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El sindrome de hidrocéfalo de baja presion o de presion normal obtuvo,
en los altimos afios, real ubicacién en la inquietud de los médicos 4 9,19, 11,
También ha abierto una expectativa sobre un cuadro demencial cuya carac-
teristica primordial es su reversibilidad 4.

El sindrome clinico de hidrocéfalo con presion normal de liquido cefalor-
raquideo tiene como sintomas fundamentales cambios mentales y alteraciones
en la marcha. Generalmente los trastornos mentales son los primeros en
aparecer, aunque esto no es invariable. La iniciacién de la enfermedad es
solapada; disminuye la espontaneidad, se aprecia una apatia y luego comien-
zan los olvidos para los hechos recientes. Paulatinamente se observa una
disminuciéon en los procesos mentales del paciente, con trastornos de la
palavra y de la escritura, del dibujo y de la copia. Los frastornos en la
marcha se caracterizan por un enlentecimiento y pasos inseguros, que han
sido dudosamente definidos como apraxia de la marcha; se observa hiperre-
flexia, ocasionalmente reflejos de prensiéon forzada, chupeteo ,incontinencia
urinaria y nistagmus4 6. 23,29, Se ha relacionado este sindrome a la exis-
tencia previa de causas capaces de modificar, en alguna forma, la dinamica
del liquido cefalorraquideo: traumatismos, hemorragias cerebromeningeas,
infecciones, tumores y malformaciones 2. 7, 9, 17, 25,

Interpretacion fisio-patolégica — En el afo 1964 Hakim 10 describié el
sindrome clinico de hidrocefalia con presién de liquido cefalorragquideo nor-
mal, y dié su interpretacion fisio-patologica segin la cual dicho sindrome se
produciria por el desequilibrio hidrodindmico entre la presion del liquido
cefalorragquideo y la presion del sistema vascular. Las venas intracraneanas
actuan como un sistema abierto, ya que su volumne sanguineo varia a
través de un libre intercambio con la sangre venosa sistémica, EIl liquido
cefalorraquideo actiia como un sistema cerrado, debido a su circulaciéon res-
tringida y unidireccional hacia las vellosidades aracnoideas, y esta abierto a
la sangre venosa sistémica sélo a través del sistema venoso intracraneano.

Debido a la naturaleza visco-elastica del tejido cerebral, la presién del
liquido cefalorraquideo no se transmite uniformemente hacia el sistema venoso
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del parénquima cerebral. La accion mecanica de cada sistema a través de
dicho parénquima, no se hace por presidén, sino por transmision de lineas
de fuerza. La fuerza efectiva de la expansion dentro de los ventriculos no
es equivalente s6lo a la presion ventricular, sino que es producto de la
superficie o area ventricular y la presién. Asimismo, la fuerza opuesta ejer-
cida por el sistema venoso es producto del promedio de la presién venosa y
el area efectiva de la venas dehtro del parénquima cerebral.

El efecto de estas dos fuerzas opuestas sobre el tejido cerebral no de-
pende de la suma de las fuerzas que estos dos sistemas ejercen sobre el
cerebro, sino mas bien su efecto se debe al desbalance entre ellas. Si estan
desbalanceadas, el movimiento resultante produce un campo de distorsiéon y
esfuerzo en algunas regiones del tejido cerebral, que inducen a una ingurgi-
tacion o compresion del sistema venoso. Por este mecanismo, el balance
entre las dos fuerzas puede mantenerse con cualquier valor de la presion
del liquido cefalorraquideo.

El aumento del volumen ventricular produce un colapso progresivo de
las venas, especialmente de aquellas que estan mas cerca de esta cavidad;
este colapso reduce la circulacién con la consiguiente hipoxia que trae apare-
jado cambios bioquimicos y metabodlicos con pérdida de lipidos y proteinas y,
por supuesto, atrofia.

Las lineas de esfuerzo son concéntricas y principian alrededor de los
ventriculos, propagandose centrifugamente hacia la superficie del cerebro,
de tal forma que su corteza es la Gltima estructura que se complica 3, 6, 8, 19, 24,
Estas lineas de fuerza también son transmitidas al tronco cerebral, y es
posible que en hidrocéfalos con presion normal o alta, los desérdenes de la
marcha atribuidos a una distensién de la fibras superiores del tracto pira-
midal sean también debidas a distorsion del mesencéfalo 27.

Hemos visto que, cuando por cualquier causa aumenta la presiéon del
liquido cefalorraquideo en primera instancia, el tejido cerebral es, por lo
tanto, desplazado debido al desbalance entre las dos fuerzas. El sistema
venoso se colapsa, y esta situaciéon continuard durante el tiempo que la
presion del liquido cefalorraquideo permanezca alta; los ventriculos se agran-
dan en volumen, tanto como el sistema venoso cede en la misma forma, lo
cual corresponde a la fase mecanica del agrandamiento ventricular. La
propagacion de este desbalance produce con el tiempo pérdidas de proteinas
y lipidos y esto permite un empeoramiento en el desbalance, que corresponde
a la fase metabdlica o quimica del hidrocéfalo. Si en este momento supri-
mimos la causa de la hipertension del liquido cefalorraguideo, el sistema
igual continuara desbalanceado por el aumento del area o superficie ventri-
cular que, ain con presion normal del liquido cefalorraquideo, mantiene el
desbalance si suponemos que la fuerza es igual a la presién por su super-
ficie de acciodn.

Reduciendo la presién del liquido cefalorraquideo por debajo del valor
normal, se encuentra un punto en que la fuerza efectiva del sistema del



368 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (SA0 PAULO) VOL. 384, N.» 4, DEZEMBRO, 1976

liquido es menor que la del venoso. Como consecuencia el tejido cerebral
se puede mover de nuevo a su posicion inicial disminuyendo el area ventri-
cular; en este momento se aumentara la presion del liquido cefalorraquideo
a su valor inicial, y el equilibrio persistira. Esto se conseguiria mediante la
implantacion del sistema valvular que funciona con presiéon inferior a la
normal del enfermo 12, 20,28 No es la presion del liquido cefalorraquideo lo
que determina el tamano de los ventriculos, sino la diferencia de las fuerzas
entre los dos sistemas.

Es importante diferenciar con fines practicos el agrandamiento del ven-
triculo como consecuencia de un desbalance hidrodinamico (hidrocéfalo ver-
dadero) y el de los ventriculos como resultado de una atrofia (hidrocéfalo ex-
vacuo), segin conceptos de Hakim, pues en ello estriba la diferencia tera-
péutica y pronéstica. Sin embargo, esta teoria de Hakim sobre la fisio-
patogenia del hidrocéfalo de presion normal, ha encontrado objeciones entre
las que cabe mencionar el trabajo de O. Barini3, quien hace una revisién
exhaustiva sobre los mecanismos fisicos que diversos autores han conside-
rado sobre el particular.

Mientras que el hidrocéfalo de presiéon normal implicaria un proceso
reversible, la atrofia es irreversible, y el resultado es la pérdida de tejido
cerebral. Dentro de estos procesos se incluyen el envejecimiento, los cam-
bios metaboélicos, reacciones enzimaticas, infecciones virales, enfermedades de
Alzheimer, Pick, Jacob-Creutzfeldt, corea de Huntington, paralisis general
de origen sifilitico.

Métodos de diagnéstico — Comentaremos unicamente aquellos estudios
complementarios que son de valor para el diagnédstico de hidrocéfalo con
presion de liquido cefalorraquideo normal.

Neumoencefalografia. — Demuestra un agrandamiento del sistema ven-
tricular, especialmente en los cuernos frontales y por poco o ningin aire
en los espacios subaracnoideos, por arriba de las cisternas basales. El
angulo del cuerpo calloso, en términos generales, se encuentra préoximo a
los 120016, 26, Algunos enfermos, despuées de la neumoencefalografia pue-
den empeorar sus sintomas.

Puncién lumbar — Una de las condiciones fundamentales para afirmar
este sindrome es que la tensién del liquido cefalorraquideo, en decubito la-
teral, no sobrepase los 16 cm. de agua. El examen citoquimico del liquido
cefalorraquideo debe ser normal. La posibilidad que la tensiéon del liquido
se encuentre elevada en presencia de este sindrome debe ser tomada en
cuenta para los primeros estadios de la enfermedad, aunque debiera descar-
tarse completamente esta eventualidad, por el hecho de que, con una tensién
de liquido cefalorraquideo elevada, no hay sintomas caracteristicos de esta
enfermedad. Se ha descripto que la extraccion del liquido cefalorraquideo
en cantidad de 10 a 20 cm diariamente, produce notoria mejoria en algunos
de los paciente, al menos por algunas horas; sin embargo, dada la subjetividad
de este método, no nos parece del todo fiable.
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Cisternografia isotépica — Este método revela actividad ventricular per-
sistente por méas de 24 a 48 horas, con poca o ninguna captacién en cor-
teza 13,18, En nuestros enfermos se realiz6 también electroencefalograma,
cuyo patron fué una desorganizacién generalizada, inespecifica.

CASUISTICA

Durante el transcurso de 3 afios hemos podido seleccionar y operar 10 pacientes
que configuraban un sindrome de hidrocéfalo de baja presiébn tanto de un punto
de vista clinico como por sus exdmenes complementarios. Con el objeto de facilitar
la comprensién de nuestros casos, realizamos los cuadros demostrativos de los hechos
més prominentes.

Caso Sexo Etiologia Tiempo de
evolucion
1 M Traumatismo 24 meses
2 M Hemorragia cerebromeningea 3 meses
3 M Traumatismo 10 meses
4 M Tumor cerebral benigno 10 meses
5 M Traumatismo 26 meses
6 M Traumatismo 4 meses
7 M Traumatismo 6 meses
8 M Traumatismo 18 meses
9 M Traumatismo 20 meses
10 F Trombosis 6 meses
Tabla 1! — Sexo, etiologia y tiempo de evolucidn en los 10 casos,
Caso Operacién VAalvula Resultados
1 V.H. L.L. favorable *
2 V.P. L. favorable *
3 V.P. L. sin cambios
4 V.P. L. favorable *
5 V.H. L.L. favorable *
6 V.H. L.L. fallecido
7 V.H. L.L. favorable *
8 V.H. L.L. sin cambios
9 V.H. L.L. sin cambios
10 V.H. L.L. favorable *

Tabla 2 — Resultados terapéuticos: V.P, = wvdlvula de Pudens; V.H, = wvdlvula
de Holter; L, = low; L.L. = low low; * favorable = mejoria de un
50% de los stntomas prominentes.
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COMENTARIOS

Nuestros 10 enfermos presentaron las caracteristicas clinicas descriptas
en este sindrome, y un patréon comun en todos los estudios complementarios
realizados (neumoencefalografia, cisternografia radioisotdépica y examen del
liquido cefalorraquideo). Debemos mencionar asimismo que estos 10 enfer-
mos fueron seleccionados de un total de 21 enfermos que presentaban las
caracteristicas clinicas del sindrome.
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Gnrifico 1 — Sintomas nrominentes en los 10 casos,

Los estudios complementarios en los 11 restantes no conformaron un
diagnostico definitivamente claro. Por lo tanto, del grupo inicial, 11 pa-
cientes fuergn excluidos. Esta mencion resulta importante por el hecho
de que si fué realizado el diagnoéstico clinico y complementario de sindrome
de hidrocéfalo de presion normal, solamente el 50% de nuestros pacientes
se vié favorecido por la colocaciéon de una valvula de baja presion.

La primera pregunta que nos hacemos es: porqué no mejoraron todos
nuestros enfermos, ya que el diagnéstico de hidrocéfalo de baja presion es
indudable, por lo menos con los elementos actuales? La respuesta que nos
surge es que no todos ellos configuraron la misma entidad clinica.
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La segunda pregunta: si no se trata de la misma enfermedad, que es?
Consideramos que el hidrocéfalo de presién normal es un sindrome y que
varias causas pueden llevar al mismo hecho clinico. La mejoria observada
en aproximadamente el 50% de los pacientes seria para aquellos en los que
se resuelve una causa mecanica. El otro 50% que no se ve beneficiado con
esta terapéutica, debe ser de enfermedades del grupo degenerativo que no
somos capaces de diagnosticar adecuadamente y, por lo tanto, no tienen
razén de beneficiarse con el tratamiento quirdrgico.

Una tercera pregunta surge: como diferenciar un grupo del otro? La-
mentablemente a la luz de los conocimientos actuales, tanto clinicos como
radiologicos, no es posible llegar a esa diferenciacion. Se podria sugerir la
biopsia cerebral previa a la implantacion o no de la valcula; pero todos
nosotros conocemos las dificultades de la biopsia cerebral, que no siempre
se realiza en un sitio adecuado. Por lo tanto, consideramos en definitiva
que lo azaroso de la biopsia cerebral descoloca a ésta como elemento diag-
néstico definitorio.

Sin embargo, teniendo en cuenta que, de los enfermos adecuadamente
estudiados y diagnosticados que fueron operados mejora un 30%, debemos
correr el riesgo y colocar una valvula a todos los que llenan las caracteris-
ticas clinicas y complementarias de este sindrome, a pesar de que sabemos
de antemano que el 509 de ellos no tendra beneficio con la operacion. Por
otra parte, desaconsejamos toda intervenciéon quirargica en aquellos en-
fermos que no reunen todas las condiciones clinicas y complementarias de
este sindrome.

RESUMEN

Se analizan las condiciones fisiopatologicas del sindrome de hidrocéfalo
de presion normal. De un grupo de 21 pacientes con sintomatologia clinica
correspondiente a esta entidad, se seleccionan 10 que presentan un diagnés-
tico clinico, radiolégico y cisternografico indudable de la entidad en estudio.
Se observo que, a pesar de esta seleccion solamente un 50% de ellos se vid
beneficiado con la colocacion de una valvula de baja presion. Surge entonces
la hipotésis de que este cuadro es un sindrome multicausal; que por un
proceso fisiopatogenico comin produce un cuadro clinico, radiolégico y cister-
nografico similar y que serian beneficiados tunicamente aquel'os enfermos en
los que se soluciona el problema mecanico.

SUMMARY

Considerations on low pressure hydrocephalus

The physiopathological conditions of the normal pressure hydrocephalus
syndrome are analysed. Within a group of 21 patients with clinical sinto-
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mathology pertaining this entity, only were 10 selected with a clinical, radio-
logical and cisternografic indubitable diagnosis. It has been noticed that
in spite of the stricked selection only a 50% of them have been beneficed
by the application of a low pressure valve. Then, the hypothesis that the
disease is a multicausal syndrome appears, which by an identical physio-
pathologic process produces or exhibits a similar clinical, radiological and
cisternographic picture. Only those patients on whom the mechanical pro-
blem is solved would be beneficed by neurosurgery.
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