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Resumen

La hidrocefalia de presién normal es un sindrome
caracterizado por alteraciones de la marcha,
deterioro cognitivo e incontinencia urinaria que esta
asociado a crecimiento del sistema ventricular en
ausencia de elevacién de la presién del liquido
cefalorraquideo. Se presenta el caso de un paciente
de 43 afios de edad que presentd evento convulsivo
Unico, acompafiado de alteraciones de la marcha,
bradipsiquia, bradicinesia, temblor en reposo y
trastorno esfinteriano urinario. Se le realizo
tomografia axial computarizada multicorte donde se
observé sistema ventricular con indice de Evans de
0.42, se le realiz6 el tap test y derivacién ventriculo
peritoneal con utilizacién de neuromonitoreo de la
presién intracraneal transoperatorio. La hidrocefalia
de presién normal es una patologia poco frecuente
en neurocirugia, a menudo es mal diagnosticada y
se confunde con enfermedades frecuentes en el
anciano. Se presenta el caso para describir las
caracteristicas clinicas, de neuromonitoreo vy
tratamiento quirlrgico de un paciente que presento
una hidrocefalia de presién normal secundaria a un
sindrome parkinsoniano.
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Abstract

Normal pressure hydrocephalus is a syndrome
characterized by gait abnormalities, cognitive
impairment, urinary incontinence that is associated
with enlargement of the ventricular system in the
absence of elevated cerebrospinal fluid pressure. A
43-years-old patient who presented a single seizure
event, accompanied by gait disturbances,
bradypsychia, bradykinesia, tremor at rest, and
urinary sphincter disorder is presented. A multi-slice
computerized axial tomography was performed
where the ventricular system was observed with an
Evans index of 0.42, the tap test and peritoneal
ventricular shunt were performed with the use of
intraoperative intracranial pressure neuromonitoring.
Normal pressure hydrocephalus is a rare pathology
in neurosurgery; it is often misdiagnosed and
confused with common diseases in the elderly. The
case is presented to describe the clinical,
neuromonitoring and surgical treatment
characteristics of a patient presenting normal
pressure hydrocephalus secondary to parkinsonian
syndrome.
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INTRODUCCION

En 1964, Salomén Hakim publicé la descripcién
clinica de una serie de tres pacientes que
presentaban un cuadro de demencia progresiva,
alteraciones de la marcha y una dilatacién
variable del sistema ventricular que se
acompafaba de una presién del liquido
cefalorraquideo, (LCR) evaluada mediante
manometria lumbar normal.)

Los tres pacientes presentaron una recuperacion
neurolégica completa después de la implantacion
de una derivacién interna de LCR. En trabajos
posteriores, Hakim y Adams denominaron a este
sindrome: hidrocefalia de presién normal.?

La hidrocefalia de presién normal (HPN)
idiopatica es un sindrome caracterizado por
alteraciones de la marcha, deterioro cognitivo e
incontinencia urinaria que estd asociado con
crecimiento del sistema ventricular en ausencia
de elevacién de la presién del liquido
cefalorraquideo.®

Antes de la aparicién de las guias internacionales
en el 2005 y el posterior complemento con las
guias japonesas, los criterios eran muy variables
y heterogéneos lo que dificultaba tener datos
certeros de este padecimiento.

La fisiopatologia es pobremente entendida a
pesar de las décadas de investigaciones
realizadas.” Existen dos grupos de teorias que
han intentado explicar los eventos de esta
enfermedad y pueden agruparse en los que se
basan en la dindmica del liquido cefalorraquideo
(LCR) y en la dindmica vascular."¥ Aunque se
considera que la absorcién de LCR permanece sin
alteraciones en las etapas tempranas de la
enfermedad, en los estados avanzados la
reabsorcién en el seno sagital se afecta por
diversos factores como colapsos del seno venoso,
reflejo de Cushing, entre otros* lo que conlleva a
un incremento en la concentracién de LCR.

El deterioro cognitivo de estos pacientes
presenta caracteristicas de tipo frontosubcortical,®
en ausencia de sintomatologia cortical puede
facilitar el diagndstico diferencial. Por otro lado,
otras patologias que afectan preferentemente las
funciones subcorticales como la enfermedad
vascular cerebral de pequefio vaso y la
enfermedad de parkinson, entre otras, pueden
producir un patrén de afectacidn
neuropsicolégica de tipo frontosubcortical muy
semejante al descrito en la HNP.® En caso de la

enfermedad de péarkinson, los pacientes con una
hidrocefalia de presién normal presentan signos
parkinsonianos (facies inexpresiva, hipofonesis,
temblor, bradicinesia, disinergias y rigidez
muscular). Estos sintomas suelen responder mal
a la administracién de la levodopa (L-Dopa). En
estos casos, probablemente el parkinsonismo es
secundario a la hidrocefalia.®® Segun varios
estudios realizados sobre el tema, el
parkinsonismo representa una forma clinica rara
de aparicion de este tipo de hidrocefalia, por tal
motivo se propone exponer un caso clinico con
estas caracteristicas.

Se presenta el caso con el objetivo de describir
las caracteristicas clinicas, de neuromonitoreo y
tratamiento quirdrgico de un paciente que
presenté una hidrocefalia de presién normal
secundaria a un sindrome parkinsoniano.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de 43 afos
de edad, de color de piel negra, de sexo
masculino, sin habitos toéxicos, con antecedentes
de hipertensién arterial. Hacia dos meses habia
sido ingresado en emergencia por presentar un
evento Unico convulsivo de caracter
ténico-clénico generalizado, acompafado de
alteraciones de la marcha, ademds de
alteraciones de esfera psiquica superior e historia
de temblor de reposo localizado en miembros
superiores y mentén, de varios meses de
evolucién segun interrogatorio a familiares. Se
interconsultd con el Servicio de Neurocirugia,
donde se identificé incontinencia urinaria
sumandose a la sintomatologia.

Se decidi6 realizar estudios de neuroimagen e
ingreso hospitalario.

Datos de interés al examen fisico neuroldgico

El paciente se encontraba macrocefalico, vigil,
obedecia 6rdenes simples, con buena capacidad
de respuesta somatica al dolor, pero con
alteracién de integracién con el medio,
desorientacién espacial, trastornos conductuales,
bradipsiquia, bradicinesia. Mantenia fuerza
muscular conservada, sin evidencia de atrofia
muscular, se observé evidente hipertonia con
signo de la rueda dentada. Se observé marcha
con dificultad, con aumento del nivel de la base
de sustentacién y con ligera inclinacién hacia
adelante, acompafiada de temblor de reposo
localizado en miembros superiores y region
mentoniana, trastorno esfinteriano vesical. El
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examen cardiorrespiratorio no mostré o VIH: no reactiva.
alteraciones. o VDRL: no reactiva.

, . . R o Grupo y factor: no reactiva
No presento lesiones cutaneas ni infiltrado en

tejido celular subcutaneo. Como impresién diagndstica se mostrd

. - . hidrocefalia normotensiva del adulto.
En los resultados de diagnostico por imagen el

electrocardiograma mostré ritmo sinusal, la
radiografia de tdérax no mostrdé lesiones
pleuropulmonares. La tomografia axial
computarizada (TAC) multicorte de craneo reveld
dilatacién del sistema ventricular supra e
infratentorial con indice de Evans de 0.42, con
mediciones frontales y parietales, ademas de
presencia de cuernos temporales con didmetro
de 0.25 cm, con Ill ventriculo de 1 cm, se
evidenci6 atrofia cortical en cisura de Silvio con
exacerbacién de esta, no hubo flujo
transependimario.

El paciente se ingresé en sala de neurocirugia,
con tratamiento con un inhibidor de la enzima
amilasa carbdnica, la acetazolamida 750 mg
diarios con el objetivo de disminuir la secrecién
de liquido cefalorraquideo, se realizé puncién
lumbar con manometria para la medicién de la
presion de liquido cefalorraquideo, ademas de
pruebas dindmicas y el tap test que resulté
satisfactorio para la colocacién de una derivacion
ventriculo peritoneal de forma definitiva.

Se continué con la preparacién prequirdrgica y se
realizé procedimiento quirlrgico de derivacién
ventriculo peritoneal con utilizacién de
neuromonitoreo de la presién intracraneal
transoperatorio y colocacién de un catéter
regulado por presién con rango medio entre 80 y
120 cmH20. Donde se muestra el valor de la
medicién de la presién intracraneal y una
morfologia de onda adecuada y un valor entre
parametros normales, esto se realizé mediante la
utilizacion de un catéter interventricular,

Los exdmenes hemoquimicos indicados no
evidenciaron indicios de enfermedad que
impidiera tratamiento neuroquirdrgico electivo.

Exdmenes de laboratorio:

o Hematocrito: 0.39.
o Leucograma con diferencial: 9x10°/L.
o Creatinina: 95 mmol/I.

» Acido drico: 249 mmol/l. colocado por técnica de ventriculostomia
o TGP: 13 U/L. acoplado a un transductor eléctrico conectado a
o TGO: 9 U/L. un monitor tipo Doctus IV. (Fig 1).

T s

Fig1. Utilizacion de neuromonitoreo de la presion intracraneal transoperatorio

El paciente tuvo una estadia hospitalaria de 7 DISCUSION

dias sin complicaciones inmediatas ni tardias,

con estudio de neuroimagen secuencial a las 72 Se estima que las demencias afectardn a 81
horas con cumplimiento de esquema antibidtico  millones de personas en el mundo para el 2040 y
por dicho tiempo. Se egres6é y se indicd  que la incidencia del sindrome de Hakim Adams
seguimiento mensual por consulta externa. actualmente corresponde al 10 % de las
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demencias. En Estados Unidos la prevalencia es
de 0,2-1,8 cada 100 000 por afio. En Japén, el 1
% de los mayores de 65 afios padece este
sindrome, la prevalencia estimada es de
21.9/100 000 habitantes.®

En diversos estudios epidemioldgicos de base
poblacional se estima que la incidencia de
hidrocefalia de presiéon normal (HPN) varia entre
0,3 a 3 % en pacientes mayores de 61 afios.
Existe evidencia de un aumento significativo en
incidencia de HPN con la edad: entre los mayores
de 80 afios fue del 5,9 %. Si se analizan los
resultados de mas de 7,5 millones de
aplicaciones para cuidado en Alemania, los
autores explicaron la incidencia de HPN 1.36:
100,000 por afio.”

Se observo cierta tendencia al desarrollo de HPN
entre los parientes cercanos de algunos
pacientes. Algunos autores relacionan la HPN con
los trastornos autoinmunes, como los trastornos
sistémicos del tejido conectivo, las vasculitis, e
incluso, el sindrome de fatiga crénica, aunque los
mecanismos de vinculacién no se han definido
actualmente.® En los Ultimos afios, los datos
clasicos sobre las vias de intercambio de LCR
fueron agregados por vasos linfaticos cerebrales
recientemente descubiertos ® y la descripcién
del llamado sistema glinfatico del cerebro, asi
como la comunicacién entre los compartimentos
de liquido intersticial cerebroespinal e
intracerebral con un clave papel de las
acuaporinas de los astrocitos en la
glinfodindmica cerebral.’® Recientemente se ha
probado que el drenaje linfatico del cerebro se
efectla a los ganglios linfaticos cervicales.%V
Nuevos datos indican la presencia de flujo de
fluido traslacional a través de los canales de
acuaporinas de las células del sistema linfatico,
lo que permite la utilizacién de una cantidad
significativa de beta-amiloide.®?

Recientemente, varios investigadores han estado
considerando la HPN como una enfermedad
neurodegenerativa potencialmente reversible. Es
probable que el efecto positivo aportado por las
operaciones de derivacion de LCR también esté
relacionado con la mejor excreciéon de
beta-amiloide del cerebro a través del sistema
ventricular, lo que puede tener un efecto
beneficioso sobre el funcionamiento del sistema
nervioso central. En las descripciones originales,
Hakim y cols.*?) enfatizaron que la
ventriculomegalia es el elemento central en el
sindrome clinico debido al efecto de la presiéon
hidraulica. La explicacién se basa en la ley de la

hidrodindmica de Pascal, segun la cual la fuerza
ejercida por el LCR sobre las paredes de los
ventriculos es igual al producto de la presiéon del
fluido por el area de la pared. La fuerza ejercida
sobre los ventriculos se transmite de forma
centrifuga, comprimiendo el cerebro y elevando
la presién a través del parénquima cerebral, es
decir, la diferencia entre la presion ventricular y
la presién sobre la convexidad cerebral. El
resultado es una disminucién global de la
perfusién cerebral por la presién centrifuga a
través del parénquima cerebral, dado que la
mayor parte del flujo sanguineo cerebral arterial
(FSC) es centripeto, es decir, desde el espacio
subaracnoideo hacia el centro del cerebro.*?

La HPN se caracteriza por un desarrollo gradual
de la triada clasica de Hakim Adams: trastornos
de la marcha, demencia e incontinencia urinaria,
sin embargo, el cuadro clasico, descrito en 1965,
se observa solo en la mitad de los casos. En la
mayoria de los pacientes, la alteracion de la
marcha es el primer sintoma, luego se produce
demencia y mas tarde, se unen los trastornos de
incontinencia urinaria. Es posible una fluctuacién
en la gravedad de los sintomas, aunque no es
tipica en la HPN. Otras enfermedades, que
ocurren con frecuencia en comorbilidad con este
padecimiento son la diabetes mellitus y el
alcoholismo. En el caso de la demencia, los
pacientes se caracterizan por la presencia de
trastorno cognitivo y desorientaciéon (mas en el
tiempo o en el espacio). En algunos casos raros,
se registraron las alucinaciones y la mania.** De
acuerdo con las pautas internacionales, se deben
emplear las siguientes caracteristicas de imagen
clave para el diagndstico de HPN: dilatacién
ventricular con indice de Evans> 0.3, cuernos
temporales agrandados de los ventriculos
laterales que no se deben completamente a la
atrofia del hipocampo; angulo calloso de 40 ° o
mas, cambios en la sefial periventricular en la
tomografia axial computarizada y la resonancia
magnética nuclear debido a la alteracion del
contenido de agua en el cerebro y no totalmente
atribuible a cambios isquémicos microvasculares
o desmielinizacion.

Las pautas japonesas para el diagndstico de HPN
no consideraron los cambios periventriculares
como relevantes para el diagndstico, pero
incluyen otras dos caracteristicas de imagen:
estrechamiento de los surcos y espacios
subaracnoideos sobre la alta convexidad y la
superficie de la linea media del cerebro y cisuras
de Silvio agrandadas y cisternas basales.** En
2017, Anderson y cols.*® evaluaron las guias
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mencionadas y encontraron notables
discrepancias entre estas y los neurélogos.

En general, el autor de esta investigacidn afirma
que las guias japonesas tenian mayor
concordancia con las de los profesionales. Esta
razén puede explicarse, en parte, por la falta de
especificidad comparativa que marcan las Guias
Internacionales. Ni los criterios radiolégicos ni
clinicos son lo suficientemente particulares, para
realizar el diagndéstico con la presencia de un
solo un sintoma de la triada clasica, mientras que
al menos dos son necesarios segln las
directrices japonesas. Ademas, este estudio
enfatizé la necesidad de revisar las guias
actuales para producir un sistema de diagndstico
comun y mas objetivo.

Como limitaciones de la investigacién se pueden
considerar la falta de evidencia cientifica
nacional e internacional en cuanto a esta forma
de presentacidn, restringiendo la comparacién
con este caso.

La hidrocefalia de presién normal es una
patologia poco frecuente en la préctica
neuroquirldrgica. Con frecuencia es mal
diagnosticada confundiéndose con enfermedades
frecuentes en el anciano como la demencia senil
vascular o la enfermedad de Alzheimer. En este
caso este padecimiento se presenta como una
enfermedad de parkinson ademas del sindrome
Hakim Adams caracteristico, donde se realiza
derivacion ventriculo peritoneal con
neuromonitoreo para mejora el cuadro
neuroldgico.

El aporte de este trabajo radica en evidenciar la
importancia del conocimiento de las bases
clinicas e imagenolégicas para lograr un
diagndstico correcto y oportuno para realizar
intervencién quirdrgica temprana y de esta
manera lograr una mejor calidad de vida de los
pacientes.
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