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RESUMEN

Introduccion: £l término hidrocefalia de presion normal
se utiliza para describir el sindrome caracterizado
por un aumento del tamano de los ventriculos y una
presion normal del liquido cefalorraquideo. Existen
datos epidemiologicos limitados y aunque puede ser
diagnosticada a cualquier edad, la hidrocefalia ocurre
generalmente entre la sexta y eptima décadas de la vida.
Los criterios diagnosticos incluyen 1) mds de un sintoma
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ABSTRACT

Introduction: The term normal pressure hydrocephalus
is used to describe the syndrome characterized by an
increasein thesize of the ventricles and a normalpressure
of cerebrospinal fluid. There are limited epidemiological
data, and even though it may be diagnosed at any age,
hydrocephalus usually occurs between the sixth and
seventh decades of life. Diagnostic criteria include
more than one classic symptom of the clinical triad,
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clasico de la triada clinica, 2) hallazgos imagenologicos
y 3) medicion de presion de liquido cefalorraquideo.
Aunque existen miiltiples estrategias de manejo, la
cirugia es la alternativa definitiva; la derivacion
ventriculo-peritoneal (DVP) es efectiva al retirar el
liquido cefalorraquideo de la cavidad. Descripcion
de casos: En este articulo se presentan dos casos de
pacientes que presentaron hidrocefalia de presion
normal y evolucion prolongada. Ademds, se documenta
la presencia de la triada clinica y la utilidad terapéutica
de la derivacion veniriculo-peritoneal.

Palabras Clave: Reporte de caso, Hidrocéfalia
normotensa, Hipertension Intracraneal, Derivacion
Ventriculo-peritoneal, Indice de Evans. (DeCS)

INTRODUCCION

El término hidrocefalia de presion normal (HPN) se utiliza para
describir el sindrome caracterizado por un aumento de tamatio
ventricular y presion normal del liquido cefalorraquideo
(LCR). Estd constituido por la siguiente triada clinica: marcha
a pequefios pasos, incontinencia urinaria y un evidente
deterioro de la memoria. Se describi6 por primera vez en
1965 por Salomén Hakim, como tesis de investigacion (1-3),
y de ahi derivo su nombre: Sindrome de Hakim y Adams. Los
sintomas psiquidtricos compatibles con depresion psicitica o
sintomas de tipo esquizofrenia se han visto asociados ala HPN,
cada vez con mds frecuencia. Se atribuyen a lesion frontal y
generalmente se manifiestan con apatia, pensamiento lento,
inatencion y falta de actividad motora por el compromiso de
lavia cortico espinal, produciéndose alteraciones posturales
(4). Es un proceso gradual que aparece generalmente alos 40
afios. Su diagnostico actualmente se apoya fundamentalmente
enla neuroimagen, la tomografia axial computarizada cerebral
o la resonancia magnética muestran hallazgos como indice
de Evans > de 30%, cambios de los cuernos temporales,
alteraciones periventriculares y edema periventricular (5-6).
Los factores predisponentes son la hemorragia subaracnoidea,
meningitis o traumas craneanos y todos puede ocurrir en la
primera infancia o en la edad adulta. La HPN es una de las
causas de demencia potencialmente curable.

PRESENTACION DEL PRIMER CASO

Paciente masculino de 56 afios; desde los 18 aios presento
episodios de ideas paranoides y esporddicos brotes de
agresividad con su familia, dificultad para la marchay

imaging findings and measurement of cerebrospinal
fluid pressure. Although there are multiple management
strategies, but surgery is the definitive alternative;
the ventriculo-peritoneal shunt is effective when the
cerebrospinal fluid is withdrawn from the cavity.
Description of cases: We present two clinical cases of
patients who presented normal pressure hydrocephalus
and prolonged evolution. In addition, it describes the
presence of the clinical triad and the therapeutic utility
of the ventriculo-peritoneal shunt in both cases.

Keywords: Case report, Hydrocephalus,
Normal Pressure; Intracranial Hypertension,
Ventriculoperitoneal Shunt; Evans’ index. (MeSH)

abandono en su presentacion personal. Con frecuencia
presento rechazo de su ocupacion habitual. Tuvo diagndstico
de esquizofrenia y se inici6 tratamiento para tal patologfa.
La respuesta a las medidas terapéuticas nunca fueron las
adecuadas durante varios afos de evolucion. Los médicos
tratantes aconsejaron que el paciente se mantenga bajo efecto
de tranquilizantes mayores y aislado del medio familiar. En
los ultimos dos afos se agravo el cuadro psicotico, por lo
cual recibi6 fenotiazinas de depdsito. Presento signos de
extrapiramidalismo que fueron manejados con biperideno
al considerarse que todo se debia a efectos adversos de la
administracion de fenotiazinas.

Quince dias antes del ingreso el paciente presentd marcha
a pequenios pasos, no podia movilizar su tronco estando en
la cama y tuvo que permanecer siempre en decubito lateral.
Se quejo de cefalea persistente; luego sufre caida desde su
propia altura por imposibilidad para el movimiento, grave
alteracion del estado mental con alucinaciones visuales y
auditivas, temblor distal en manos, artralgias, vomito en
proyectil y compromiso de esfinter vesical y anal manifestado
por incontinencia que no era advertida por el paciente.

Al examen neuroldgico se encontro alerta, desorientado en
tiempo, con alteracion de 1a memoria, hipoactivo, postrado,
su lenguaje era incoherente, con signos de compromiso del
l6bulo frontal y hallazgos de sindrome extrapiramidal bien
definidos como el signo en tubo de plomo.

Se solicitd una tomografia axial computarizada (TAC) cerebral
quemostrounagrandilataciéndelsistemaventricular (Figura ).
Con las manifestaciones clinicas neurologicas de alteracion
de la memoria, marcha a pequerios pasos y el compromiso
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de esfinteres en los ultimos meses de evolucion, se planted el
diagnostico de hidrocefalia de presion normal (sindrome de
Hakim-Adams). Después de realizar Puncién Lumbar (PL), la
valoracion de neurocirugia llevo al paciente a procedimiento
de DVP (Figura 2). Se le practicd al paciente prueba de VDRL
que fue no reactivo, VIH negativo, hemograma normal y
glicemia de 82 mg/dL (paraclinicos normales). La evolucion
del paciente alas dos semanas mostr6 vilvula disfuncional, por
lo cual se implant6 otra vilvula. Con la segunda intervencion
tuvo notable reduccion del indice de Evans (Figura 3). Tiempo
después el paciente presentd una notable mejoria clinica con
remision total de la rigidez de 1as 4 extremidades, mejoria en
lamarchay esfera mental.

PRESENTACION DEL SEGUNDO CASO

Paciente masculino de 66 aiios con origen Riofrio (Valle) y
procedente de Popayin (Cauca). Desde la primera década
de su vida se le diagnostico hidrocefalia congénita con
recurrentes hospitalizaciones en el transcurso de varios
anos asociadas a su patologfa. Con el advenimiento de la
tomografia axial computarizada, se pudo comprobar una

hidrocefalia de presion normal. Se le propuso la DVP pero
el paciente y la familia no aceptaron este procedimiento. La
ultima hospitalizacion se hizo por crisis de epilepsia de inicio
reciente con signos de hipertension endocraneanay presencia
de hipertension arterial esencial de dificil tratamiento. Durante
su hospitalizacion se presentd un evento cerebrovascular
isquémico frontotemporal izquierdo (Figura 4).

Se realiz6 un nuevo TAC cerebral simple que mostro: signos
indirectos de hidrocefalia leve de tipo comunicante. Se
considerd posible encefalopatia de origen hipertensivo
versus estado postictal como posible causa de su estado
confusionaleindicaron tratamiento confenitoina (Figura5).
Fue valorado por neurocirugia quienes mantienen un
control de las cifras tensionales.

Se sospech6 nuevamente un sindrome de hipertension
endocraneana (HTEC) secundario a la hidrocefalia, la
hipertension arterial se interpreto como una expresion de
la HTEC y neurocirugia decide realizar el procedimiento
quirdrgico de DVP.

Figura 1. TAC cerebral simple inicial: se observa prominente dilatacién ventricular supra e infratentorial. A. Flecha roja: astas frontales
de contornos redondeados. Flecha azul linea media central sin desviacién; no hay cambios atroficos. Indice de Evans: relacion entre
astas frontales (linea blanca) y tablas internas (linea roja) del 57%. B. Flecha verde: dilatacion del tercer ventriculo. Flecha amarilla:
dilataci6n del cuarto ventriculo.
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Figura 2. TAC cerebral simple, después de la intervencion Figura 4. TAC cerebral simple que evidencia hidrocefalia comunicante,
quirdrgica. Flecha verde: vilvula para DVP. Dos semanas después ECV isquémico reciente, frontal paraventricular izquierdo.
de la intervencion. Indice de Evans 52%.

Figura 5. TAC cerebral simple de ingreso con leve dilatacion de los
Figura 3. TAC cerebral simple: Flecha verde, se implantd vilvula cuerpos ventriculares derecho e izquierdo con discreta migracion
programable. Flecha azul, presencia de surcos y circunvoluciones. transependimaria y cambios en la sustancia blanca periventricular
Flecha amarilla, liquido cefalorraquideo en espacio subaracnoideo.  que sugiere hidrocefalia comunicante. El indice de Evans es de 44%.
Indice de Evans 35%.

Revista de la Facultad de Ciencias de la Salud de la Universidad del Cauca
46 Vol 21 No. 1/ Enero 2019



Durante su evolucion, el paciente presentd crisis hipertensivas
por lo cual fue tratado con labetalol endovenoso en la unidad
de cuidados intensivos y se realizo una TAC de control (Figura
6). Laimagen de control informé la presencia de una disfuncion
de la derivacion por dilatacion asimétrica de los cuerpos
ventriculares. Ante la presencia de hidrocefalia activa se
programo reintervencion por parte de neurocirugfa.

La evolucion fue estacionaria con presencia de hipernatremia
con hipocalemia. Fue llevado nuevamente a quiréfano con
hallazgo de obstruccion del catéter ventricular el cual fue
permeabilizado, se tomaron cultivos y se reposicioné en
ventriculo lateral. El paciente continu6 con pobre evolucion
neuroldgica, persistencia de cifras tensionales elevadas y con
requerimiento de continuidad en uso de labetalol (Figura 7).

Posteriormente presentd mejoria progresiva tanto de las
cifras tensionales como el estado de conciencia, Glasgow
15/15. Persistio con hemiparesia derecha, pero su estado

Figura 6. TAC cerebral simple post operatorio con evidencia
valvula de DVP que ingresa por region parietal derecha con drea
de craneotomia de aspecto usual, el extremo interno de la vilvula
se encuentra impactado en el parénquima cerebral y pared lateral
del ventriculo izquierdo. Dilatacion asimétrica de los cuerpos
ventriculares, el izquierdo un poco mas amplio que el derecho
asociado a migracion trans-ependimaria que indica hidrocefalia
activa de tipo comunicante. El indice de Evans es de 43%.

neurologico evolucioné favorablemente, comunicindose
adecuadamente con el entorno. Tres semanas después de
su egreso, se visito al paciente en su domicilio y se encontro
una notable mejoria, estando alerta, con simetria facial,
contestd preguntas y camind a pequefios pasos. Las cifras
de presion arterial también estaban controladas.

DISCUSION

La HPN se reconoce como un trastorno principalmente
de presente en ancianos. La edad promedio de inicio
es los 70 anos. El diagnostico estd basado en la clinica
“Iriada de Hakim” definida por marcha con pasos
lentos y cortos, la mayor parte de veces con arrastre de
los pies, incontinencia urinaria y demencia reversible.
Se confirma mediante la obtencion de neuroimagenes
(TAC, RM) para visualizar la dilatacion ventricular,
usualmente demostrativa de hidrocefalia comunicante
sin hipertension endocraneana. Por otro lado, se
reconocen otro tipo de manifestaciones en el cuadro
inicial, como son las patologias psiquidtricas, ya sea de
cardcter afectivo o psicotico, por ejemplo la depresion,

Figura 7. TAC cerebral simple de control muestra efusiones
subdurales bilaterales fronto-parietales las cuales condicionan
compresion del tejido nervioso adyacente. Sistema de DVP en
posicion usual. El Indice de Evans es de 28%.
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apatia, alucinaciones y enlentecimiento psicomotor, que
amplian los parimetros diagnosticos (7) (8) presentes en
uno de los casos presentados.

Los casos que presentamos tienen como caracteristica comin
tiempos de evolucion prolongados. La triada de Hakim fue
evidente en ambos casos. En el primero de ellos, se describe
un cuadro psicdtico de inicio que fue tratado con fenotiazinicos
sin resultados favorables, posteriormente se hizo diagndstico
de hidrocefalia normotensiva. Ademds, tuvo signos
extrapiramidales, relacionados con las fenotiazinas, firmacos
antipsicoticos con efectos no deseados sobre el sistema
nervioso central, reflejados en cambios del comportamiento,
empeoramiento de la afeccion a tratar y sintomas como la
acatisiay, en particular, disquinesia tardia (9). En él, se soslayo
el diagnostico por 18 afos con esquizofrenia paranoide sin
respuesta al manejo psiquidtrico. De ahi la importancia
de un abordaje global de la enfermedad, la valoracion de
las comorbilidades del paciente y la exclusion de otros
diagnosticos para el correcto manejo y mejor pronostico.

El segundo caso se identifica una hidrocefalia congénita
asociada a hospitalizaciones recurrentes, se propuso DVP, sin
embargo, no se acepto el procedimiento, pero por exacerbacion
de su sintomatologfa requiri6 DVP.

En los dos pacientes dada la exacerbacion clinica, se les
realizo la DVP, en primera instancia no tuvo éxito, y la
clinica en compania de la neuroimagen hizo reconsiderar
la conducta neuroquirurgica obteniéndose finalmente los
resultados exitosos.

Ante la neuroimagen el grado de hidrocefalia se cuantifica
evaluando el radio del cuerno frontal (indice de Evans). Su

ancho se divide por el didmetro interno transverso del crdneo,
al mismo nivel. Se requiere un minimo de 0.32 0 32% para
considerar HPN, aunque la mayoria de pacientes que presenta
la enfermedad tiene resultados de 40% e incluso mayores,
estas variaciones pueden depender de variables como la edad
(1). Este pardmetro imagenoldgico se encuentra en los dos
casos presentados anteriormente, con un indice de Evans de
57% y 44% respectivamente. En ambos casos, posterior a la
implantacion de la DVP se obtuvo un indice de Evans de 35%
y 28%, lo que evidenci6 una vilvula funcional.

Al establecer el diagnostico, 1a DVP ofrece una mejoria
subjetiva de los sintomas, en especial de la marcha la
cual tiene mayor probabilidad de recuperacion (96% de
probabilidad de mejoria objetiva y 83% de probabilidad
de mejoria en la prueba de tiempo de marcha a los 6
meses) (10). No obstante, debido al riesgo significativo
de eventos adversos, requiere pruebas predictivas para
determinar la respuesta de derivacion. Para los casos se
opto la puncion lumbar (PL) con su respectiva evaluacion
y el indice de comorbilidad (10). El fin de la PL es mejorar
la hidrodindmica del LCR para facilitar 1a respuesta del
cerebro y mejorar los sintomas. Si la respuesta a la PL
muestra mejoria significativa como en los casos tratados,
se practica la DVP en espera de una excelente respuesta
(7). El indice de comorbilidad, es un predictor importante
de la calidad del resultado clinico para los pacientes
con hidrocefalia normotensiva, sometidos a terapia de
derivacion. Al aplicar el indice de comorbilidad (CMI), la
puntuacion obtenida para los casos fue 2, lo cual sugiere
mayor probabilidad de obtener un resultado favorable ya
que un CMI por encima de 3 disminuye la probabilidad del
mismo (11) (Tabla 1).

Tabla 1. Indice de comorbilidad (CMI)*

1 punto 2 puntos 3 puntos
Factores de riesgo vasculares  Hipertension Diabetes mellitus
L e Bypass aortofemoral, stent, estenosis L o
Oclusion vascular periférica P Oclusion vascular periférica
de la arteria carotida interna
L . . Encefalopatia vascula, déficit neurolo-
Enfermedad cerebrovascular  Insuficiencia circulatoria posterior P : Infarto cerebral

Arritmia, enfermedad valvular,
Corazon
aortocoronario, infarto

gico isquémico reversible prolongado.

insuficiencia cardiaca, stent, bypass

*Cada sintoma o enfermedad mencionada tiene que ser asignada de acuerdo con los valores del pardmetro indicado (1-3 puntos).

La suma representa el indice de comorbilidad individual.
Fuente: Adaptado de referencia (10).
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