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Resumen

La hidrocefalia de presion normal es una patologia reversible que forma parte de las demencias. A pesar del tiempo que
ha transcurrido desde su descubrimiento, su fisiopatologia no ha sido claramente establecida y se han planteado dos teorias que
buscan explicar el proceso. Una esta basada en cambios en el flujo de liquido cefalorraquideo y la otra en el flujo sanguineo
cerebral. Ademas, el proceso de evaluacion y diagnodstico no esta determinado, puesto que no existe un método estandar y los
sintomas son similares a otras patologias de sistema nervioso central, haciendo que el diagnostico se realice gracias a la suma
de los sintomas clinicos y ciertos hallazgos imagenologicos que no son siempre constantes.

Palabras claves: Hidrocéfalo normotenso, Derivacion ventriculoperitoneal, Liquido Cefalorraquideo, Demencia, Inconti-
nencia urinaria, Trastornos neurologicos de la marcha.

Abstract

Normal pressure hydrocephalus is a pathology causing dementia that is reversible. Despite the time elapsed since its dis-
covery, its pathophysiology has not been clearly established and two theories have been proposed that try to explain the process,
one based on changes in cerebrospinal fluid flow and the other on cerebral blood flow. In addition, the evaluation and diagnosis
process is not determined, since there is no standard method and the symptoms are similar to other pathologies of the central
nervous system, leading to the diagnosis as the summation of clinical symptoms and some findings in imaging which are not
always constant.

Keywords: Normotensive hydrocephalus, Ventriculoperitoneal shunt, Cerebrospinal fluid, Dementia, Urinary incontinen-
ce, Neurological gait disorders.
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Background

La hidrocefalia de presion normal (HPN), es una en- gos y neurocirujanos tanto en su fisiopatologia como en
fermedad que se caracteriza por presentar alteraciones en su manejo médico, siendo una entidad que hace parte de
la marcha, demencia, aumento de tamafio ventricular con las demencias, en este caso, la tinica reversible en su tipo.
una presion normal del liquido cefalorraquideo (LCR).!?
Esta puede ser secundaria a procesos que causan infla- Historia
macion de la aracnoides, como la hemorragia subaracnoi- Salomoén Hakim fue el primero en descubrir esta
dea o meningitis, pero aproximadamente la mitad de los enfermedad en 1957 en el Hospital San Juan de Dios en
pacientes con esta enfermedad no posee factores de ries- Bogota. Naci6 en 1922 en la ciudad de Barranquilla, Co-
go, lo cual la convierte en hidrocefalia de presion nor- lombia; y crecio en una familia con padres libaneses. Fi-
mal idiopatica (HPNI)? Desde hace muchas décadas la nalizados sus estudios de medicina, realizo su residen-
HPN ha sido una enfermedad cuestionada por neurélo- cia en neurocirugia en la ciudad de Bogot4 y obtuvo una
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maestria en neuropatologia del Massachusetts General
Hospital, en Boston! Sus primeras investigaciones se ini-
ciaron con autopsias de pacientes con enfermedad de Al-
zheimer, hidrocefalia ex vacuo y algunos casos incogni-
tos de ventriculomegalia sin atrofia cortical subyacente?

Su gran descubrimiento se basaba en las leyes de
Pascal, en las cuales la fuerza era igual a la presion por el
area total)' a esto lo llam¢ el efecto de prensa hidraulica
que presentd en 1964 en su tesis y con la cual se podia ex-
plicar como un paciente con ventriculomegalia con “pre-
sion normal” de liquido cefalorraquideo, tenia en realidad
una “fuerza” aumentada debido al incremento del area to-
tal que producia el dafio y los sintomas? De esta forma ini-
ci6 y continud su investigacion en el Hospital San Juan de
Bogota, permitiéndole en 1964 y 1965, posterior a multi-
ples trabajos e investigaciones publicar sus casos y resul-
tados en las revistas New England Journal of Medicine
y The Journal of Neurological Sciences en 1965, al lado
de especialistas como Raymond Adams, C. Miller Fischer,
Robert Ojemann y William Sweet

Definiciéon

La Hidrocefalia de Presion Normal (HPN) e idiopati-
ca es un sindrome caracterizado por alteraciones de la mar-
cha, deterioro cognitivo e incontinencia urinaria que esta
asociado con crecimiento del sistema ventricular en ausen-
cia de elevacion de la presion del liquido cefalorraquideo?

Epidemiologia

Los datos epidemioldgicos son escasos debido a que
antes de la aparicion de las guias internacionales en el
2005 y de un complemento con las guias japonesas, los
criterios eran muy variables y heterogéneos lo que hace
dificil tener datos claros de esta patologia® En algunos es-
tudios se reportan prevalencias ajustadas por edad de al-
rededor de 0,2% para rangos de 70 — 79 afios y de casi 6%
para mayores de 80 afios! por otra parte, Iseki et al. repor-
taron una incidencia de 1,2 casos por cada 1000 habitan-
tes por afio® Sin embargo Martin-Laez et al, reportan un
subregistro y un subdiagnostico de dicha entidad, mos-
trando prevalencias de 1,3% e incidencias tan altas como
0,12%, siendo esta 10 veces mas alta que en estudios pu-
blicados anteriormente® En Alemania y Noruega, se re-
porto una incidencia de HPNI que oscila entre 1,8 y 5,5
por cada 100000 habitantes y una prevalencia de 22 por
cada 100000 habitantes?

Fisiopatologia

Existen dos teorias que han buscado la explicacion
de los eventos de esta enfermedad: la dinamica del LCR
y la dinamica vascular’'? La primera sugiere que la HPN
idiopatica es un sindrome que ocurre en pacientes que han
sufrido una pérdida significativa de la compliance espi-

nal® por lo cual la presion intracraneal se incrementa mas
durante la sistole debido a que no puede ser compensa-
da por el escape de LCR al canal espinal de forma efec-
tiva, dada su reduccion de volumen o falta de distensibi-
lidad!® Sin embargo, la absorcion de LCR permanece sin
alteraciones en las etapas tempranas de la enfermedad; en
los estados avanzados la reabsorcion en el seno sagital se
afecta por diversos factores como colapsos del seno veno-
so, reflejo de Cushing, entre otros, conllevando a un incre-
mento en la concentracion de LCR!?

Independientemente de su etiologia, se ha definido
una via final que es comtn para los de todas las HPN y
depende del exceso de LCR acumulado!® Segtn su fisio-
patologia, se puede dividir en cuatro subcategorias:

1) HPN tipo TA: Cambiando la compliance espinal
y consecuentemente alterando el proceso del flujo del
LCR se generan cambios de hidrocefalia. El flujo sisto-
lico de LCR en lugar de ser distribuido entre los espa-
cios subaracnoideos craneal y espinal, solo es dirigido
al espacio craneal; esto limita el flujo de salida ventri-
cular lo cual incrementa el flujo sistélico de LCR. Va-
rios episodios repetitivos producen una acumulacion de
LCR en el almacenamiento ventricular por largos pe-
riodos de tiempo. Como estas alteraciones ocurren solo
en fases sistdlicas, y el exceso del fluido ventricular es
compensado por un aumento de su tamaifio, la linea de
base de la presion del LCR permanece inalterada pero
ocurren incrementos de presion como eventos transito-
rios y repetitivos que resultan de las respiraciones y las
pulsaciones cardiacas.””

2) HPN tipo IB: Hay una disminucion progresiva en
la absorcion de flujo del LCR en los espacios subarac-
noideos craneales y consecuentemente desde el compar-
timento intraventricular. Por lo tanto, los picos de la pre-
sion de pulso intraventricular son mayormente absorbidos
por las paredes ventriculares, reduciendo la velocidad
gradualmente desde los espacios craneales a los ventricu-
los, incluyendo el acueducto. El aumento del tamafio ven-
tricular mantiene la presion intracraneana (PIC) de base
en un valor normal con la presencia de picos sistolicos de
PIC aumentados. Mientras la compliance ventricular no
se exceda, el equilibrio se mantiene.”

3) HPN tipo II: La desproporcion progresiva e inter-
mitente entre la produccion de LCR y la absorcion esta
inicialmente amortiguada por la naturaleza y la complian-
ce del canal espinal. Una vez que se excede esta com-
pliance ocurre el mismo mecanismo que en la tipo IB. El
retraso en dicha descompensacion y la severidad del cua-
dro clinico dependen del equilibrio entre la secrecion y la
absorcion del LCR y la compliance espinal !?
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4) HPN tipo III: La hidrocefalia y su severidad de-
penden de la extension de la desproporcion entre el com-
plejo de secrecion/absorcion LCR y el compliance espinal.
Sin embargo este tipo se caracteriza por una baja despro-
porcidn entre la secrecion y la absorcion, requiriendo un
mayor tiempo antes de que la descompensacion ocurra !’

Segun la explicacion de los mecanismos relaciona-
dos con la dindmica de LCR, se observa que el incremen-
to en la presion sistolica ventricular y la presion sistoli-
ca de pulso son amortiguadas, difundidas y absorbidas
por los espacios subaracnoideos espinales y el seno sagi-
tal!® En casos de HPN, estas ondas de pulsos son mane-
jadas por los espacios subaracnoideos craneales debido a
la caida en la compliance espinal, pero con el tiempo, el
“efecto de martillo de agua” en las paredes ventriculares
conlleva a aumento del tamafio ventricular y a dafo cere-
bral!® La intensidad de dichos picos intermitentes puede
contrarrestar e interferir con el componente pulsatil del
flujo arterial y venoso, mayormente en las arteriolas fi-
nas y en las venas de la regién subependimaria, llevando
a una insuficiencia metabdlica y vascular principalmente
en areas como el cerebelo, el tdlamo, los ganglios basa-
les y regiones de sustancia blanca.!®!" Ademas, estas alte-
raciones de presion pueden provocar disrupciones en las
capas subependimarias y favorecer la absorcion transe-
pendimaria de LCR!?

Por otro lado, el estudio de Mathew et al, cuyo obje-
tivo fue explicar la enfermedad por alteracion en la dina-
mica vascular, propuso que la dilatacion ventricular com-
promete el flujo de las arterias cerebrales anteriores sobre
el cuerpo calloso.® Sin embargo, algunos autores resaltan
que la enfermedad vascular asociada con isquemia puede
causar la dilatacion ventricular por dafios en la sustancia
blanca. Adicionalmente, se ha reportado que la isquemia
en areas limitrofes puede existir en la profundidad de la
sustancia blanca en territorios entre las ramas perforan-
tes de la arteria cerebral media y las ramas profundas me-
dulares piales, y esto puede conllevar a pérdida de teji-
do cerebral. Otra teoria mas reciente sugiere que con el
envejecimiento ocurren estrecheces en las arteriolas que
conllevan a isquemia de la sustancia blanca. Si hay una
disminucion de flujo arterial secundario, existird conco-
mitante una reduccion del flujo venoso, y asi, una dismi-
nucion en la absorcion de LCR con la consiguiente dilata-
cion del sistema ventricular.'?

La isquemia no es considerada una causa principal
de la HPN, debido a que no se presenta en todos los pa-
cientes.? El estudio de Owler et al!* encontr6 usando ima-
gen por resonancia magnética y tomografia por emision
de positrones, que el flujo sanguineo cerebral en pacientes
con HPN era alrededor de 24,8 +/- 4,3 mL/100g/min con
controles que tenian flujos de 30,5 +/- 5,2 mL/100g/min,
reportando que alrededor del 16% de los pacientes con
HPN tenian flujos cerebrales normales!>!* Adicionalmen-
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te a estos hallazgos se han evidenciado cambios de au-
mento de presion y disminucion de la compliance venosa
cerebral. Una teoria que engloba todas las alteraciones fi-
siopatologicas fue propuesta por Bateman planteando que
el envejecimiento reduce la compliance craneo-espinal y
en aquellos, con muy baja compliance, la presion venosa
es significativamente elevada. Una elevacion de la pre-
sion venosa hace mas rigidas a las venas corticales, dis-
minuyendo a su vez, la compliance craneo-espinal. Cuan-
do la presion en el seno sagital aumenta 3 a 4 mmHg, se
excede el gradiente requerido para la absorcion de LCR,
y este proceso cesa en las granulaciones subaracnoideas.”

Diferentes estudios sugieren que, en los adultos, la
presion en el sistema venoso profundo no es tan eleva-
da como en el sistema superficial; por lo tanto, el LCR
sera preferiblemente reabsorbido de forma subependima-
ria hacia el sistema profundo. La compliance reducida en
las venas corticales y el canal craneo-espinal limitaran la
expansion arterial en el espacio subaracnoideo por lo que
las ondas de pulso seran propagadas al parénquima y al
lecho capilar. Estas pulsaciones hiperdindmicas, aumen-
tadas, dirigidas centralmente y enfocadas en la sustancia
blanca subependimaria dafiaran el tejido glial y reduciran
la elasticidad en dicha region permitiendo que ocurra cre-
cimiento ventricular con minimo o sin gradiente de pre-
sion. Los procedimientos quirdrgicos derivativos rompe-
ran estos ciclos incrementado la compliance, reduciendo
la presion venosa e incrementando la reabsorcion de LCR,
sin esperar cambios en el tamafio del sistema ventricular.?

Manifestaciones Clinicas

El motivo de consulta en la mayoria de los casos
son las alteraciones de la movilidad y caidas, seguidos en
frecuencia por el deterioro cognitivo y sintomas urina-
rios;!>1¢ siendo pocos los que presenten la triada comple-
ta!>!¢ Debido a que estos sintomas son frecuentes en los
adultos mayores, la evaluacion de la sospecha de HPN
requiere consideraciones adicionales en el diagnosti-
co diferencial de los tres sintomas simultaneamente. Un
tamizaje cuidadoso de estas condiciones es importante
debido a que la meta de la evaluacion es determinar la
proporcién de la limitacion atribuible a la HPN y el po-
tencial tratamiento.”

Alteraciones de la Marcha

No hay un patrén cléasico; han sido descritos pacien-
tes con marcha ataxica, bradiquinética, adherido al suelo,
magnético, parkinsoniano, de pasos cortos y titubeantes.
Los problemas de la marcha pueden surgir como una di-
ficultad para ascender o descender escaleras, levantarse
de las sillas, debilidad en extremidades inferiores y fati-
ga al caminar. Con la progresion de la enfermedad se pre-
senta la descomposicion del giro, requiriendo multiples
pasos. La debilidad en miembros inferiores no es usual-



mente evidenciada en el examen neuroldgico y la disfun-
cioén piramidal no es considerada como sintoma comin
en la HPN?

Manifestaciones Cognitivas y Comportamentales

Los principales sintomas cognitivos en HPN son su-
gestivos de un proceso demencial subcortical, caracteri-
zado por bradipsiquia, inatencion, apatia y problemas de
evocacion. La afasia verdadera es inusual, aunque el dia-
logo puede estar comprometido por problemas ejecutivos
o motivacionales.® La percepcion visuoespacial y las ha-
bilidades visuoconstructivas estan también alteradas.” En
algunos casos, los sintomas cognitivos pueden superpo-
nerse con trastornos demenciales de base, lo que puede
hacer que no se sospeche la HPN en estos pacientes.'®

La escala de demencia asociada a VIH (HIV Demen-
tia Scale) ha sido estudiada como una herramienta de ta-
mizaje rapido para las alteraciones subcorticales mientras
que la evaluacion cognitiva de Montreal (Montreal Cog-
nitive Assessment) puede ser util en la deteccion rapida
de alteraciones cognitivas sutiles asociadas con HPN. El
examen del Mini-mental pueden tener un score normal.'®

Incontinencia y Urgencia Urinaria

Los sintomas urinarios incluyen urgencia e incon-
tinencia, asociados con una vejiga hiperrefiéxica. Hay
que tener en cuenta que muchos pacientes ancianos tie-
nen causas adicionales de disfuncion urinaria incluyendo

prostatismo, estrecheces uretrales, uso de diuréticos, ines-
tabilidad del detrusor y debilidades del piso pélvico.’

Diagnéstico

El diagnostico puede ser considerado probable, po-
sible o no probable teniendo en cuenta los siguientes cri-
terios:'¢

Diagnostico Probable: Se presenta en mayor de
40 afios, su inicio es insidioso, de evolucion progresiva
y en ausencia de antecedente de trauma crancoencefa-
lico, ataque cerebrovascular, meningitis, entre otros. En
las imagenes se observa ventriculomegalia no debida a
atrofia o causas congénitas, sin obstrucciéon macrosco-
pica del LCR y al menos uno de los siguientes: aumento
de las astas temporales no atribuible a atrofia del hipo-
campo, vacio de fluyjo en acueducto o IV ventriculo,
entre otras. Clinicamente se presentan alteraciones de
la marcha/equilibrio y cognitivas o urinarias o ambas.
Adicionalmente, en la puncioén lumbar se encuentra pre-
sion de apertura de 5 — 18mmHg (70 — 245 mmH20).¢

Diagnostico Posible: Se presenta a cualquier edad,
tiene un inicio subagudo y de evolucién no progre-
siva, puede ser posterior a trauma craneoencefalico leve,
meningitis, ataque cerebrovascular hemorragico, entre
otras. Imagenoldgicamente, se observa ventriculomegalia
con atrofia cerebral o lesiones estructurales, asociandose a
sintomas como incontinencia y/o deterioro cognitivo con

Figura 1. Sefal de vacio en tercer ventriculo caracteristico de aumento de flujo en esta zona en hidrocefalia de presién normal.?
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ausencia de alteraciones de la marcha. La presion en la pun-
cion lumbar se encuentra fuera de rangos de normalidad.'®

Diagnéstico No probable: No hay evidencia de ven-
triculomegalia, ni signos de hipertension endocraneana,
sin ningun componente de la triada y con sintomas expli-
cados por otras causas.'®

Imagenologia

Los ventriculos pueden aparecer aumentados de ta-
mafio por alteraciones en la circulacion de LCR o debido
a atrofia. Se habla de ventriculomegalia si el indice modi-
ficado de Evan es mayor que 0,31.7 Este tltimo se calcula
midiendo el didmetro maximo de los cuernos frontales de
los ventriculos laterales (en el corte en que los ventriculos
son mas grandes) comparandolo con el diametro mayor
de la cavidad craneal (medido desde las tablas internas al
mismo nivel).”

La atrofia cortical prominente se manifiesta como un
aumento difuso de los surcos; va en contra del diagnosti-
co de HPN y predice una menor probabilidad de respuesta
a la derivacion!®" En los pacientes con HPN, la imagen
por resonancia puede mostrar hiperintensidades alrededor
de los ventriculos. Sin embargo, es dificil distinguir es-
tos hallazgos de cambios presentes en el envejecimiento
o de aquellos que representan una posible demencia sub-
cortical® Adicionalmente, en la imagen por resonancia de
pacientes con HPN frecuentemente puede demostrase la
pérdida de sefial en el acueducto de Silvio, un hallazgo
que se cree representa una alta velocidad de flujo del LCR
en esta zona ( Ver Figura 1)2

Plan De Manejo

Actualmente el Ginico manejo efectivo para la HPN
es la derivacion del LCR, consistente en la colocacion de
un catéter proximal al interior del sistema ventricular, un
sistema valvular mecéanico y un catéter distal en la cavi-
dad peritoneal. El catéter puede ser programable o no pro-
gramable, los primeros presentan limitaciones debido a su
vulnerabilidad a los campos magnéticos y son mas costos
y estéticos; en cambio el catéter no programable no se al-
tera por estos campos, pero es susceptible a alteraciones
en el drenaje del LCR, lo cual puede ocasionar hemato-
mas o colecciones subdurales? Las derivaciones mas usa-
das son la ventriculo-peritoneal y la ventriculo- atrial ?

Conclusiones

La HPN es considerada como la tnica demencia de
tipo subcortical reversible. A pesar de varias décadas de
investigaciones desde su descubrimiento atin hay dudas
respecto a su fisiopatologia y se continua en la busque-
da de una mejor explicacion. Ademas, se considera que
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una evaluacion clinica adecuada seguida de un estudio
minucioso con imagenes son una base muy importante,
puesto que, permiten tener una mejor aproximacion al
diagnostico, que permita diferenciar la HPN de otras pa-
tologias asociadas, siendo posible la aplicacion de dife-
rentes tratamientos que permitan obtener resultados que
contribuyan a mejorar la calidad de vida del paciente y
su familia.
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