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HIDROCEFALIA NORMOTENSA (SINDROME DE HAKIM-ADAMS)

INTRODUCCION.

La primera referencia a la asociacidn de demencia con en--
sanchamiento ventricular y presidn normal fué dada por Foltz y Ward
en 1956, en un enfermo que sufrid un evento de hemorragia subaracno-
idea. Fué sin embargo, hasta 1964 y 1965 en que Salomdn Hakim y - -
Adams identifican y describen plenamente el cuadro de la hidrocefa--
lia sintomdtica a presion normal. Desde entonces ha habido un gran
nlimero de reportes sobre &sta entidad, identificindose con relativa
frecuencia en sujetos con proceses demenciales. A pesar de la gran
cantidad de trabajos existentes sobre el tema, no ha sido elucidada
fehacientemente su génesis ni se ha encontrado la forma de determi--
nar en forma exacta cuiles son aquellos enfermos que responderén sa-
tisfactoriamente a la derivacion del LCR; aln mds, no existe crite--
rio unificado respecto a cual debe ser la presion del sistema emplea
do, de tal manera que ademds de resolver el problema del enfermo, --
evite o disminuya la frecuencia de las miltiples complicaciones que
se han reportado luego de la instalacién de las vdlvulas de deriva--

_ cidn,

Resulta por- demds necesario volver la vista hacia esta en-
tidad nosoldgica, puesto que la terapdutica apropiada es capaz de de
-volver a 1a vida normal a un sujeto que, de otra manera estarfa con-
denado a 1a demenciacidbn e incapacidad fisica, constituyéndose en -

una gran carga familiar y social.



GENERALIDADES.

Dado que la presente no pretende ser unda monograffa sobre
el tema, Gnicamente tocaré en forma somera algunos aspectos clinicos
y diagnbsticos que deben ser tenidos en cuenta en el andlisis de es-

ta patologia.

E1 término Hidrocefalia significa etimoldgicamente "agua --
en la cabeza", esta patologia ha sido estudiada fundamentalmente en
los nifios durante mucho tiempo en relacién a las enfermedades congé-
nitas que la producen. En los adultos las alteraciones que provoca
la Hidrocefalia hipertensiva han sido también documentadas extensa--
mente, en tanto que las alteraciones provocadas por la Hidrocefalia
a presibn normal son de reciente descripcidn (6). Los pardmetros --
anatomo-fisioldgicos que la definen como una entidad nosoldgica, son
el hecho de tratarse de una Hidrocefalia de tipo comunicante y el de
tener la presién normal en las mediciones hechas mediante puncién -
lumbar. Se ha sefialado en algunos trabajos que resulta errdneo cali
ficarla como de presidn normal, ya que la monitorizacidon de la pre--
si6n intracraneal ha mostrado significativas elevaciones que no se -
han detectado con las punciones lumbares (17,8), motivo por el que -~
algunos autores proponen que se le identifique como "Hidrocefalia -

comunicante con hipertensidon intermitente" (7).

E1 diagnbstico de la Hidrocefalia normotensa se realiza en

primera instancia sobre bases clinicas. Los datos de mayor relevan-



cia son1a conocida triada de alteracidon de la marcha, demenciacifn

" 'y.disfuncion-esfinteriana.

. La marcha de estos pacientes es de tipo aprdxico, y no de
tipokqtéxico como consideraron originalmente Hakim y Adams (15), - -
puesto que no obedece a alteraciones sensitivas ni cerebelosas (8).-
Fisher {11) sefala que el t&rmino no clarifica los hechos y que de-
be de preferirse la descripcidn clipica. Se ha sugerido que las al-
teraciones de 1la marcha son originadas por el estiramiento que su--
fren las fibras provenientes de la corteza motora, al tener que ro--
dear un ventriculo de dimensiones aumentadas (6). Otros autores se-
falan que la isquemia periventricular y de la sustancia gris, puede
explicar al menos en parte este problema (37), lo cual puede rela--
cionarse con lo encontrado por Vorstrup y Cols (38), quienes observa
ron una correlacion significativa entre la mejoria clinica y el in--
cremento del flujo sanguineo cerebral luego de la derivacidn, ain -
puando no en forma absoluta; de cualquier manera, tampoco se ha en-~
contrado corelacidn exacta entre la reduccion del tamafio ventricular

y Ta mejoria clinica de la marcha {34).

Fisher {11} sefala que se trata mds bien de un problema de
balance, que de debi]idad. espasticidad o alteracion de la sensibi--
dad. En fases iniciales puede haber dificultad para mantener la -
bipedestacion y miedo a sufrir caidas; el enfermo camina como si es~

tuviese un poco bebido y tiene que apoyarse en algo, ya que sus - -



miembros inferiores aunque no se encuentren debilitados para soste--
ner su pesc, no son capaces de colocarse apropiadamente en relacion
al centro de gravedad. Los pasos son mds cortos y le resulta diff--
cil dar vueltas sobre su eje (11,39). Existe dificultad para ini- -
ciar la marcha, como si los pies estuvieran adheridos al suelo - - -
{25, 6) y se puede apreciar marcha en tijera (25). En fases avanza-
das, se pierde la capacidad para deambular a pesar de preservar la
capacidad de movilizar las extremidades (11). En algunos pacientes

puede semejar la actitud a la del parkinsdnico (32,6).

En relacidn a otras alteraciones motoras, se ha encontrado
exaltaciGn global de los reflejos de estiramiento muscular, o bien -
algunas respuestas anormales en frecuencias variables (11,6,15,39);-

raramente se han encontrado alteraciones cerebelosas (41).

Los cambios en esfera mental son de gran diversidad en 1a -
Hidrocefalia normotensa, y aparecen en general luego que las altera-
ciones de 1a marcha (11), aunque a veces las anteceden (37) o se --
presentan sin afectacian de la marcha (13). La demenciaci6n es pro--
gresiva, con inicio insidioso o sbito (25). Las alteraciones del es
tado de alerta varian desde una inatencion leve hasta el mutismo aki
nético (37).La capacidad de manejo verbal disminuye, el sujeto se en
cuentra apitico, desinteresado y con falta de espontaneidad (15,39).
La afectacion de la memoria es ficil de detectar y se encuentra rela-

cionada con el tiempo de evolucién en forma directa (11); existe dis-



calculia, cambios en la personalidad:(33), desorientacidn, agresivi-
dad, paranoia, fabulacién y depresién (que debe diferenciarse de 1la
apariencia dada por la lentitud de los procesos mentales, o bien, de
una pseudodemencia, ya que los pacientes pueden aiin mantener su in--
trospeccidn y ser conscientes de su demenciacién paulatina) (21).

Sypert y Ojemann han reportado casos de Hidrocefalia normotensa con
cuadro clinico de Parkinson-demencia (32). Se ha observado en algu~
nos casos, un deterioro agudo hasta el coma, luego de efectuar un -
pneumoencefalograma (11,1,33), complicacién cada vez menos frecuen

te, ya que el estudio se hace con menor frecuencia.

Desde el punto de vista Neuropsicoldgico se considera a la
Hidrocefalia normotensa como una causa de demencia de tipo subcorti-
cal, aunque puede coexistir con signos de disfuncidn cortical (6,21);
y estd caracterizada por un perfil de disfuncidn con compromiso de -
las funciones de apreciacidn visoespacial y lentitud psicomotora ---
(35). La importancia de realizar estudio neuropsicolégico en estos
pacientes es incuestionable, puesto que las aiteraciones en la esfe-
ra psicolbgica son una piedra angular en el diagnBstico del sindrome;
por otra parte, este estudio puede demostrar una alteracidén ¢lini- -
camente no detectada, amén de 1a utilidad que representa el objeti--
var la mejoria postoperatoria en este apartado, que en sentido prag
mético es probablemente el de mayor relevancia en cuanto al desen--

volvimiento social ulterior.



E1 tercer elemento de la triada es el de la disfuncidn es--
finteriana. La incontinencia urinaria aparece segiin algunos autores,
en etapas tardias y solo despugs de la aparicion de los otros sinto -
mas claves (6,11,37). Pueden encontrarse, sin embargo, pacientes con
afectacifn temprana en este rubro, independientemente del grado de de
menciacién (8).La alteracion del esfinter anal es vista mds raramen-
te(25); algunos autores mencionan, también, incluso a la disfuncidon
vesical como existente solo en algunas ocasiones (21,40,22), o presen
tada solp como urgencia (39,37). También se describe a la incontinen-
cia urinaria como si la miccion le resultase un evento sin relevancia
al enfermo, que puede mojar su vestimenta o expeler flatos sin inmu--
tarse (11,37,6).La patogenia sugerida es igual a la propuesta para las

alteraciones de la marcha.

METODOS DIAGNOSTICOS

Los recursos paraclinicos son numercsos y han sido disefiados
para emplearlos como indicadores especificos en el diagndstico de la
patologia que nos ocupa, sin que hasta ahora exista consenso sobre el
abordaje paraclinico que precise el diagnéstico, y que determine cua--
les son tos enfermos que serdn beneficiados con la instalacion del sis
ma de derivacion de LCR. A continuacidon se describirdn los caracteres

mas relevantes de cada uno de ellos,

Cisternosubaracnoidografia Isotdpica.
Este estudio y el pneumoencefalograma han sido los elementos

mas empleados en el estudio de} enfermo con Hidrocefalia normoten- - -



sﬁ. EY estudio isotépico fué introducido en 1964 por Di Chiro, la -
técnica consiste en introducir a nivel intratecal una pequefla canti-
dad de alblmina marcada con yodo radioactivo; posteriormente con la

gammacdmara, se detecta el movimiento del isétopo a través de las -«
vias de flujo del LCR (18,1). En 1972 se introdujo la dietiltriami-
na del &cido pentacético marcada con indio-111, considerdndose supe-
rior tanto por la calidad de las imdgenes obtenidas, como por radiar
en menor cantidad a los enfermos y evitar las reacciones adversas -
ocasionalmente encontradas con el yodo-131 (20,18,6,13). También se

ha sugerido el empleo de Yterbio-169 DTPA (33).

En sujetos normales o en los que su enfermedad no interfie
re con ta circulacion del 1iquido cefalorraquideo, el isétopo ascien
de hasta la cisterna magna y la ambiens, progresa luego por toda 1la
base hasta la regidn supraselar y de aqui pasa a los valles silvia--
nos y la convexidad; por via subfrontal 1lega a la regidn interhemis
férica anterior y a la convexidad; el flujo perimesencefdlico pasa a
la cisterna pericallosa posterior y asciende igualmente hasta la re-
gién parasagital donde se efectfia su absorcidn hacia el seno sagital
superior. E1 proceso dura en promedio unas 24 horas, pero puede re-

querir de un lapso mayor (18,40,1,2,8,25,33}.

En el paciente con Hidrocefalia normotensa, la dindmica se
encuentra alterada, observindose reflujo del isdtopo a las cavidades

ventriculares, falta de paso del material a la convexidad o retardo



en su ascenso (18,40,25,39,6,13).

Se ha considerado al reflujo ventricular como tipico de es-
ta entidad (25,18,40,13,6). Segin Bannister (1), e} estudio es dtil
para diferenciar la ventriculomegalia de la atrofia cerebral de la --
que produce la enfermedad que nos ocupa; ademis, puede mostrar lesio
nes no sopechadas como por ejemplo una encefalomalacia postraumitica,
alguna neoplasia o infiltracidn del espacio subaracnoideo {25,7). -
Messert (25) considera que este estudio debe considerarse como parte
de Ja evidencia minima en el diagndstico del sindrome, sin embargo, -
puede haber pacientes con reflujo ventricular cuya clinica no se mo-
difique luego de 1a intervencidn (40,18,13); ain mis puede haber en--
fermos con cisternogramas normales que si mejoren (13,3); o bien, que
empeoren a pesar de la positividad del estudio (20). Symon (33) enfa
tiza que, en términos generales, la correlacidn entre la cisternogra-
ffa y la evolucidn postoperatoria es pobre. Mc L.Black (3) no encuen
tra diferencia significativa entre los diferentes patrones de imagen
cisternogrifica y la evolucién postoperatoria. Cabe seflalar que - --
Shenkin {(29) reporta falta de mejoria en 4 de sus enfermos con cister
nograma positivo, dos de los cuales no tuvieron mejorfa a pesar de --
haberse demostrado disminucion de las dimensiones ventriculares de -
mis de un 35% lo cual objetiva la dificultad existente para predecir

la evolucidn clinica de los enfermos en base a este estudio,



PNEUMOENCEFALOGRAMA.

La introduccidn de aire en el espacio subaracnoideo median
te puncidn lumbar con objeto de visualizar las cavidades ventricula-
res ha sido frecuentemente empleada en el diagndsitco de la Hidroce-
falia a presion normal (39,36,33,1,2,22,25,31,29,40,8), Los cambios
morfoldgicos objetivables con este estudio son 1a dilatacidn ventri-
cular y la ausencia de paso de aire hacia la convexidad {bloqueo in-
cisural) (33,31,40,22). Se ha sefalado que es particularmente signi
ficativa 1a dilatacion de los cuernos temporales, gque se observan de
tamaio velativamente normal en caso de atrofia cerebral (33,8). Un
&ngulo calloso de menos de 120° es sugestivo de Hidrocefalia comuni-
cante, pero debe de hacerse una cuidadesa colocacidn de la cabeza -~

del enfermo para que la medicidn sea confiable (25,22,33).

Han sido reportadas con este estudio, severas complicacio-
nes con deterioro del enfermo, en ocasiones hasta el mutismo akindti
co (8,11) o la muerte {2). Otros problemas generados por el estudio
han sido el embolismo aéreo y el retardo en la mejoria clinica luego
de la derivacidn {1}. La aparicién de estas complicaciones, provocd
que se optara por introducir una cantidad menor de aire, razén por -

'1a que en ocasiones la falta de aive en la convexidad es un defecto

técnico (33).

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.

Desde el advenimiento de la tomografia computada en 1973,-
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e} estudio de la morfologia ventricular se realiza con ésta, relegin
dose ﬁor completo ¢) estudo pneumoencefalogrifico. Los datos mis --
frecuentemente observados en 1a tomografia de los enfermos con hidrg
cefalia normotensa son la dilatacion ventricular, zonas de hipodensi
dad periventricular, redondeamiento de los cuernos frontales y obli-
teracion de los surcos de la convexidad (22,8,37). En cuanto al 01~
timo punto, se ha visto que pueden tener un aspecto norma) y no afec
tar 1a evolucién post&peratoria (13); pero si son prominentes debe -
de considerase que existe atrofia cerebral yexcluirse el diagnbstico
de hidrocefalia normotensa {5). E} edema periventricular y la obli
teracidn de los surcos, han sido colegidos con mejoria en las funcip
nes cognitivas postoperatorias. en un 80% de los enfermos de una se-
rie (35). En el postoperatorio, la tomografia puede mostrar si ha -
habido buen resultado a Ta derivacidn desde el punto de vista anatb-
mico, u objetivar las complicaciones en caso que las haya, con la -
gran ventaja de ser un estudio no invasivo {22). Salibi y Cols, - -
(26) han reportado casos de hidrocefalia normotensa que semejaban en
fermedad de pick desde el punto de vista tomogrdfico, con una dramé-

" tica respuesta a la derivacidn de LCR, Vassilouthis (37) concluye que
la asociacion de los datos tomograficos y clinicos, son suficientes
para decidir el manejo quiriirgico, sin problema de elevada morbi-mor
talidad.

IMAGEN POR RESONANCIA MAGNETICA.

Las imigenes que proporciona este estudio, son de resolu-~

11



cién superior a la de 1a tomografia. Las anormalidades que muestra

este estudio son: edema transependimario en los cortes potenciados ~
en T2, dilatacidén de la porcitn anterior del tercer ventriculo, re-
dondeamiento y ascenso del cuerpo calloso, disminucidn de la distan-
cia mamilo-pontina y el signo de vacio por flujo de liquido cefalo--
rraquideo, E1 G1timo dato es observable a nivel del acueducto de -

silvio, y sugiere reflujo (9,28).

ESTUDIOS DINAMICOS Y DE PRESION INTRACRANEAL.

La prueba de infusidn en el espacio subaracnoideo lumbar,-
fue desarroilada por Katzman; tiene por objeto, medir Ta capacidad -
de absorcidn de LCR mediante el registro de presifn intracraneal, en
respuesta a 1a infusion de solucidn salina en vollmenes y tiempos va
riables. En el sujeto con hidrocefalia comunicante, 1a presidn al--
canza rapidamente niveles altos, 1legando a observarse ondas en mese
ta que desaparecen al suspender la infusién (33,36,30,10). La corre-
lacidon entre 1a prueba y la evolucidn postoperatoria no ha sido muy
elevada (33) y pueden haber falsos positivos y negativos (31,36,40,-
23). Trotter atribuye los malos resultados a problemas técnicos y -
sugiere la forma de evitarlos (36). Se han observado algunos efec--
tos colaterales con 1a realizacion del estudio, evitables en su mayo
ria si se infunde liquido cefalorraquideo artificial en vez de solu-

cién salina (10).
La monitorizacion de la presidon intracraneal ha mostrado -

12z



utilidad para la seleccidn de pacientes. La presenéia de ondas A o -
B de Lundberg son el par&metro a considerar (33,17,42,12,4). Hartman
y Alberti {17) sugieren que se puede mejorar la seleccidn de pacien-
tes mediante 1a realizacidn tanto de prueba de infusion como de moni
torizacidn de la presidn intracraneal; Crockard (5), por su parte, -
encuentra que es mejor la seleccidn de enfermos en base a la tomogra
fia y 1a monitorizacidn de la presidn intracraneal. Ha sido sefala-
do el hecho de que el registro de la presidon es inexacto a presiones
bajas, 1o cual 1imita su utilidad como instrumento diagndstico (19),
Borgesen (4) con la prueba de conductancia al flujo de LCR, por per-
fusidn lumboventricular encontrd correlacidn con la evolucién posto-
peratoria en el 96% de sus casos. Mc Comb {23) considera que, dado

que se trata de un método invasivo, 1leva tiempo el realizarlo y se
requiere personal altamente especializado, resuita poco prictice, -
Wikkelso y Cols., sugieren que la puncidn lumbar repetida, puede de-
mostrar cuales pacientes mejorardn con la derivacién (39). Haan y -
Cols., proponen el drenaje iumbar continuo como método de seleccidn;
estos autores encontraron mejoria clinica en algunos pacientes que -
no habian mejorado con la puncién lumbar; mejoria que se mantuvo con

la derivacidon (14).

MATERIAL Y METODOS.
Sa revisaron todos los expedientes de los enfermos que fue-~
ron 1levados a derivacidn de LCR, con el diagnbstico de hidrocefalia

normotensa, en el periodo comprendido desde la fundacidn de este Ins
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- tftuto. hasta el mes de Noviembre de 1388; el total de expedientes -
aécendié a 58. Se revisaron los aspectos clinicos, paraclinicos, el
sistema de derivacién empleado, la evolucidn postoperatoria y la mor
bi-mortalidad del procedimiento quiriirgico. Se buscé si la asocia--
.tibn de factores clinicos o paraclinicos puede predecir con validez
la evolucién clinica postoperatoria. Se tratd en fin, de establecer
la mejor via diagngstica, de forma que se le ofrezcan al enfermo ~
las mejores posibilidades de recuperacion.

RESULTADOS.
Con objeto de facilitar la apreciacidn de los datos obteni
dos, se presentardn algunos cuadros de frecuencia de las manifesta--

- ‘ciones clinicas encontradas, en ocasiones relacionadas con la evolu-
cibn postoperatoria, de manera tal que pueda apreciarse su relacibn

0 no con la mejoria de estos enfermos,

ANTECEDENTES.

En 47 enfermos se encontrd algiin antecedente patoldgico, -
en 6 de ellos, no relacionables con la aparicidn del sindrome que -
nos ocupa, tales como la diabetes mellitus o la hjpertensidn arte- -

rial. Los padecimientos neuroldgicos encontrados fueron los siguien

tes:
Trauma craneal sin pérdida de alerta.........: Ju v id .16 casos.
Trauma craneal con pérdida de alerta..... setenas Wivessssass 1 €ASOS,

Hemorragia subaracnoided....veeeveseesiasonsssesnssivassees 2 CASOS,

Hemorragia subaracnoidea (no bien documentada)......i...... 3 casos.

14



Enfermedad vascular Cerebrali viysiivisviviitoiaieadsiassnvs 4 Cas0s,
LT T T A P I SRR AL L TR

N OTNTECCT BN e aernseseveesesesssesossessssssressasiossss 2. CASOS,

Se realizd andlisis estadistico de la relacidn entre la --
presencia ¢ no de antecedentes de patologia neuroldgica y la evolu--
cibn postoperatoria mediante la prueba exacta de Fisher, con resulta

do de 0.36, esto es carente de significancia.

En cuanto a las manifestaciones correspondientes a la tria
da sintomatica clidsica se encontraron los siguientes datos:
Demencia:

Esta manifestacidn se encontrd en 51 pacientes, de los 7 -
restantes, uno se encontraba en estado vegetativo crdnico persisten-.
te, en 5 enfermos no se detectd este problema y en el Gitimo no se -
consignd el datoenel expediente clinico. Algunas de las manifesta-
ciones psiquidtricas mds frecuentemente encontradas fueron: Jesorieg
tacidn, confusidn, desalifo, labilidad emocional, soliloquios, depre

sidon, irritabilidad y probiemas de memoria.

Como manifestaciones poco frecuentes, se presentaron aluci-

naciones visuales y fabulacidn en dos casos.

Marcha:

APrEXTCA. o vnnsueeiaraaunnianininevesiiavavidasii36 CaSOS,

15



Apréxica con 1ateropu1s16n..}.;;,k };'1 caso.

Hemipar&tica. .o vuirerensivasiny .74 casos.

Normalessseseesnes Ceresvenaiey Loiiiee 1 casos’

No valorada........... A Siees 3 casos.

Al relacionar el tipo de marcha con 1é‘evoluc16n postopera

toria se obtuvo el cuadro nimero 1.

Funcidn esfinteriana:
Disfuncidn vesica]..........i...1;17‘ pacientes.
Disfuncién vesical intefhiténie:;:rz ,bagientes.
Disfuncidn de ambos esfinteres....24 pacientes.
Funcidn norma1.............;......11 pacientes.

No consignado...... eesessenes ..o 4 pacientes.

Resulta por demés 1lamativo el elevado nimero de enfermos
con alteracidén de la funcidn del esfinter rectal por lo que conside-
~ro prudente seflalar que en pocos expedientes se puntualiza la altera
cibn rectal y que en 1a mayor parte de los casos el encargado de 1la
realizacibn de la historia clinica solo reportd "esfinteres tomados®
De ser objetivo este dats, la frecuencia de alteracidn del esfinter

rectal en nuestro medio resultaria extremadamente alta en relacidn a

16
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CUADRO No.1
EVOLUCION POSTOPERATORIA

TIPO

Sin cambio

Mejbria

Asintomidtico

Empeorado -

Mejoria
transitoria,

Egt. Osci-
lante.

Mejorfa
minima.

Aprdxica.

No realizada

Aprixica +
Pulsidn late-
ral.

Hemiparética.

r?rmal.

ko valorada.




;1o publicado. en la literatura.

‘La correlacién entre las alteraciones esfinterianas y la -

evolucidn postoperatoria se muestra en el cuadro nlimero 2.

Del total de enfermos, se encontrd la asociacion de los --
tres sintomas cardinales de 1a enfermedad en 35, constituyendo el -
60.3% de nuestro universo. En el cuadro niimero 3 se muestra la evo-

lucidn postoperatoria con o sin la triada clinica.

E1 andlisis estadistico entre la presencia o no de la tria
da clinica y su relacibn con la evolucién postoperatoria arrojdé un -
resultado de 0.1537 con 1a prueba exacta de Fisher, careciendo de va

1idez predictiva en nuestra serie,

De igual manera, la asociacion de alteracion en la marcha
y esfinteriana carecid de validez estadistica con la misma prueba --
(p=0.23), asi como la establecida con la alteracidn esfinteriana y
demenciacion (p=0.27). Unicamente la asociacion clinica de demencia
cion y trastornos de la marcha mostraron capacidad predictiva de evo
lucidn postoperatoria adecuada, con un valor de p=0.06 en la prueba

exacta de Fisher,

Se encontraron otras manifestaciones neuroldgicas que a --

continuacidn se detallan: E1 50% de los enfermos presentd alteracidn

18
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EVOLUCION POSTOPERATORIA

CUADRO No.2

ALTERACION ESFINTERIANA

Sin
Cambio

Mejoria

Asinto~
mitico

Empeorado

Transito-
ria®

‘Oscilan-
ol

Mej&ria
ninima

Vesical

Ambos

Vesical intermitente

No alteracidn

No consignado




02

CUADRO No.3

EVOLUCION POSTOPERATORIA

Héjoria Asinto- | EmpeoradojTransito-}Oscilan~ |Mejorfa
' ‘. [mdtico ria te minima
s 12 2 1 1

2 2.




en el lenguaje, variante desde la disfasia mixta y la verborrea has-

ta dificultad oscilante, bradilalia o mutismo. La exploracifn del -

sistema motor evidencid paraparesia en 15 enfermos y debilidad aparen
te en un hemicuerpo en 10 casos; aisladamente se encontr§ cuadripare-
sia, parkinsonismo o monoparesia. En cuatro enfermos se aprecid dis
metria, temblor de intencidn en 2 y en uno signo de la rueda dentada.
Los reflejos de estiramiento muscular fueron normales en 17 casos, ~--
exaltados en 35 y en el resto se aprecid clonus, asimetria de las res
puestas o disminucidn en su intensidad, Respuestas reflejas anorma--
les se encontraron en 43 pacientes correspondiendo a los que a conti-
nuacion se sefialan en orden decreciente de frecuencia: Babinski, Mari
nesco-fadovici, Hoffmann, glabelar, chupeteo, chaddock, prensil y - -

trimner.

E1 primer sintoma de la enfermedad en 17 casos fué la alte--
racion de 1a marcha y en uno disfuncion del esfinter vesical, en el -
resto se encontrd como primer dato una gama variable de sintomas o --

bien la asociacién de varios.
E1 tiempo de evolucidn antes de establecerse el diagndstico
en nuestra institucidn, se muestra a continuacidn en el cuadro nimero

4 con la evolucidn clinica postoperatoria.

De acuerdo con este cuadro, parece de menor importancia el

tiempo de evolucidn que el establecimiento de un diagndstico preci- -

21



22

CUADRO No.4

EVOLUCION POSTOPERATORIA

TIEMPO DE EVOLUCiON Sin Mejorfa |Asinto- —-Fmpeorado Mejorfa |[f0scilante|Mejoria
' transito- minima

PREOPERATOR1O Cambio mitico ria. :

- 1 mes 1 1

1~ 6 meses 6 9 1 9

7 - 12 meses 27  5 - 3 1 a1

13 = 24 meges 2 L 0 2 5

25 - 36 meses | .

+ 36 meses 13 1 3




so, aunque resulta 16gico pensar que entre menor sea el tiempo de -
evolucidén mejores serdn las probabilidades de mejoria puesto que se
evitarian los cambios anatomopatoidgicos que provoca la hidrocefa- -

1ia.

En relacién a la edad de mayor presentacidn de esta patolo
gfa, se encontrd el mayor porcentaje (32.8%) en la séptima década de
ta vida. La suma porcentual entre la sexta, séptima y octava déca-
das de la vida fué de 75.9% comprendiendo la abrumadora mayoria de -
los casos, razon por la que no debemos escatimar esfuerzos para 1le-
gar a un diagnbstico preciso en todo paciente de este grupo etario,-
con objeto de brindarle el méximo beneficio posible. Del total de -
enfermos, 37 fueron de sexo masculino (63.8%}) y 21 del femenino -

(36.2%).

ESTUDIOS PARACLINICOS.

Cisternogammagrafia Isotdpica

Este estudiose:realizd en un total de 37 enfermos, en el -
siguiente cuadro se relacionan Jos diferentes patrones encontrados y
su evolucidn en el postoperatorio, chadro niimero 5.

£l andlisis estadistico de los cisternogramas considerados
como compatibles con el sindrome de hidrocefalia normotensa,.no mos-
trd relacion estadisticamente significativa con la buena evolucidn -

postoperatoria con un valor de p=0.5 en la prueba exacta de Fisher.
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CUADRO No.5
EVOLUCION POSTOPERATORIA

CISTERNUGRAMA

Sin
Cambio

Mejoria

Asinto-

mitico

Empeorado

Mejoria

Transito-|
ria -

Oscilan-'|Mejorla
S mindmat

No realizado

Normal

Ventricular

Mixto

Cisternas basaleg

Estasis intrarraquidea

Aclaramiento tardfo

Resultado desconocido




PNEUMOENCEFALOGRAMA.
Este estudio se realizd en un total de 40 enfermos, en el
cuadro nimero 6 se relaciona el patrdn morfoldgico obtenido, con la -

evolucitn en el postoperatorio.

La correlacidn estadistica entre los patrones morfoldgicos
compatibles con 1a hidrocefalia normotensa y la mejoria luego del pro
cedimiento derivativo resultd con un valor de p=0.001 é&sto es, con -~

significancia (prueba exacta de Fisher).

ELECTROENCEFALOGRAMA.

No fué realizado en 43 pacientes, resultd normal en dos, el
trazo se aprecid lentificado en 4, con voltaje disminuido en uno, - -
anormal por aparicidn de ondas teta en otro y en los siete restantes

se calificéd de anormal difuso.

PUNCION LUMBAR.

En todos los enfermos se realizd, la presidn encontrada fué
menor de 50 mm. de agua en el 8.6%; entre 50 y 150 mm. de agua er el
63.8%; en el restante 27.6% la presidon fué medida entre 151 y 190 mm.
de agua. Los resultados del estudio citoquimico de} LCR, no fueron --
de relevancia. En 13 pacientes se encontrd positiva la reaccién de -
Nieto en una dilucidn de 0.2 mi., considerada diagndstica de cisticer
cosis meningea, un enfermo mds tuvo positiva la reaccin en estudios

ulterfores de LCR, y en otro fué positiva a 1 ml,, de dilucidn.
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. CUADRO No.6
EVOLUCION POSTOPERATORIA

PNEUMOENCEFALOGRAMA Sin Mejoria Asinto- Empéo;ado Mejoria Oscilaﬁ- Mejoria
Cambio mitico transito-| te minima
ria
No realizado 1 8 6 1

Dilatacid
1%% Eagagn con bloqueo

Dilatacidn sin bloqueo

Bloqueo en el flujo de
gas

Dilatacidn asimétrica
con bloqueo incisural

Dilatacidn sim@trica
sin bloqueo

Dilatacidn ventricular -




Este hecho, sumado a la evidencia ctinica, a los resultados de los -
estudios de neuroimagen y al dindmico de LCR (cisternogammagrafia -~
isotdpica), indica que la cisticercosis es capaz de producir altera~
ciones en la dindmica del LCR que 1levan a 1a aparicion del sindrome
de hidrocefalia sintomitica a presign normal. En uno de los casos -
de esta serie ademds de los estudios precisados, se contd con estu--
dio anatomopatoldgico que corrobord dicha impresion. En cuanto a la
mejorfa clinica que ha sido observada en algunos pacientes con esta
patologfa luego de efectuar puncign Tumbar, tenemos que sblo se en--

contrd en 3 enfermos.

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.

Este estudio fué efectuado en 19 casos, encontrindose al--
gunos de los hallazgos referidos en la literatura como caracteristi-
cos de la enfermedad en cuestidn, tales como la dilatacién ventricu~
lar, edema periventricular, obliteracifn de los surcos de la convexi
dad y redondeamiento de los cuernos frontales. En algunos enfermos
se apreciaron lesiones cisticercosas quisticas y/o calcificadas, -
Considero que el estudio tomogrdfico es de suma importancia en el --
diagnbstico de la hidrocefalia normotensa puesto que su valor predic

tivo es elevado (37).
E1 estudio de imagen por resonancia magnética es de recien

te introduccidn en nuestra Institucion y se tiene alin poca experien

cia al respecto; algunos reportes en la literatura la encuentran su-
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perior a la tomografia, puesto que ademds de mostrar las alteracio--
nes morfoidgicas que evidencia la tomografia, puede mostrar imigenes
sugestivas de alteracién dindmica del flujo de liquido cefalorragui-

deo (9.28).

E1 estudio clinico preoperatorio se establecid de acuerdo

a la escala clinica propuesta por Stein y Langfitt (31), a saber,

Grado. 0: Déficit no reconocible, el sujeto es capaz de trabajar.
Grado 1: Déficit minimo, actividad independiente en casa.

Grado II: Requiere alguna supervisidn.

Grade 1II: Requiere mayor supervisibn.a pesar de funcionar mis o me
nos en forma independiente en casa.

Grado IV: Incapacidad para funcionar independientemente. Se afia--
did un Grado (V), para calificar un enfermo en estado vegetativo - -
crbnico persistente en el que se sospechb el diagndstico de hidroce-

falia normotensa y fué intervenido.

En el cuadro nimero 7 se aprecia la evolucidn postoperato-

ria relacionada con el estadio clinico preoperatoric.

28



62.

CUADRO No.7
EVOLUCION POSTOPERATORIA

Mejrorria'

" GRADO - CLINICO Sin Mejorfa |Asinto- [Empeorado | Mejorfa Osci};anée :
:_VI'PREV(’)PERLATORIOV : | Cambio mitico Eigqgico- minima
s 1 1
7 5 3 -9 ! 1
5 13 2 5 2 3




TIPO DE DERIVACION.
E1 siguiente cuadro resume los tipos de vdlvula y.sitios

de derivaci6n empleados en nuestros enfermos:_

Tipo Valvular y sitio de implante Nimero - Porcentaje
Hakim (ventriculo - atrial) 27 46,6
Hakim (ventriculo - peritoneal) 3 5.2
Pudenz ({ventriculo - atrial) 10 17.2
Ho]ter (ventriculo - atrial) 5 -8.6
Biomed (ventriculo - atrial) ’ - .:’17 :_i.Z;;

Biomed (ventriculo - peritoneal). .. .u Wi~ 12 : f; éd.?;;* S

La presidn de apertura de los sistenas valvulares ha sido
sistemiticamente de tipo medio, dGnicamente en 2 enfermos se coloca--

ron sistemas de presién baja.

Existen reportes en 1a literatura que apoyan el usoc de --
sistemas de presién media, baja o alta: Vassilouthis (37) tiene un -
excelente porcentaje de mejoria empleando sistemas de presion media,
en tanto que Wolinski (40) y Heinz (18) prefieren los de baja pre--
si6n. Hugues et al (20) han empleado sistemas de presibn baja y ~ -
cambiado luego a media y alta, sefalando gque algunas complicaciones
pueden ser producidas por la baja presion intracraneal que favorecen
los sistemas de presidn baja. Mc Quarrie (24) ha encontrado diferen

cia estadisticamente significativa que favorece el uso de sistemas -
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de baja presidn cuando el cuadro no es "avanzado" y sefala que la - ~
marcha mejora en grado superior. Selman (27), por otra parte ha pu--
blicado una buena serie de casos en los que se implantd el sistema -
Tumboperitoneal, con la indiscutible ventaja de tratarse de un acto -
operatorio por completo extracraneal. Hasta la fecha, los diversos -
sistemas empleados en la derivacidn de estos enfermos han demostrado

tasas variables de complicacién persistiendo como un reto, el disefio

de un sistema valvular que ademds de resolver el problema del enfer-
mo disminuya al maximo las complicaciones, lo que probablemente puede
lograrse si se cumpliera con los requisitos deseables en un sistema -

valvular que ha sefialado Hakim (16).

ESTADO CLINICO POSTOPERATORIO.

A continuacifn se muestra el estado clinico postoperato~-
rio de todos nuestros enfermos. Es necesario seflalar que se conside
rb para calificar al enfermo como mejorado, el paso de un grado al -
inmediato superior por 1o menos. Para aquellos enfermos cuya evolu-
cién no pudo evaluarse con un cambio de gr§do, se sefiala el tipo par

ticular de cambio clinico postoperatorio.

Sin cambio ?g' Z§.4
Mejorfa 19 32.8
Asintomdtico 6 10.3
Empeorado 14 24.1
Mejoria transitoria 2 3.4
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Estado oscilante 1 1.7

Mejoria minima 3 5.2

Observamos que el porcentaje de enfermos con mejoria de - -
un grado o mds en la escala de Stein y Langfitt correspondid al - -
43,1% y se compara a continuacién con los resultados publicados por -
algunos autores en la literatura:

Casos Mejorados %
Ojemann et al {1969) 8 8 64

Udvarhelyi {1975) . 58 33 60

Saimon (1972) 80 21 26

Vassilouthis (1984) 40 36 90

T.N.NGNL (1989) 58 25 43,1
MORBILIDAD.

La morbilidad estimada globalmente, tanto de problemas neurg
16gicos como de'comp1icaciones sistémicas, ascendié al 37.9%. Llos -
prohTemas sistémicos encontrados correspondieron a desequilibrio hidro
electrolitico, infeccidn respiratoria, tromboflebitis y urosepsis. --
Los 22 pacientes que presentaron algln problema se distribuyeron de -
la siguiente manera:

Disfuncion valvular i3
Neuroinfeccion 3
Déficit focal de nueva

Aparicion 1
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Sistémicas 1

Total 22 (37.9%)

Comparando nuestra morbilidad-con la de otras series, te-
nemos que'el porcentaje encontrado no se encuentra muy alejado del -
reportado por algunos autores en la literatura, como podemos apreci-

ar en el listado siguiente:

Borgesen 22 %
Greenberg 32.8 %
Mcl. Black 5.4 %
Laws 37.5 %
L.N.NN. 37.9 %

MORTALIDAD.

E1 niimero de pacientes que fallecieron por problemas de-
sarrollados en el postoperatorio ascendid a 7, constituyendo el -
12% de toda la serie. Comparado con otras series de'la ]iteratura;-
observamos que es superior la frecuencia de defunciones en nuestra -

Institucian:

Greenberg 5 en 73 casos
Borgesen ' 0 en 64 casos
Guidetti 1 en 14 casos
T.N.NGN. 7 en 58 casos.
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TIEMPO DE SEGUIMIENTO POSTOPERATORIO.

Llama altamente Ta atencidn el corto lapso de seguimien
to post-operatorio de nuestros enfermos, con un promedio de 9.7 me--
ses, variando desde aquellos enfermos sin seguimiento alguno, hasta -
84 meses en el de mis prolongado control postoperatorio. Es necesa-
rio enfatizar 1a importancia que tiene el seguimiento postoperatorio,
ya que en los enfermos que no mejoran es necesario hacer estudios - -
para descartar disfuncién valvular o que se requiera recambic del sis
tema por uno de menor presidn. Borgesen ha seflalado que en los enfer
mos que no mejoran luego de la derivacion, es imperativa la monitori-~
zacidn de la presidn intracraneal para excluir la posibilidad de dis-
funcién valvular (4). Es igualmente importante la realizacidn de to-
mografia de control con objeto de apreciar si ha habido o no regresién
de las alteraciones provocadas por la hidrocefalia, asj como la reva-
loracién neuropsicoldgica para objetivar los cambios en esta esfera -

sintomitica. Resulta, en fin necesaria la reevaluacion de aquellos

casos que no mejoraron,con objeto de auxiliarles en 1a medida de lo -
posible y no considerarlos inmediatamente como casos sin solucién. -~
Debe en nuestra Institucidn hacerse hincapié en la importancia de la
realizacion de estudios neuropsicoldgicos preoperatorios, ya que en
la presente revision se encontrd este estudio s6lo en 5 enfermos, ci-
fra sumamente pobre si consideramos que se trata de una enfermedad -
con manifestaciones psiquicas como parte del cortejo sintomitico - --

principal.
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CONCLUSTONES.

1.-E1 comportamiento clinico del sindrome, corresponde a lo
descrito en 15 literatura, con 1a salvedad seftalada en -
cuanto a las alteraciones esfinterianas.

2.-E1 método paraciinico de mayor confiabilidad fué el pneu
moencefalograma cuando demostrd bloqueo incisural.Debe -
recordarse, empero, que se trata de un estudio invasivo
que conlleva morbi-mortalidad en sf.

3.~E1 tiempo de seguimiento es sumamente corto.las razones
de esto pueden imputarse a la familia del paciente o la
falta de énfasis por parte del médico. Debe recordarse --
que los enfermos que no mejoran inmediatamente después -
de la colocacidon de 1a vdlvula no son necesariamente ca~
sos sin solucidn.

4,-La morbi-mortalidad, si bien es porcentualmente superior
a la de otras series, no se encuentra muy alejada de aque
as.

5.-Los resultados clinicamente satisfactorios son también -
aproximados a los de otras series,

6.-No se apreciaron diferencias en la evolucion sea queel ori
gen del cuadro fuese conocido o no, La evolucidn de ague-

1los casos con cisticercosis estard necesariamente matiza

da por la evolucidn del problema parasitario en sf.
7.-Lacisticercosis del sistema nervioso central es un causan-

tepotencfa\ de alteraciones en la dindmica del 1fquido ce-
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falorraquideo,que pueden provocar la aparicién del sin-

drome de hidrocefalia normotensa,

Se propone finalmente unciagrama de flujo que puede resultar
un apoyo en el manejo diagnéstico de Tos pacientes en quienes se sos-
pecha hidrocefalia sintomdtica a presion normal. Es factible que en
un futuro cercanc la prueba clinica de drenaje temporal externo del
11quido cefalorraquideo se convierta en un instrumento diagndstico ~-
confiable, sin embargo, hasta el momento actual la experiencia es ain
escasa y deberemos esperar a que sea sancionada por el tiempo, emple-

dndola cuando sea factible en nuestros enfermos.
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_ DIAGRAMA DE FLUJO PROPUESTO
EN

HIDROCEFALIA NORMOTENSA

cuadro
clinico

~ | Glésico.

No

Concluyencé‘

|

D
B Sl - B R
Monit::izaciqn = , ~j0ndas7'A 0B R
P.I.C. ! : .‘frecuentes 5
._______f________1 c
s
. 0
Ondas B escasas N
o
Medicidn . de
ausentes

conductancia
por  perfusidn

lumboventricular —_

Menor de 0.08

No operar

Mayor de 0.08
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