad de Parkinson es un
diagnéstico diferencial importante y, en
algunos casos, puede llegar a ser un reto.
Una caracteristica importante para dife-
renciarlos es que en la HPN se preser-
van el balanceo de los brazos y el tronco
erecto [1,6,15].

Demencia: la ausencia de apraxia, ag-
nosia y afasia puede ayudar a diferenciar
la HPN de las demencias corticales.

Incontinencia urinaria: puede reflejar
una enfermedad prostatica en hombres
o0 incontinencia urinaria cronica en mu-
jeres [12].

Univ. Méd. ISSN 0041-9095. Bogota (Colombia), 56 (1): 81-90, enero-marzo, 2015



88

La combinacion de varias entidades
es comun en pacientes mayores, cOmo
mielopatia cervical espondilosante, pros-
tatismo y deterioro cognitivo leve po-
drian simular la clasica triada [20].

Plan de manejo

Se ha planteado como tUnica alternativa
definitiva de manejo la cirugia, multiples
punciones e incluso terapia con aceta-
zolamida, que solo brinda un beneficio
parcial [2,8].

El procedimiento quirtrgico es la de-
rivacion ventriculo-peritoneal. Se coloca
un catéter proximal dentro del sistema
ventricular, un sistema valvular mecani-
co y un catéter distal en la cavidad peri-
toneal. Las derivaciones mas usadas son
la ventriculo-peritoneal y la ventriculo-
atrial (se remplaza la cavidad peritoneal
por la auricula derecha).

En los casos de cirugias anteriores
o peritonitis abdominal, una derivacion
ventriculo-atrial es la alternativa. La de-
rivacién ventriculo-peritoneal usa una
valvula de limitacidn de flujo o una val-
vula de presion diferencial. El problema
con esta derivacion es que puede causar
drenaje excesivo del LCR, dependiendo
de los cambios de posicion del cuerpo
(de posicion supina a posicion vertical).
Recientemente se han introducido valvu-
las ajustables que se disefiaron para que
funcionaran de forma mas fisiologica,

manteniendo un flujo constante sobre el
rango de presiones diferenciales [29].

Se consideran varios factores cuando
se evaltian pacientes con HPN antes de
realizar una derivacion. Estos incluyen
el riesgo beneficio, sitios de colocacion
del catéter, tipo de valvula y las posibles
complicaciones secundarias [29].

La derivacion ventriculo-peritoneal
es efectiva, ya que recoge una gran pro-
porcion del LCR y brinda mayor capaci-
tancia, al disminuir el edema intersticial
y al mejorar la perfusion y asi evitar la
isquemia [30].

Prondstico de la condicion segun
su severidad y evolucion

Son predictores de mejoria sintomatica
después de derivacion:

* Alteraciones en la marcha predicen
la afectacion mental.

e Corta historia de deterioro mental.

¢« Solo leve o moderada afectacion
mental.

e Causa conocida de hidrocefalia
comunicante (hemorragia subarac-
noidea, meningitis) o de no comuni-
cante (estenosis acueductal).

*  Mejoria transitoria después de LCR
Tap-Test.
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»  Presencia del signo del flujo del LCR
y adelgazamiento con distension de
cuerpo calloso en RNM [19].

Evidencia pobres resultados:

* Demencia severa.

* Demencia como primer signo neu-
rologico.

* Evidencia de imagenologia de mar-
cada atrofia cerebral y amplia afec-
tacion de la sustancia blanca.

Una mejoria en la HPNI es mucho
menos probable ante derivacion de LCR
(37 %), comparada con HPN secundaria
(80%) [20]. Recordemos que la respues-
ta a cirugia de derivacion para HPNI es
variable, debido a que es dificil distinguir
de otras condiciones que causan los mis-
mos sintomas [1].

Conclusion

La HPNI es una entidad caracterizada
por alteraciones en la marcha, demencia
e incontinencia urinaria, acompaiada de
presion normal y cambios anatomicos
visibles en radioimagenes cerebrales. Es
de especial interés saberla diferenciar de
otras patologias, las cuales pueden gene-
rar confusion diagnostica, al compartir
sintomas propios de HPNI. Intervenir a
los pacientes indicados y lograr respuesta
positiva, debe ser el objetivo del abor-
daje desde el inicio hasta el final en un
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paciente del cual sospechamos posee la
patologia.
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