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e incontinencia urinaria

Normal pressure hydrocephalus: a reversible
syndrome of dementia, gait disturbances and urinary
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RESUMEN

La hidrocefalia de presién normal (HPN) afecta a una gran proporcion de la poblacién anciana. En Colombia, se
calcula que 10.000 personas podtian estar afectadas. Los sintomas de alteracion en la marcha y caidas, urgencia e
incontinencia urinaria y alteracién cognoscitiva y demencia enfatizan la sospecha de HPN pero no son suficientes
pata el diagnostico ya que muchas enfermedades en los ancianos tienen estos mismos sintomas. Ademas de la
demostracion del ensanchamiento de los ventriculos por TAC de craneo o RM, es necesatio realizar pruebas espe-
cificas para la HPN. Los centros de remision casi siempre usan métodos especializados tales como la medicién de
flujo de LCR o el drenaje lumbar externo de LCR para realizar el diagnéstico; sin embargo en otras instituciones
los médicos pueden identificar los pacientes con HPN y recomendarles el tratamiento evaluando la respuesta
clinica a través de la puncién lumbar evacuatoria. El tratamiento de la HPN con derivaciéon ofrece como resultado
una mejoria notoria de los sintomas, incluyendo la demencia. Por lo tanto, la HPN es un desorden que debe ser
considerado para muchos pacientes ancianos de acuerdo a su historia, sintomatologfa, hallazgos neurologicos y
hallazgos imagenolégicos en la TAC o en la RM.
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SUMMARY

Normal pressure hydrocephalus (NPH) affects a substantial proportion of the elderly population. In Colombia,
as many as 10,000 persons may be affected. Characteristic symptoms, including gait impairment and falling, uri-
naty urgency and incontinence, and cognitive impairment and dementia, raise the question of NPH, but are not
diagnostic because many disorders of the elderly include the same symptoms. In addition to demonstration of
enlarged ventricles on brain CT or MRI, specific tests for NPH are necessary. Centers of excellence often use
specialized methods such as cerebrospinal fluid (CSF) outflow resistance testing, or external lumbar CSF drainage
to make the diagnosis; however, physicians in most clinical settings can identify patients with NPH and recom-
mend treatment by assessing the clinical response to CSF removal via lumbar puncture. The treatment of NPH
with a shunt results in substantial improvement of all symptoms, including dementia. Thus, NPH is a disorder
that should be considered for many elderly patients with the appropriate history, symptoms, neurologic findings,
and brain CT or MRI findings.
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Historia de la HPN

En 1965 el colombiano Salomén Hakim, fue
el primero en describir un sindrome neurolégico
caracterizado por dificultades en la marcha, inconti-
nencia urinatia y un claro deterioro cognitivo, el cual
se asoci6 con aumento del tamafio ventricular y una
presion normal del liquido cefalorraquideo (LCR)
durante la puncién lumbar (1). En su tesis doctoral,
Hakim describio esta condicion como “‘sindrome
hidrocefalico en el adulto con ‘presion normal’ del
LCR” (Figura 1), el cual fue prontamente traducido
al ingles como “normal pressure hydrocephalus”
(NPH) (2). Hoy en diala HPN se reconoce como un
trastorno principalmente de ancianos, puede explicar
hasta un 5% de las demencias (3). La incidencia y
la prevalencia de la HPN han sido muy dificiles de
determinar, debido a la inconsistencia de definiciones
y de criterios diagnésticos en los diferentes estudios
(por ejemplo en las neuroimagenes, en los sintomas
clinicos y en la mejoria de la sintomatologia después
de la implantacién quirdrgica de un derivacion de
LCR) (4). Sin embargo, durante un estudio y moni-
toreo cuidadoso en Noruega, la prevalencia de una
probable HPN idiopatica (HPNI) fue de 21.9 en
100,000, y la incidencia fue de 5.5 en 100,000 (5).
En consecuencia, en Colombia, con una poblacién
aproximada de 45.000.000 de habitantes, se estima
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FIGURA 1.
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que la prevalencia es de 9500-10,000, y la incidencia
se estima en 2400-2500.

Inicio de los sintomas

La aparicién de la HPN es gradual, con sintomas
que empeoran en el tiempo y que duran al menos 3 a
6 meses (6). La HPN idiopatica puede presentarse en
personas de 40 aflos, pero es mas frecuente después de
los 65 afios de edad (6). Elinicio de la hidrocefalia sin-
tomatica entre los 18 y los 65 aflos se ha descrito con
muchos términos incluyendo el sindrome de hidro-
cefalia en adultos jévenes y de edad media (SHYMA
-sigla en inglés-) (7), la ventriculomegalia abierta de
larga data en adultos (LOVA -sigla en inglés-) (8), y la
estenosis acueductal de aparicion tardia (LIAS -sigla
en inglés-) (9); en este caso este sindrome incluye dete-
rioro cognoscitivo pero no demencia. La hidrocefalia
secundaria se asocia con antecedentes de hemorragias,
traumatismos craneoencefalicos, meningitis, etc.
(2,3,6) y puede aparecer en un intervalo de semanas
a décadas después de ocurrido alguno de estos even-
tos. Por esta razon, la hidrocefalia secundaria puede
aparecer en cualquier edad (10).

La patogénesis de la HPNI no esta clara aun, no
obstante una teoria actual se basa en la alteracion de
la reabsorcion del LCR en las vellosidades aracnoi-
deas, lo cual, lleva a un incremento considerable en la
resistencia del flujo de LCR, a una divergencia entre
la tasa de la produccion del este y su reabsorcion
y al consecuente desarrollo de ventriculomegalia
(11,12). Usualmente hay atrofia cerebral, pero con
frecuencia se observan lesiones en la sustancia blanca
periventricular (13,14). Ocasionalmente, los pacien-
tes de hidrocefalia congénita no diagnosticados que
permanecen asintomaticos pueden presentar sinto-
matologfa tardiamente en sus vidas (15,10).

Tipicamente, las alteraciones de la marcha y las
caidas son los primeros sintomas en aparecer, sin
embargo el orden de aparicién de estos no puede
utilizarse para excluir la posibilidad de existencia de la
HPN. Las dificultades de la marcha, son los sintomas
mas visibles y que con mayor frecuencia preocupan
al paciente y a su familia (3,4). De hecho, se ha
sugerido que la HPN debe ser considerada dentro
de la epidemiologia de las alteraciones de la marcha
y las caidas, mas que dentro de la epidemiologia de
las demencias (17).
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Con frecuencia el deterioro cognoscitivo puede
iniciarse al mismo tiempo que las alteraciones en
la marcha o aparecer posteriormente. El deterioro
cognitivo en la HPN es subcortical por naturaleza,
por lo cual se presentan alteraciones en la memoria
(alteraciones en la evocacion libre a largo plazo,
pero reconocimiento intacto) (18), en las funciones
ejecutivas (inatencion, falta de iniciativa, alteraciones
en la resolucién de problemas) y enlentecimiento
psicomotor. También se han observado alteraciones
en la percepcidn visuoespacial y en las habilidades
visuocoonstrucionales (2).

La incontinencia urinaria es un sintoma usual-
mente atribuido a la HPN, sin embargo muchos
pacientes solo tienen urgencia sin incontinencia; en
consecuencia, la HPN puede considerarse cuando
una vejiga muy activa estd presente junto con otros
sintomas de HPN, incluso en ausencia de inconti-
nencia. La causa de la alteracién del control de la
vejiga es el resultado de una alteracién en el control
tonico del reflejo de miccién por la corteza frontal
y los ganglios basales (19).

Diagnéstico

Los sintomas aislados de la HPN, no son sufi-
cientes para diagnosticarla, debido a que sus sintomas
son muy comunes en el envejecimiento (4). Cada
sintoma posee multiples causas potenciales que
deben ser consideradas en el diagnéstico diferencial;
con frecuencia los pacientes tienen multiples pato-
logias mas que una HPN. Por lo tanto, los pacientes
pueden presentar la triada de sintomas de la HPN y
no tener esta enfermedad. El aumento en el tamafio
ventricular es necesario para el diagnéstico de la
HPN, sin embargo de manera aislada no constituye
el diagnostico. La ventriculomegalia es comun en
ancianos, de hecho los ventriculos lenta y progresi-
vamente se dilatan hasta los 70 afios, edad en la cual
la tasa de crecimiento aumenta (6,15,20).

Muchas patologias de la vejez pueden imitar la
HPN incluyendo la Enfer medad de Parkinson (21),
la demencia por cuerpos de Lewy, la demencia vascu-
lar o la enfermedad de Binswanger (21), la demencia
frontotemporal, la pardlisis supranuclear progresiva,
la atrofia multisistémica y la degerneracién cortico-
basal, entre otras (6,15). Una lista de las condiciones
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similares con la HPN y sus comorbilidades se halla
en la tabla 2.3 de la segunda parte de las guias intet-
nacionales de HPNI del afio 2005 (6).

Tipicamente los pacientes de HPN superan a
los pacientes de Enfermedad de Alzheimer en la
subprueba de orientacién de la Escala de Valoracion
de la EA (Alzheimer’s Disease Assessment Scale
—ADAS-), en la memoria general y en las pruebas
de memoria diferida de la Escala de Memoria de
Wechsler Revisada (WMS-R). No obstante, los
pacientes de HPN puntian significativamente mas
bajo en las subpruebas de atencién de WMS-R, digito
simbolo, aritmética y cubos de la Escala de Inteli-
gencia para Adultos de Wechsler revisada (WAIS-R)
(12,22). Adicionalmente, mientras los pacientes con
EA presentan anosogonosia sobre sus sintomas,
incluso frente a la evidencia de lo contrario, un 90%
de los pacientes con HPN son conscientes de sus
dificultades cognoscitivas (22).

Son necesarias pruebas neurocognoscitivas espe-
cificas para diagnosticar la HPN y para determinar
si el paciente es un candidato a cirugia de detivacion
del LCR. En general, las pruebas mas precisas para
la HPN incluyen la valoracién de la patofisiologia de
la HPN (por ejemplo pruebas de resistencia de flujo
o monitorizacién continua de la presiéon de LCR),
la observacién de la respuesta a corto plazo de la
puncién lumbar evacuatoria o del drenaje continuo
de LCR via catéter espinal (drenaje lumbar externo)
(17,23,24). Estas pruebas son consideradas precisas,
sin embargo debido a que algunas de ellas (resistencia
de flujo o monitorizacién continua de la presion de
LCR) requieren equipos especificos y médicos y
enfermeras especializados, estas tienden a realizarse
en hospitales o centros especializados en hidroce-
falia. Por otro lado, la puncién lumbar evacuatoria
puede ser llevada a cabo con precisién en cualquier
hospital y la evidencia de mejorfa en la marcha del
paciente puede ser valorada cuidadosamente por
el médico (para esto es necesaria una valoracién
completa de la marcha antes del procedimiento).
Proceder con la cirugfa de derivacién sin haber rea-
lizado algunas de estas pruebas no es recomendable,
puesto que, solo un 50-60% de los pacientes puede
mejorar, lo que significa que un 40-50% de estos
pacientes puede ser intervenido quirdrgicamente de
manera innecesaria (23).
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Tratamiento

No existen tratamientos médicos ni famacol6-
gicos para la HPN. La acetazolamida es un medica-
mento aceptado para el tratamiento del pseudotumor
cerebral pero no hay evidencia que muestre su efecti-
vidad en HPN; de hecho el uso de la acetazolamida
en el tratamiento de la hidrocefalia posthemorragica
en infantes se ha asociado con un incremento en la
morbilidad (25). En consecuencia, la acetazolamida
no se recomienda para el tratamiento de la HPN.

Hasta hoy el unico tratamiento efectivo para
la HPN es la derivacion del LLCR, tal como fue
demostrado por Hakim inicialmente (1). Pese a las
declaraciones de los fabricantes de los catéteres,
no existe evidencia de que alguna marca, modelo o
configuraciéon particular (Ej. ventriculoperitoneal,
lumboperitoneal, ventriculo-atrial, etc.) esté asociado
con mejores respuestas al tratamiento (26). Sin
embargo el uso de catéteres programables tiene sus
limitaciones como la necesidad de tener la maquina
para re-programar; ademas, cada catéter programable
solo se puede usar en la maquina programadora de
la misma marca y no en otra. Muchos de los caté-
teres programables son vulnerables a los campos
magnéticos, de tal forma que el catéter programable
puede alterarse si el paciente es sometido a una RM
de cualquier parte de su cuerpo. Mientras que el
catéter normal no se altera por los campos magné-
ticos, si puede ser susceptible de alteraciones en el
drenaje del LCR poniendo al paciente en riesgo de
sufrit hematomas o colecciones subdurales, o de
empeorar los sintomas de la HPN. De tal manera que
los catéteres programables no son apropiados para
pacientes que no tienen acceso a un centro O a unos
recursos especializados, pese a esto si pueden ser
tratados con catéteres no programables. Finalmente,
los catéteres programables son mas costosos que los
catéteres estaticos o no programables.

Resultados del tratamiento

Mientras que la experiencia inicial de la cirugia
estaba asociada con pobre respuesta al tratamiento
y con altas tasas de complicaciones, se puede decir
en retrospectiva, que éstas se debieron a la pobre
seleccion de los pacientes y al disefio inadecuado de
las valvulas; no obstante en los dltimos 10-15 afios
la mayoria de los estudios ha evidenciado que entre

un 70-90% de pacientes bien seleccionados, mejora
después de la cirugia (17,23,24).

Estudios longitudinales han demostrado que en
algunos pacientes con HPN la mejoria clinica puede
perdurar entre 5 y 7 afios, incluso en algunos casos
en que se ha necesitado retirar la derivacién (10).

Las alteraciones de la marcha son usualmente las
primeras en mostrar una mejorfa significativa luego
de la cirugia (17,24). Algunas investigaciones sugieren
que la alteracién motora es el unico sintoma que
mejora (27), pero muchos otros estudios han demos-
trado mejoria en todos los sintomas (17,24,28). En
una cohorte seguida durante 7 afios se evidenci6
que la marcha fue el sintoma que mejoro mas que
todos y que se mantuvo presente en el tiempo (10).

A pesar de la extendida percepcion de que la
demencia asociada a la HPN no mejora, existe un
grupo importante de investigaciones que demuestra
que en los paciente de HPN hay una mejoria signifi-
cativa en la funciéon neuropsicolégica, y ademas, que
la magnitud de esa mejoria es mayor a la observada
en pacientes de EA que tienen tratamiento farma-
colégico (23,29-31). Sin embargo los escépticos
tienen sus reservas en relacién con la mejoria por
un probable efecto de aprendizaje que se puede
presentar por la repeticién de las pruebas neurop-
sicologicas. Solana et al de Barcelona, demostraron
que el efecto de practica estuvo ausente en todas las
pruebas neuropsicoldgicas, excepto en una (31). De
hecho los pacientes con HPN no mostraron dife-
rencia en los resultados de las pruebas a través del
tiempo, mientras que los pacientes con EA fueron
mostrando un deterioro en las administraciones de
pruebas subsecuentes (2). Estos hallazgos sugieren
que la recuperacion vista en los pacientes con HPN
es autentica.

El grado de recuperacién cognoscitiva en
paciente con HPN est4 determinado por la severidad
del deterioro cognoscitivo al inicio del tratamiento
(3). Graff-Radford encontré que la duracién del
deterioro cognoscitivo puede afectar la respuesta
al tratamiento (15). El sugiri6 que los pacientes son
menos susceptibles de beneficiarse de la derivacion
de LCR si estos han tenido demencia por mas de dos
aflos o si la demencia precedi6 cualquier trastorno
de la marcha. Ademas se encontr6é que la edad, el
género y la historia medica pueden causar un impacto
en el grado de deterioro cognitivo. Los pacientes
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jovenes, de sexo femenino, libres de condiciones
como la enfermedad cerebrovascular, la hipertension
arterial, la diabetes mellitus, u otras enfermedades
neurodegenerativas han mostrado substancial y
consistentemente mejoria cognoscitiva (2,22).
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