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Resumen: En 1965, Hakim y Adams publican la descrip-
cion clinica de un nuevo sindrome, la hidrocefalia “normo-
tensiva” o hidrocefalia crénica del adulto (HCA), caracteri-
zado por alteracién de la marcha acompaniada de deterioro
cognitivo y de trastorno en el control de los esfinteres, jun-
to con la presencia de dilatacion ventricular. Los pacientes
con HCA presentan un patrén de deterioro neuropsicolé-
gico fronto-subcortical. La presencia de signos corticales
sugiere la existencia de una demencia afiadida. Esta situa-
cién puede explicar la amplia variacidén existente en la gra-
vedad y tipo de déficit cognitivos presentados por los pa-
cientes con HCA antes y después del tratamiento quirargi-
co. El tratamiento quirargico de la HCA puede revertir o al
menos reducir la sintomatologia que presentan estos pa-
cientes. Sin embargo, hay una gran heterogeneidad en los
resultados tras el tratamiento que ha sido principalmente
atribuida a los criterios de seleccion de los pacientes. Por
este motivo y por los posibles riesgos que acompafian a la
cirugia, existe abundante literatura que pretende encontrar
o mejorar los instrumentos diagnésticos. En este articulo
se hace una revisién de la investigacion existente en torno a
los déficit neuropsicolégicos que presentan los pacientes
con una HCA y sus métodos diagndsticos.

Palabras clave: Hidrocefalia crénica del adulto; neuropsi-
cologfa; tratamiento quirdrgico; test diagndsticos; factores
predictivos.

Title: Neuropsychological impairments in adult chronic
hydrocephalus: Definition and some suggestions for as-
sessment.

Abstract: Normal pressure hydrocephalus or adult chronic
hydrocephalus (ACH) was first characterized in 1965 by
Hakim and Adams as a condition with ventricular dilation
accompanied by a progressive clinical triad of gait distur-
bance, “dementia” and incontinente. Patients with ACH
syndrome present a fronto-subcortical type of cognitive
dysfunction. Evidence of cortical dysfunction in the ACH
syndrome suggests the presence of a concomitant cause of
dementia. This possible association explains the wide varia-
tion in the severity and type of cognitive deficits presented
by ACH patients before and after shunting. Dementia in
ACH can be partially or completely reversed with treat-
ment. However, there is a great heterogeneity in the treat-
ment results which has been mainly attributed to patient
selection criteria. For this reason and the potential risks of
the treatment, many studies are trying to find or improve
the diagnostic techniques in ACH. This paper reviews re-
search work centered on neuropsychological impairment
and diagnostic methods in patients with ACH syndrome.
Key words: Adult chronic hydrocephalus; neuropsychol-
ogy; surgical treatment; assessment tests; predictive factors.

Iﬂitroduccién

En 1965, Hakim y Adams publican la descrip-
cién clinica de un nuevo sindrome caractetiza-
do por una alteracion de la marcha acompana-
da de un deterioro cognitivo y de un trastorno
en el control de los esfinteres. El cuadro clinico
aparecia en el contexto de una dilataciéon del
sistema ventricular, aunque la presién del li-
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quido cefalorraquideo (LCR) medida por pun-
ci6n lumbar era normal. Los tres pacientes des-
critos por estos autores presentaron una mejo-
ria clinica después de la colocacién de una de-
rivaciéon de LCR ventriculo-atrial. Hakim vy
Adams denominaron a esta entidad “Hidroce-
falia de Presion Normal” (Adams, Fisher,
Hakim, Ojemann y Sweet, 1965; Hakim y
Adams, 1965). A pesar de que en la literatura
habfan aparecido casos clinicos semejantes a los
descritos por estos autores, las publicaciones de
Hakim y Adams adquirieron una gran relevan-
cia porque abrfan nuevas expectativas terapéu-
ticas para una poblacién cada vez mas numero-
sa de pacientes de edad avanzada, afectos de un
deterioro funcional y cognitivo asociado a una
dilatacién ventricular.
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En su descripcién inicial, el diagnéstico de
esta entidad requerfa como criterio ineludible la
obtencién de un valor normal de la presién del
LCR medida por puncién lumbar. Sin embar-
g0, la aplicacién de la monitorizacién continua
de la presion intracraneal (PIC) como un ins-
trumento diagnéstico nos permite afirmar que
la denominacién de hidrocefalia de presion
normal sélo se sustenta por la tradicién, ya que
el control continuo de la PIC ha objetivado que
los pacientes afectos de este sindrome pueden
presentar elevaciones transitorias o continuas
de la PIC. Por ello, en la actualidad, la denomi-
nacion mas aceptada y extendida para hacer re-
ferencia a esta entidad es la de ‘“hidrocefalia
cronica del adulto” (HCA) (Poca, Sahuquillo y
Mataro, 2001c).

La HCA puede ser de causa idiopatica o se-
cundaria. En los casos de hidrocefalia secunda-
ria, las etiologfas mas comunes son la hemorra-
gia subaracnoidea, la meningitis, los traumatis-
mos craneoencefalicos, las cirugfas intracranea-
les y las anomalfas congénitas como la estenosis
del acueducto de Silvio. Aunque tradicional-
mente se han considerado mas frecuentes los
casos secundarios, el aumento de la esperanza
de vida de la poblaciéon ha incrementado nota-
blemente el nimero de hidrocefalias idiopaticas
en los ultimos afos. El mecanismo fisiopatolo-
gico mas aceptado en ambos casos es una alte-
racion en los mecanismos de reabsorcion del
LCR.

El tratamiento clasico de la HCA supone la
implantacién de una derivacion de LCR ventti-
culo-peritoneal o ventriculo-atrial que trata de
restablecer la normalidad tanto de la PIC como
de la dinamica del LCR. La importancia de este
sindrome radica en que el tratamiento de la
HCA puede revertir o al menos reducir y dete-
ner la sintomatologia que presentan estos pa-
cientes, constituyendo una de las pocas demen-
cias tratables a las que nos enfrentamos en el
momento actual. Cuando el diagndstico es co-
rrecto, el tratamiento mejora la calidad de vida
del paciente y la de su entorno familiar.

A pesar de existir abundante literatura acer-
ca de este cuadro clinico, la HCA continia
siendo un sindrome de dificil interpretacion fi-
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siopatolégica y con importantes controversias
en cuanto a su etiologfa, diagnéstico y pronods-
tico.

Clinica de la hidrocefalia

La mayor parte de los pacientes con una HCA
presentan la trfada sintomatica clasica o com-
pleta: alteraciones de la marcha, trastornos
cognitivos progresivos e incontinencia de esfin-
teres. Sin embargo, los pacientes pueden pre-
sentar formas incompletas e incluso cuadros
atipicos (Sahuquillo ¢ 4/, 1991; Poca et al,
2004a).

La triada completa de Hakim y Adams es
rara como debut sintomatico. Mas de la mitad
de los pacientes inician su sintomatologia con
dificultad para la marcha, apareciendo poste-
riormente la afectacién mental y, por ultimo, la
incontinencia esfinteriana (Bret ez al, 1990;
Meier, Zellinger y Kintzel, 1999). Se considera
que la presencia de la triada corresponde a una
forma mas o menos avanzada de la enfermedad
(Bret et al, 1990). Segin algunos estudios, la
presencia de la triada completa predice una
buena respuesta al tratamiento quirdrgico en el
65-74% de estos casos (Black, 1980; Vanneste,
Augustijn, Tan y Dirven, 1993).

La clinica que presentan estos pacientes se
justifica fundamentalmente por dos mecanis-
mos: la compresion de las fibras periventricula-
res que provienen del cértex frontal, y que es
consecuencia del aumento de tamafio del ven-
tricular (Sorensen, Jansen y Gjerris, 1986; Su-
darsky y Simon, 1987), y la disminucién del flu-
jo sanguineo cerebral que afecta a la sustancia
blanca, especialmente en las regiones frontal y
temporal (Graff-Radford y Godersky, 1987,
Klinge e al., 2002; Meyer et al., 1984, Waldemar
et al., 1993).

Trastornos motores

Las alteraciones en la marcha constituyen el
sintoma mas frecuente y de aparicién mas pre-
coz (Graff-Radford y Godersky, 1986; Graff-
Radford, Godersky y Jones, 1989; Malm e7 4/,
1995; Meier ¢f al., 1999; Wikkelso, Andersson,
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Blomstrand y Lindqvist, 1982). Al menos el
95% de los pacientes con una HCA presentan
alteraciones de la marcha (Boon e al, 1997;
Meier et al., 1999; Sahuquillo ez al., 1991; Poca et
al., 2004a).

Adams e# al. (1965) fueron los primeros en
describir las caracteristicas de la marcha de es-
tos pacientes, definiéndolas como una inestabi-
lidad dificil de caracterizar y aparentemente de
origen no cerebeloso. Sin embargo, no se ha
llegado a establecer un patrén de marcha tipico
para los pacientes con una HCA. Algunos auto-
res han descrito estas alteraciones como
“apraxia de la marcha”, concepto que han defi-
nido como una pérdida en la habilidad de uso
apropiado de las extremidades inferiores al ca-
minar y que no puede ser explicada por debili-
dad motora o sensorial. Sin embargo, a partir
del analisis computerizado de la marcha de es-
tos pacientes, parece demostrarse que las alte-
raciones de la marcha reflejan un fallo en el
control subcortical de los movimientos mas
que una verdadera apraxia (Sudarsky y Simon,
1987).

En las fases iniciales el paciente con una
HCA puede presentar unicamente
deambulacién enlentecida (Pickard, 1984), con
dificultad para el inicio de la marcha, o para
realizar giros (Estafiol, 1981). A medida que
progresa la enfermedad, el paso se hace mas
corto y los pies parecen “pegados” al suelo, se
observa una mayor ampliaciéon de la base de
sustentacion, una flexiéon anterior del tronco
junto con una disminucién del balanceo de las
extremidades superiores y una tendencia a las
caidas hacia atras (Estafiol, 1981; Sorensen e#
al., 1986; Stolze et al., 2001; Sudarsky y Simon,
1987; Poca et al., 1996). A la larga, estos pacien-
tes suelen necesitar de ayuda para caminar e in-
cluso llegar a deber permanecer encamados
(Pickard, 1984).

Por otra parte, diferentes estudios han de-
mostrado que los trastornos de la marcha apa-
recen en el contexto de un trastorno motor ge-
neralizado que afecta también a las extremida-
des superiores y en el que se produce un enlen-
tecimiento en todas las actividades motoras
(Blomsterwall, Bilting, Stephensen y Wikkelso,

una

291

1995; Estafiol, 1981; Fisher, 1982; Sudarsky y
Simon, 1987).

Ademas del trastorno de la marcha, algunos
pacientes pueden presentar sintomas extrapi-
ramidales como acinesia, temblor o hipertonfa
(Fisher, 1982) y, en menor frecuencia, parkin-
sonismo (Lobo Antunes ez a/., 1983; Sahuquillo
et al., 1991; Poca et al., 2001c)

La ausencia de los trastornos de la marcha
o su apariciéon después del deterioro cognitivo
se ha referido en algunos estudios como indice
de pobre respuesta a la cirugfa (Black, 1980,
Caruso, Cervoni, Vitale y Salvati, 1997; Gallasi
et al., 1991, Graff-Radford y Godersky, 1986;
Iddon e# al., 1999).

Urgencia miccional e incontinencia de
esfinteres

La incontinencia de esfinteres suele ser el
ultimo sintoma en aparecer. El trastorno suele
iniciarse con urgencia urinaria, seguida de in-
continencia urinaria ocasional, que con el tiem-
po suele hacerse frecuente, pudiéndose acom-
pafiar de incontinencia fecal. La prevalencia de
la incontinencia vesical en los pacientes con
una HCA idiopatica se sitda entre el 45 y el
90% (Raftopoulos ez al., 1994).

Los estudios sefialan una tasa de mejorfa de
la incontinencia del 36-76% después del trata-
miento quirargico (Krauss e /., 1996; Malm et
al., 1995; Petersen, Mokri y Laws, 1985; Wei-
ner, Constantini, Cohen y Wisoff, 1995; Poca e#
al., 2004a). El trastorno de esfinteres, junto con
las alteraciones de la marcha, son los sintomas
clinicos que revierten con mayor rapidez des-
pués del tratamiento quirargico (Poca ef al.,
2001c¢).

Deterioro neuropsicologico

La demencia forma parte de la triada sin-
tomatica en la HCA. Aproximadamente el 75%
de los pacientes presenta déficit neuropsi-
colégicos (Boon et al., 1997; Bret et al., 1990;
Meier et al., 1999; Sahuquillo e# a/., 1991). Este
porcentaje se incrementa cuando los pacientes
se valoran con tests neuropsicolégicos mas
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sensibles (Boon e¢f al., 1997; Larsson, Wikkelso,
Bilting y Stephensen, 1991) ya que el deterioro
cognitivo de los mas jovenes suele ser sutil y
s6lo se pone en evidencia con estas pruebas.

Los déficit cognitivos y conductuales mas
citados por la literatura incluyen apatfa e indife-
rencia al ambiente, hasta el punto de desenca-
denar en algunos casos en mutismo acinético.
También se cita enlentecimiento cognitivo, de-
terioro de las funciones visoespaciales y viso-
constructivas, y déficit de memoria, especial-
mente de la memoria de fijacién (Adams e al.,
1965; Bret et al, 1990; Caltagirone, Gainotti,
Masullo y Villa, 1982; Pickard, 1984; Poca et al.,
1996; Sorensen e al., 1986; Sudarsky y Simon,
1987).

También se han descrito alteraciones de la
atencién y concentraciéon, de las funciones
frontales, desorientacion temporal y espacial y
desorganizacion del grafismo (escritura y dibu-
jo) (Caltagirone e# al., 1982; Iddon et al., 1999;
Stambrook 7 al., 1988).

Caltagirone ez al. (1982) valoraron algunas
funciones cognitivas en un grupo de pacientes
con HCA y compararon su ejecucion con la de
un grupo de pacientes que presentaban otras
formas de demencia, secundarias a una hemo-
rragia subaracnoidea, infeccién del sistema ner-
vioso central (SNC) o traumatismo craneoence-
falico. Aunque las diferencias cognitivas no
fueron significativas, los pacientes con HCA
obtuvieron peores respuestas en tests de fun-
cionamiento frontal (fluencia fonémica y un
test de atencién dividida y flexibilidad mental,
el Temporal Rules Induction) mientras el grupo de
pacientes sin HCA, presentaba un rendimiento
mas pobre en las funciones visoconstructivas
(copia de dibujos). Ademas, y desde un punto
de vista clinico, ambos grupos parecfan mostrar
diferentes patrones conductuales. Los pacientes
con HCA mostraban una mayor tendencia
hacfa la apatia y frecuentemente necesitaban ser
estimulados, frente al grupo de demencias se-
cundarias, que estaban mas implicados, aunque
mas deteriorados cognitivamente.

Otro rasgo caracteristico de los pacientes
con HCA es la ausencia de manifestaciones
afasicas, apraxicas o agnosicas (Black y Oje-
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mann, 1990; Boon e# al. 1997; Bret et al., 1990).
Aunque algunos pacientes pueden presentar al-
gun elemento agnésico o apraxico, suele des-
aparecer después del tratamiento quirdrgico,
por lo que se cree que es consecuencia del dé-
ficit atencional. Para muchos autores la presen-
cia de estos elementos después de la interven-
cion es indicativa de la existencia de una de-
mencia cortical concomitante. En este sentido,
el rendimiento en tests de denominacién ha si-
do descrito como un buen indicador del éxito
del tratamiento quirargico (Graff-Radford ez al,
1989; Larsson ef al., 1991).

En general, el deterioro cognitivo aparece
de forma insidiosa, iniciindose con una altera-
cién de la memoria reciente (capacidad de ad-
quirir nueva informacién) a la que se va afa-
diendo de forma progresiva otras dificultades o
incapacidades cognitivas y conductuales, que
pueden llegar a conducir a una dependencia pa-
ra las actividades de la vida diaria. En estadios
finales del sindrome, el paciente puede presen-
tar una situacion similar a la del estado vegeta-
tivo. Hay que destacar que el curso clinico de
los pacientes puede ser fluctuante y que el dete-
rioro puede evolucionar “a brotes”, con perio-
dos de recuperacion parcial (Junqué y Barroso,
1997). En definitiva, los déficit cognitivos del
paciente con HCA muestran un patrén tipico
de afectacion fronto-subcortical (Caltagirone ef
al., 1982; Iddon et al., 1999; Stambrook e al.,
1988).

La pérdida de memoria estd probablemente
en relacién con la afectacion de la sustancia
blanca que rodea al tercer ventriculo y a las as-
tas temporales de los ventriculos laterales, in-
vadiendo el cértex parahipocampico (Caltagi-
rone et al., 1982; Egawa ez al., 2002; Golomb ef
al., 1994; Savolainen ez al., 2000). Las fluctua-
ciones moderadas repetitivas del tamafio ven-
tricular y de la PIC podrian causar disfuncién
en estructuras circundantes al tercer ventriculo
(Del Bigio, Wilson y Enno, 2003; Ding e al.,
2001). Algunos estudios radiolégicos han de-
mostrado un estiramiento del férnix en pacien-
tes con una HCA (Naidich, McLone, Hahn y
Hanaway, 1982). Para algunos autores, los tras-
tornos visoespaciales y visoconstructivos apa-
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recen en un contexto de una disfuncién fronto-
basal mas general y no son resultado de dafio
focal parietal (Caltagirone ez al., 1982).

Los pacientes pueden presentar también
una extincion total o parcial de la informacién
lingiifstica procedente del oido izquierdo en la
prueba de escucha dicética. En un estudio pilo-
to, realizado con 3 pacientes, Junqué, Vendrell,
Parés y Molet (1991) observaron que esta ex-
tincion puede ser reversible, puesto que podia
normalizarse después de la colocacién de una
derivacién de LCR. Esta prueba consiste en
presentar simultineamente en ambos oidos una
serie de palabras que el sujeto ha de reproducir
verbalmente. Se supone que esta extincion esta
producida por la afectacién del cuerpo calloso
o de sus proyecciones y su reversibilidad estarfa
en relacion con la “descompresion” de los ven-
triculos dilatados, reduciéndose la tension so-
bre las vias auditivas transcallosas de trayectoria
periventricular (Junqué ez @/, 1991). En un es-
tudio pendiente de publicacién, que ha sido
realizado por el departamento de Psiquiatria y
Psicobiologfa Clinica de la Universidad de Bar-
celona conjuntamente con el servicio de Neu-
rocirugfa de Hospital Universitario Vall
d’Hebron, se aplico la escucha dicética a una
muestra de 23 pacientes, antes y a los 6 meses
de la intervencién quirdrgica, asi como a un
grupo de pacientes con el diagnéstico de pro-
bable Enfermedad de Alzheimer y un grupo
control sano. Los resultados mostraron que el
61% de los pacientes con una HCA presenta-
ron una supresiéon del oido izquierdo, compa-
rado con el 13% de los pacientes con EA y el
17% de los controles. Ademas, los pacientes
que habian mejorado después de la cirugfa pre-
sentaron mas extincién del oido izquierdo que
aquellos que no habfan mejorado. Los resulta-
dos sugieren la utilidad de la escucha dicotica
en la valoracién de pacientes con sospecha cli-
nica y radiolégica de HCA.

Estudios neurobiolégicos realizados en las
décadas pasadas mostraron la existencia de
unos nuevos compuestos, los neuropéptidos,
que al igual que los neurotransmisores clasicos,
influyen en la actividad eléctrica del cerebro. Se
ha objetivado que distintas demencias tienen

niveles alterados de estos neuropéptidos. En
los pacientes con HCA diversos neuropéptidos
como la somatostatina, el neuropéptido Y, la
sustancia P y la galanina se hallan alterados.
Ademas, tras el tratamiento quirargico la mejo-
ria cognitiva y funcional posquiridrgica experi-
mentada en funciones fronto-basales se ha
hallado relacionada con los cambios en los ni-
veles de algunos de estos neuropéptidos (Cata-
lan ef al., 1994, Mataré ef al., 2003, Molins et al.,
1991; Poca et al., 2001a).

En cuanto al patrén conductual de los pa-
cientes con HCA, éste viene caracterizado por
la apatia y la indiferencia al medio, pero tam-
bién se han hallado trastornos de caracter psi-
quiatrico. Los mas frecuentes son la depresion
(Lindqvist ez al, 1993), aunque también se han
descrito casos que han debutado como psicosis
paranoide (Bloom y Kraft, 1998; Pinner, John-
son, Bouman y Isaacs, 1997; Reveley y Reveley,
1983), manfa (Kwentus y Hart, 1987), o sin-
drome obsesivo-convulsivo (Abbruzzese, Sca-
rone y Colombo, 1994) y que han mejorado
después del tratamiento quirdrgico. Algunos
autores recomiendan la evaluacién mediante
tomografia computerizada (TC) en busca de
una dilatacién ventricular en aquellos pacientes
con sintomatologfa psiquiatrica y deterioro de
la marcha o la presencia de la trfada clinica tipi-
ca (Dewan y Bick, 1985). No obstante, se con-
sidera que unicamente van a mejorar aquellos
sujetos en los que la sintomatologifa psiquiatrica
sea una manifestacién mas de la hidrocefalia
(Poca et al., 1996). Los cambios conductuales se
consideran secundarios a la afectacion de la
sustancia blanca frontal producida por invasién
del LCR a través de las astas frontales (Caltagi-
rone ¢/ al., 1982).

La intervencién quirdrgica para el trata-
miento de la HCA ha comportado unos resul-
tados variables en cuanto a la mejorfa cognitiva
de los pacientes tratados, oscilando el porcenta-
je de pacientes que se benefician de la cirugfa
entre el 30 y el 80%. Thomsen, Borgesen,
Bruhn y Gjerris (1986) hallaron mejoria cogni-
tiva en el 80% de los pacientes cuando tres o
mas de los siguientes signos estaba presente:
causa conocida, tiempo de evolucién corto, re-
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sistencia a la reabsorcion del LLCR elevada, sur-
cos pequefios y/o hipodensidad petiventricular
segun la TC. Los mismos autores hallaron que
los tests de tiempo de reaccién contribufan en
mas del 50% de la mejora total y que las fun-
ciones visoespaciales mostraban también una
mejorfa considerable después de la valvula.
Stambrook ef al. (1988) observaron mejoria en
atencién, concentraciéon, habilidades aritméti-
cas, memoria, lenguaje y capacidades comuni-
cativas y habilidades espaciales y constructivas.
Por otro lado, Caltagirone e a/. (1982) y Lars-
son et al. (1991) destacaron la mejor respuesta
al ambiente y la mayor motivacién e iniciativa
en sus actividades habituales. A pesar de estas
mejoras postquirurgicas, distintos autores han
insistido en que el funcionamiento cognitivo no
regresa necesariamente a la normalidad (Calta-
girone et al, 1982; Iddon et al, 1999; Stam-
brook ez al., 1988). Dado que algunos estudios
han hallado que el deterioro cognitivo es el
componente de la trfada que mas tarda en re-
cuperarse y que la recuperacion cognitiva pue-
de proseguir durante afios, es aconsejable reali-
zar un estudio de valoracién previo a la cirugfa
y otro de control entre 6 y 12 meses después de
la intervencién para analizar los resultados del
tratamiento.

La importancia del diagnéstico en
la HCA

La identificaciéon de pacientes con HCA que
puedan beneficiarse de una intervenciéon qui-
ruargica es de gran relevancia en el campo de las
demencias, ya que la HCA es una de las pocas
demencias potencialmente tratables y reversi-
bles. Por otro lado, el aumento de la esperanza
de vida de la poblacién ha condicionado un in-
cremento en la prevalencia de la HCA.

Los niveles de mejoria clinica varfan am-
pliamente de unos estudios a otros. Se dan unas
proporciones de éxito que oscilan entre el 24%
y por encima del 96% (Bech-Azeddine et al.,
2001; Benzel, Pelletier y Levy, 1990; Black,
1980; Boon e# al., 1997; Bret et al., 1990; Hebb y
Cusimano, 2001; Pickard, 1984; Poca e/ al,
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2004a; Raftopoulos e# al., 1994; Vanneste ef al.,
1992). Segun el meta-analisis realizado por
Hebb y Cusimano (2001), un 59% (rango 24-
100%) de los pacientes mejora después de la
derivacién valvular y un 29% (rango 10-100%)
de los pacientes experimenta una prolongada o
significativa mejora.

Estos resultados tan variables responden a
la inexistencia de criterios unanimes en la selec-
cién de pacientes, puesto que todavia no se co-
nocen los factores que son capaces de discri-
minar los pacientes que podrian beneficiarse de
la intervencién quirdrgica. Se debe remarcar
que si los criterios diagnésticos son incorrectos,
para algunos pacientes la indicacién de cirugfa
va a suponer un riesgo que sobrepasara el be-
neficio que puedan obtener de la misma, mien-
tras que en otros casos se va puede negar el tra-
tamiento a pacientes con posibilidades de me-
jorar.

En un estudio recientemente publicado,
Poca et al. (2004a) analizaron los resultados de
la intervencién quirdrgica en 43 pacientes con
HCA idiopatica determinando su relacién con
varios factores clinicos y de neuroimagen tradi-
cionalmente considerados de valor pronéstico.
El 86% de los pacientes mostraron mejoria cli-
nica después de la cirugfa. La marcha mejoro
en el 81,4%, el control de esfinteres en el
69,8% vy los trastornos cognitivos en el 39,5%.
De los factores pronoésticos estudiados la triada
clinica completa, el tamafio de los surcos corti-
cales y las lucencias periventriculares se rela-
cionaron con un mejor resultado. Mientras que
la edad, duracion de los sintomas, dilatacion
ventricular y grado de demencia prequirdrgica
no se hallaron relacionados.

Exploraciones complementarias di-
rigidas a confirmar el diagnéstico

La mayoria de las exploraciones complementa-
rias van dirigidas a confirmar el diagnéstico de
hidrocefalia crénica del adulto y a intentar pre-
decir qué pacientes mejoraran después del tra-
tamiento quirdrgico. El inconveniente mas im-
portante de todos los estudios complementa-
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rios que pueden practicarse a este tipo de pa-
cientes es la existencia de falsos negativos, lo
que conduce a que con frecuencia deban utili-
zarse de forma combinada.

HCA y neuroimagen estructural

Desde la descripcién de este sindrome se
han empleado diferentes métodos de imagen
para establecer el diagnéstico de la HCA. La
neumoencefalografia, la ventriculografia y la
cisternograffa isotépica son técnicas utilizadas
en el pasado que en la actualidad han sido re-
emplazadas por la TC cerebral y la resonancia
magnética (RM) craneal.

La TC cerebral es un método rapido y de
bajo coste econémico que permite objetivar el
aumento de tamafio del sistema ventricular. Se
han propuesto diversos indices ventriculares
(Figura 1) que permiten establecer compara-

Evans Index= A/E

Figura 1: Indices ventriculares.

A= Maxima distancia entre las dos astas frontales

Ventricular Score =

ciones estructurales pre-post tratamiento y aso-
ciaciones entre estos cambios morfologicos y
otras variables (edad, grado de mejorfa, etc). El
indice mas utilizado y mas facilmente reprodu-
cible es el indice de Evans, que se obtiene al
dividir el maximo didmetro entre las astas fron-
tales y el maximo diametro entre las dos tablas
internas a nivel del mismo corte de TC (Poca e#
al., 2001c). Independientemente de la edad del
paciente, un indice de Evans igual o superior a
0,30 indica un aumento de tamafio patolégico
del sistema ventricular (Poca et al, 2001c;
Sahuquillo ¢ al,, 1991). Sin embargo, un aspec-
to importante a considerar es que los pacientes
con una HCA presentan un tamafio ventricular
muy variable, sin que exista una relaciéon esta-
disticamente significativa entre el grado de dila-
tacién ventricular y los valores medios de PIC
(Sahuquillo ef al., 1991).

A+B+C+D
x 100

E

B= Maxima distancia por encima de los orificios de Monro (en el mismo corte)

C= Maximo tamario del tercer ventriculo (en el corte que sea)

D= Minima distancia en los cuerpos ventriculares

E= Maxima distancia entre tablas internas en el mismo corte que E
F= Maxima distancia entre tablas externas en el mismo corte que D
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La TC también nos permite establecer la

presencia de otros signos radiolégicos clasicos
en la HCA como la ausencia de sutrcos cortica-
les, presencia de hipodensidades periventricula-
res a nivel de las astas frontales, alteraciones en
la sustancia blanca y “abombamiento” del ter-
cer ventriculo.
La RM permite un mayor contraste del tejido y
posibilita la obtencién de imagenes en cualquier
plano del espacio, por lo que ofrece una serie
de ventajas adicionales a la TC cerebral, como
una mejor visualizacién del acueducto de Silvio
y de las lesiones periventriculares. Por otra par-
te, la RM es sensible al movimiento de los li-
quidos, lo que permite estudiar de forma no in-
vasiva la dinamica del LCR (Bradley ¢z 4/, 1996;
Bradley, Kortman y Burgoyne, 1986; Condon e#
al., 1986; Gideon ef al., 1994; Poca et al., 2002).
Este podria ser un método prometedor en el
diagnéstico y el control de los pacientes con
HCA. Sin embargo, los resultados de los estu-
dios publicados no son concluyentes (Guideon
et al., 1994; Poca et al., 2002).

Ademas del aumento de tamafio del sistema
ventricular y de otros cambios morfolégicos, la
presencia de “edema” periventricular es un sig-
no clasico, considerado de buen pronéstico en
la HCA. Este edema periventricular serfa el re-
sultado de una transudacion del LCR desde las
cavidades ventriculares al parénquima cerebral
circundante. El paso transependimario del LCR
se manifiesta a modo de hipodensidades peri-
ventriculares en la TC e hipersefiales en las se-
cuencias T2 de la RM, con limites netos, bot-
deando los cuerpos ventriculares. Estas hipo-
densidades o lucencias son mais frecuentes en
las astas frontales. En el momento actual no es-
ta plenamente establecido si las lesiones peri-
ventriculares en la HCA idiopatica son secun-
darias a la propia hidrocefalia o estan fisiopato-
légicamente relacionadas con ella o si de alguna
manera influyen en su etiologfa (Krauss ef al.,
1996). Por otra parte, este signo radiolégico no
es especifico de la HCA, sino que también esta
presente en la enfermedad cerebrovascular.

Los pacientes con una HCA también suelen
presentar lesiones en otras regiones de la sus-
tancia blanca. En estudios realizados con RM
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las lesiones de sustancia blanca profunda son
mas frecuentes en los pacientes con HCA idio-
patica que en los sujetos control. Diversos es-
tudios necrépsicos han objetivado la coexisten-
cia de problemas vasculares en los pacientes
con HCA idiopatica. Por otra parte, hay cada
vez mayor evidencia de que existe una interre-
lacion entre HCA idiopatica y factores de ries-
go vascular y enfermedades arterioscleréticas
(Casmiro, Cacciatore y D'Alessandro, 1989;
Graff-Radford y Godersky, 1987; Krauss ef 4/,
1996). Incluso existen hipétesis que han sugeri-
do que las lesiones vasculares subcorticales po-
drian ser la causa de la HCA idiopatica en al-
gunos pacientes (Bradley ez /., 1991).

Los pacientes con una HCA pueden pre-
sentar simultineamente alteraciones degenera-
tivas caracteristicas de la EA, lo que puede
modular o complicar sus manifestaciones clini-
cas y/o radioldgicas (Savolainen e al, 2000;
Tedeschi et al., 1995). De ahi que surjan estu-
dios que busquen criterios radiolégicos que in-
tenten establecer aspectos diferenciales entre la
dilatacién ventricular de la HCA de la dilata-
cién ex-vacuo o atrofia cerebral que presentan
los pacientes con una EA. Los pacientes con
EA presentan atrofia del hipocampo y como
consecuencia dilatacién de las fisuras que lo
rodean. De este modo, sélo los pacientes con
EA deberfan tener dilatadas las fisuras parahi-
pocampicas y esta medida podtia ser utilizada
para realizar un diagnodstico diferencial entre
EA y HCA. Siguiendo este razonamiento,
Holodny ez al. (1998) realizaron mediciones de
las fisuras perihipocampicas, incluyendo la
hendidura transversal de Bichat y las fisuras hi-
pocampales y coroidales, de pacientes con
HCA y EA, mediante métodos semicuantitati-
vos y visuales. Los pacientes con HCA presen-
taban fisuras hipocampales mas pequefias y un
tamafio ventricular mayor que el de los pacien-
tes con EA. También se objetivaron asimetrias
en cuatro de los 17 pacientes con EA, pero no
en los pacientes con HCA. Las diferencias fue-
ron evidentes tanto en la inspeccién visual co-
mo por el método computerizado. Por otro la-
do, Savolainen, Hurskainen, Paljarvi, Alafuzoff
y Vapalahti (2002) valoraron la atrofia hipo-
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campal de cuatro grupos: sujetos con EA, suje-
tos con HCA y alteraciones patologicas compa-
tibles con Alzheimer establecidas mediante
biopsia, sujetos con HCA a los que no se les
habia encontrado lesiones caracteristicas de EA
y, finalmente, un grupo control. El volumen del
hipocampo derecho fue mas pequefo en el
grupo de pacientes con EA, mientras que el hi-
pocampo izquierdo era mas reducido en el
grupo EA y en los 2 grupos con HCA, en
comparacién con el grupo control. No se halla-
ron diferencias en el tamafio del hipocampo en
ambos grupos de HCA. Sin embargo, los pa-
cientes con HCA y posible EA a quien se les
habia colocado una vilvula no mostraron me-
jorfa clinica después del tratamiento, excepto
uno de estos pacientes que mejoro en sus tras-
tornos de la marcha. En este estudio se objeti-
varon correlaciones entre el tamafio hipocam-
pal y el rendimiento en memoria después de la
intervenciéon quirargica. Los pacientes con el
hipocampo de menor tamafio no mostraron
cambios post-valvula en el rendimiento cogni-
tivo tras un afio de seguimiento. Golomb e a/.
(1994) también encontraron que el tamafio hi-
pocampal se correlacionaba significativamente
con la gravedad de la demencia, valorada me-
diante el minimental de Folstein.

HCA y neuroimagen funcional

Los estudios funcionales de la Tomografia
por Emisiéon de Positrones (PET) y la Tomo-
graffa por emision de fotones (SPECT) pueden
proporcionar informacion diagnoéstica adicional
y aportar nueva informacién que contribuya a
un mayor entendimiento de la fisiopatologia del
cuadro clinico que presentan los pacientes con
una HCA.

La PET es una técnica que permite cuanti-
ficar el metabolismo cerebral. En el cerebro
normal, existen ligeras variaciones en el meta-
bolismo de la glucosa a lo largo de la vida. Sin
embargo, algunos estudios han objetivado dife-
rencias en la concentracion y distribucién de
estos metabolitos en pacientes con HCA y en
pacientes con EA en relacién a controles sanos.
En los pacientes con EA, las tasas de metabo-
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lismo de la glucosa siguen siendo estadistica-
mente menores en los I6bulos temporal y parie-
tal, asi como en los ganglios basales, cuando se
comparan con las de pacientes con HCA
(George, Holodny, Golomb y de Leon, 1995;
Jagust, Friedland y Budinger, 1985).

Tedeschi ef al. (1995) demostraron que los
estudios por PET presentaban una sensibilidad
y una especificidad del 89% y 82% en diferen-
ciar controles normales sanos de pacientes con
HCA idiopatica. Sin embargo hasta la actuali-
dad ningun otro estudio realizado con esta téc-
nica ha podido predecir el resultado de la ciru-
gia.

La SPECT proporciona informacién sobre
la perfusion o cambios en el flujo sanguineo
regional. En la HCA la reduccién del flujo san-
guineo regional cerebral se ha observado tanto
en la sustancia gris como en la blanca. Algunos
estudios han mostrado una reduccién significa-
tiva y uniforme del FSC cortical en pacientes
con hidrocefalia (Jagust ez a/., 1985). Sin embar-
go, otros estudios también han hallado perfu-
siones anormales focales sin un patrén especi-
fico en su localizacién (Tedeschi e al, 1995;
Waldemar ef al, 1993). En otros casos existe
una disminucién de la perfusion, principalmen-
te afectando las regiones anteriores (Graff-
Radford y Godersky, 1987; Kimura, Tanaka y
Yoshinaga, 1992; Kristensen ez al., 1996; Moret-
ti et al., 1988).

Los resultados tan dispares que se han ob-
servado en los pacientes con una HCA pueden
responder a diversas causas. Waldemar e /.
(1993) sugirieron que los diferentes patrones de
FSC pueden reflejar diferentes estados de la
enfermedad o la coexistencia de diferentes en-
fermedades degenerativas subyacentes. Esta dl-
tima hipétesis esta avalada por un estudio reali-
zado con PET, en el que se mostraba hetero-
geneidad metabdlica e histolégica en una mues-
tra de pacientes con HCA (Tedeschi et al,
1995). Los diferentes resultados obtenidos
también podrian deberse a la diversidad de mé-
todos utilizados para la adquisicién y analisis
del FSC (métodos visuales, semicuantivativos o
cuantitativos, de diferentes cortes, con diferen-
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tes regiones establecidas previamente etc.) (Ma-
taré et al., 2003).

Estudio de la dinamica del LCR

En los pacientes con una sospecha clinica y
radiolégica de HCA, el estudio de la dinamica
del LCR puede realizarse a partir de diversos
tests. Todos ellos pretenden ayudar a establecer
el diagnéstico y predecir la respuesta del pa-
ciente a la colocacién de una derivacion de
LCR. Estos tests consisten en la evacuaciéon de
LCR a través de una puncién lumbar (PL) o
administracién de un LCR “artificial” (suero sa-
lino, Ringer Lactato) en el sistema craneo-
espinal, a una velocidad y con un volumen de-
terminado, analizando los cambios que experi-
menta la PIC. Posiblemente la prueba mas ex-
tendida en el ambito clinico sea el test de infu-
sion continua de Katzman y Hussey. En esta
prueba se inyecta suero salino a nivel intrarra-
quideo lumbar a un ritmo constante, que suele
ser a2 1,65 ml/min (Poca ¢t al., 2001c).

Monitorizacion contintia de la PIC

En los ultimos afios han surgido nuevas
tecnologfas aplicadas a la monitorizacién de la
PIC, que permiten obtener de forma menos in-
vasiva parametros cuantitativos y cualitativos
que ayudan al estudio y diagnéstico del pacien-
te con hidrocefalia (Pickard, 1984; Poca et al.,
1996; Sahuquillo e al., 1991; Poca ez al., 2004b).
Algunos autores incluso han afirmado que la
monitorizaciéon continua de este parimetro es
la exploraciéon mas sensible que puede aplicarse
al estudio de los pacientes con HCA.

Al aplicar la monitorizaciéon continua de la
PIC en el estudio de los pacientes con sospecha
de HCA se analizan diversos aspectos, aunque
fundamentalmente van a ser el valor medio de
la PIC y la deteccién y cuantificacién de los
porcentajes de ondas patoldgicas (Poca, Sahu-
quillo y Ibafiez, 2001b). En funcién de ambos
elementos, los pacientes con sospecha de HCA
pueden clasificarse en tres subgrupos. La figura
2 resume las caracteristicas de los diferentes ti-
pos de ondas de PIC y muestra algunos ejem-
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plos graficos. Sélo los pacientes con una hidro-
cefalia activa o compensada serfan candidatos
al tratamiento quirdrgico, mientras que en los
casos con una dilatacién ventricular ex-vacuo
quedaria descartado el diagnéstico de HCA.

Conclusiones

En los pacientes con HCA, aparecen diferentes
indicadores (clinicos, cognitivos, biolégicos y
radiolégicos ) de una disfuncién del SNC, es-
pecialmente del sistema fronto-basal que, en
muchos casos, puede ser reversible tras el tra-
tamiento quirdrgico.

Sin embargo, los resultados de distintas se-
ries han demostrado que la respuesta clinica
tras el tratamiento quirdrgico puede ser extre-
madamente variable y, en general, el indice de
mejorfa clinica se situa entre el 24% y por en-
cima del 96%. Esta heterogeneidad en los re-
sultados descrita en la literatura se debe fun-
damentalmente a la ausencia de criterios fiables
y definitivos sobre el diagnéstico y prondstico
de los pacientes candidatos al tratamiento qui-
rargico. De ahi la importancia de profundizar
en aquellas variables o tests que permitan reali-
zar un diagnostico correcto y disponer de una
informacién prondstica mas precisa.

En el ambito neuropsicolégico, los pacien-
tes con HCA presentan un deterioro fronto-
subcortical, sin signos de afasia y agnosia tipi-
cos de pacientes con disfuncién predominan-
temente cortical. La presencia de una disfun-
cién cognitiva de tipo fronto-subcortical en au-
sencia de sintomas corticales puede ayudar a
diferenciar entre la HCA y otras enfermedades
neurodegenerativas. Sin embargo, a veces la
presencia de signos corticales en el estado ini-
cial de la hidrocefalia sugiere la existencia de
una demencia afiadida, tales como la enferme-
dad de Alzheimer, la enfermedad de cuerpos
de Lewy, o la demencia vascular. Esta situacién
puede explicar la amplia variacion existente en
la severidad y tipo de déficit cognitivo presen-
tado por los pacientes con HCA antes y des-
pués del tratamiento quirargico. En estos pa-
cientes, el tratamiento quirdrgico se espera que
s6lo mejore o estabilice los sintomas causados
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por la HCA, principalmente los trastornos de la
marcha y la incontinencia urinaria.

Algunos autores apoyan el punto de vista de
que la monitorizacién de la PIC es el test dia-
gnoéstico mas atil en la HCA. Mediante el uso

299

de la monitorizacién de la PIC y un protocolo
de control riguroso que incluya estudios de la
dinamica del LCR se puede alcanzar un por-
centaje alto de buena respuesta, con baja mor-
talidad y pocas complicaciones.

Hidrocefalia

Activa =Y

w“w”’l

PIC media > 12 mm Hg. Ondas A y/o B

Compensadia |yl
\

PIC media < 12 mm Hg. Ondas B

[ Ex-vacuo |m v,
PIC media < 12 mm Hg. No ondas patolégicas

f

f f

A N'!“m

Figura 2: Tipos de hidrocefalia segun los valores medios de la PIC y la presencia o ausencia de ondas patoldgicas.
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