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El sindrome de hidrocefalia oculta sintomatica normotensa
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Se hace una revisién de los aspectos clinico, radioldgico y cisternografico del sindrome de hidrocefalia oculta,
sintomadtica normotensa: los estudios realizados por nosotros presentan dos casos que recibieron este diagndstico.
La etiologia, patogenia y tratamiento son también expuestos, destacdndose la mejoria notable que se

ventriculoatrial, lo cual parece correlacionarse con cerebral.

SINONIMIA
Este sindrome también es conocido con los
nombres de: “hidrocefalia a presién normal” e
“hidrocefalia a baja presion”.

HISTORIA

El término hidrocefalia fue usado desde la
antigiiedad para sefalar la presencia de agua,
que se coleccionaba gradualmente y se
almacenaba en la cabeza, sin que en esa época
pudiera precisarse donde y poiqué esto ocurria.!

Actualmente ese término se refiere a la
distensién de los ventriculos cerebrales,
generalmente, como resultado de la obs-
traccién en alguna parte de la zona por donde

circula el liquido cefalorraquideo. La
hidrocefalia oculta es aquella en la cual el
aumento de tamafio de los ventriculos
cerebrales lia ocurrido después del cierre de las
suturas craneales, y por consiguiente el
perimetro del craneo permanece de tamarfio
normal.

Desde 1928. C. lia j(ley habia sefialado la
relacién existente entre el sangramiento
subaracnoideo y el desarrollo siguiente de
hidrocefalia.®’> En 1956 Foltz y Wardi
reportan sobre hidrocefalia comunicante
debida a sangramiento subaracnoideo, des-
cribiendo la sintomatologia de la misma, que
corresponde en muchos aspectos a la del
sindrome que nos ocupa, y sefalaron la
curacion de la misma, mediante operaciones
derivativas del L.C.R.,

lomastoidea. Asimismo, describen la anatomia

tipo ventricu-

patolégica de sus casos, que coinciden con
algunos de los tipos sefialados en el sindrome
que estudiamos, y describen conjuntamente
con la mejoria clinica posoperatoria. una
reduccién del volumen de los ventriculos
cerebrales.
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En 1964 Hakim'publica sus
observaciones sobre la presién del L.C.R. y
un sindrome hidrocefa- lico en el adulto
con presiéon normal en el L.C.R. Sin
embargo no es hasta 1965 en que Adams,
Hakim y colaboradores® y Hakim y Adams,?
publican sus trabajos, esta entidad comienza
a llamar el interés de los especializados en la
materia, y a pesar de los pocos casos, con que
inicialmente se establece el sindrome (tres
casos en el trabajo citado de Adamsy Hakim),
dada su trascendencia clinica, ya que como
ellos sefnalan, “se trata de una forma de
demencia curable”, es que el sindrome ad-
quiere una notable relevancia y a medida que
su conocimiento se extiende, mAas casos van
apareciendo reportados en la literatura.
Sintomatologia (sefialada por Adams
y colaboradores.) 2
—Edad m4s frecuente entre los 60 y 70

anos.
—Ligero defecto de la memoria.
—Lentitud y escasez en el pensamiento y la
accion.
-—Inseguridad en la marcha.
*—Incontinencia urinaria.

—Evolucién lenta en semanas o meses.
—Trastornos mentales:
a) Pérdida de la espontaneidad e ini-
ciativa.
b) Poca concentracién.
¢) Disminucién de la vida interna.

d) Distractibilidad.
e) Pérdida de interés en las cosas.

f) Apatia e inercia intelectual.
—Cefalea ausente (casi siempre).

—Papiledema ausente.
—Ligero nistagmo horizontal.

—Fuerza muscular conservada en las
extremidades.
—PFuncién de las extremidades inferiores
mas tomada que en las superiores.
—Inestabilidad en la actitud de pie, no
dependiente de alteracién cerebelosa.
—Reflejos plantares normales o equivocos
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(hasta el final del proceso).
—No afasia, dispraxia ni agnosia.

INVESTIGACIONES COMPLEMENTARIAS

Liquido  cefalorraquideo: con  presién
normal, nimero de células normal o au-
mentado y proteinas normales o aumentadas.

Electroencefalograma: siempre anormal
(ondas theta o delta difusas, o ambas y
arrastre fético con 5 a 20 estimulos por
segundo).

Ecoencefalograma: puede dar signos in-
directos de dilataciéon ventricular, sin des-
plazamiento de la linea media.

Angiografia cerebral: segin Le May y New,?
“en estos pacientes ella muestra los hallazgos
caracteristicos de hidrocefalia obstructiva”.
Asi mismo podra demostrar una malformaciéon
aneurismatica en alguna de las arterias
cerebrales o una arteria basilar aumentada de
tamafio, que segin Breig!? ha sido responsable
de un sindrome de HOSN, en cuatro casos.

Pneumoencefalografia: es muy mal tolerada
por los pacientes de HOSN, contrariamente a
la forma usual, sin molestias, en que la toleran
los pacientes afectos de hidrocefalia ex-vacuo
(atrofia cerebral). Es uno de los métodos
fundamentales de investigacién para el
diagnéstico. Segin Le May y New® “los
hallazgos incluyeron; a) aumento de tamario de
Ja porcion anterior del ventriculo lateral; b)
angulo del cuerpo calloso de 120° o menos, en
la vista anteroposterior, con el paciente en
posicién supina; ¢) cisterna de la base amplia
con obstruccién abrupta del movimiento del
gas hacia arriba”. Taveras! sefiala que “la
visualizacién del espacio subaracnoideo es de
mayor impot tancia; la presencia de un bloqueo
parcial al paso del L.C.R. desde el agujero de
salida del cuarto ventriculo hasta la superficie
superior (convexidad) de los hemisferios
cerebrales puede ser un factor determinante

en la produccién del sindrome en cuestién”. “Es
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posible que el paso facil del gas hacia la
superficie del cerebro en la convexidad, indica
que no estd presente una hidrocefalia a baja
presiéon”. Asi mismo sefala que debe
inyectarse suficiente aire, en la posicién y con
la técnica adecuada (que él describe), antes de
afirmar que no puede llenarse el espacio
subaracnoideo supratentorial. Finalmente
declara que “la neumoencefalografia no es un
procedimiento fisiolégico y por esta razén la
cisternografia con elementos radiactivos esta
en investigacion como un mejor
procedimiento” en el momento en que escribi

su articulo.

Cisternografia con radioisétopos: este
método de investigacion, logrado en virtud del
vertiginoso desarrollo tecnolégico de las
ultimas décadas, consiste en la inyeccién de
radioisétopos en el L.C.R. de los pacientes
portadores de hidrocefalia, con el fin de seguir
el movimiento de las proteinas del L.C.R. de
éstos y demostrar mediante el registro de las
emisiones gamma de los productos radiactivos
las alteraciones en la produccion, circulacion y
absorcién del L.C.R. Sweet!! en 1953, estudié
por primera vez los componentes del liquido
mediante esta técnica. Atkinson!? en 1962;
Dichirol3-v en 1964 y 1966; James,5 en 1970;
y otros, reportaron los resultados obtenidos en
el diagnéstico de los pacientes portadores de
hidrocefalia. A partir de estas experiencias se
ha acumulado cada vez mds informacién en
este sentido, lo cual ha permitido que en nues-
tro pais, uno de nosotros, iniciara el estudio de
pacientes  hidrocefélicos mediante  la
cisternografia con radioisétopos. El farmaco
utilizado ha sido el Yterbio 169 DTPA con una
vida fisica de 32 dias y biolégica de 96 horas, a
la dosis de 1 mi- licurie. Los estudios fueron
realizados en el servicio de medicina nuclear
del Instituto de Oncologia y Radiobiologia de
la Habana utilizdndose en los registros un
equipo SELO. En la cisternografia con
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radiois6topos, normalmente el producto se
difunde en el L.C.R. de los pacientes al-
canzando las cisternas basales dentro de la
primera hora, las cisternas ambiens y
cuadrigeminal dentro de las primeras 3 horas
después de la inyeccion y difundiéndose por el
espacio subaracnoideo hemisférico dentro de
las primeras 24 horas. En la hidrocefalia
normotensa se produce una inversién en el
fluyjo del L.C.R. en virtud del cual, el
radiofarmaco se difunde en el sistema
ventricular de los pacientes sin difundir a
cisternas basales ni al espacio subaracnoideo
hemisférico, lo cual hace el diagndstico
gammagrafico de esta entidad. En nuestros
casos hemos encontrado este patréon de
difusién (figuras
1 y 2) lo cual coincide con los reportes de la
literatura. La cisternografia con radiois6topos,
correlacionada con los estudios
neurorradiolégicos contrastados, nos brinda
informacién sobre la direccién del flujo del
L.C.R. en estos pacientes, la permeabilidad del
espacio subaracnoideo hemisférico y las vias
remanentes de absorcion, resultan
determinantes en la decisién quirdrgica de
esta entidad.

ETIOLOGIA

La etiologia del HOSN es muy variada. En
multiples casos, detallados en las estadisticas
se senialan como: desconocida;  pos-
sangramiento intracraneal, bien sea espon-
taneo, secundario a la fisura o ruptura de un
aneurisma de los vasos sanguineos in-
tracraneanos, o postraumadtica, que a su vez
pudiera ser determinada por un accidente o
una intervenciéon quirdrgica intracraneal; se
ha sefialado también el quiste parafisial del
tercer ventriculo;2 la elongacién y ectasia de la
arteria basilarl® y otras. Cuando se publican
estadisticas de “hidrocefalia a presién
normal®,!8 se incluyen ecol6gicamente: tumor y
estenosis acueductal, dando un cuadro clinico
tipico del sindrome y también se incluyen

casos de atrofia cerebral (Alzheimer?) lo que
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Fig. L—A) En los primeros 45 minutos se observa en la vista lateral difusién del ra- diofarmaco a
cisterna magna. B) En vista anterior, el radiofdrmaco difunde a regién
cervical alta.

nosotros particularmente estimamos, que no
debe considerarse como posible factor
etioldgico, ya que como veremos mas adelante,
es precisamente con esta entidad, con la que
es de mayor importancia realizar el
diagnéstico diferencial; ya que ella no se
beneficia (y a veces se agrava) con el
tratamiento quirtrgico derivativo.
Igualmente, otros autores- incluyen dentro de
la etiologia del sindrome el factor infeccioso,
sefialando la presencia del mismo en cuadros
posmeningiticos sobre todo en procesos de
curso subagudo.

PATOGENIA

No ha sido aclarada completamente. Hakim.

Adams 'y colaboradores presentaron la

Fig. 2—Vista Lateral: a las 24 horas se observa difusion ., . « ST
del radiofdrmaco al sistema ventri- cular, con ausencia h1p0tes1s llamada de la prensa hidréulica”.

de actividad en el espacio subaracnoideo hemisférico. Inicialmente habria un aumen-
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to de la presién intraventricular, que de-
terminaria un aumento de volumen del
mismo, tras el cual la P1V se normalizaria,
pero que de acuerdo a la ley de Pascal para los
fluidos, ejerceria una fuerza mayor que lo
normal. Asi pues, la fuerza que se ejerce sobre
las paredes de un recipiente elastico que
contiene un liquido, es igual al producto de la
presion del mismo multiplicado por su
volumen: F = PxY. Asi una presién de 150 por
un volumen de 60, dara una fuerza total de 9
000 sobre las paredes del recipiente; pero esa
misma presion de 150 por un volumen de 120,
dard una fuerza de 18 000 sobre las paredes
del recipiente. Esta teoria no esta libre de
objeciones: la pared ventricular no es
homogénea y tiene propiedades -elasticas
probablemente variables, los ventriculos no
son compartimientos cerrados, etc.l® Se lia
observado que la mayor dilatacién ventricular
ocurre a nivel del polo frontal de los
ventriculos laterales; luego la porcién
atrioccipital de los mismos, los cuernos
temporales, el tercer y cuarto ventriculos. La
mayor compresion seria sobre la sustancia
blanca frontal y el cuerpo calloso. Esto
explicaria la frecuencia de los sintomas de las
extremidades inferiores.

En los casos sefialados por Breig™ que eran
debidos a elongacién y ectasia de la arteria
basilar, se comprobd que no habia compresion
y deformidad del tercer ventriculo, suficiente
como para producir la moderada dilatacion del
sisten a ventricular que existia, excepto el
cuarto ventriculo y el acueducto. Aunque la
presiéon del L.C.K. intraventricular fue nor-
mal. la amplitud de las pulsaciones ven-
triculares fue de 2 a -1 veces mayor que lo
normal y por ello pensé que “las pulsaciones
de la arteria basilar ectdsica, trasmitidas al
sistema ventricular tenian un efecto similar al
de un martillo de agua, alterando la salida del

mismo y causando su aumento de volumen, el
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que comprimia el espacio subaracnoideo de la
convexidad cerebral y causaba disminucién en
la reabsorcién del L.C.R. a ese nivel”.

Diagnéstico diferencial

El més importante y primero, es con las
demencias seniles tic causa orgdnica y aun de
la idiopdtica. Ellas en multiples ocasiones las
hemos visto empeorar con ol tratamiento
derivativo. I na relacién magnifica de ellas se
encuentra en el trabajo, tantas veces citado de
Adams, Fisher, Hakim, Ojemann y Sueet.' Las
peculiaridades  diferenciales han  sido
expuestas, sobre todo en los péarrafos
referentes a la  neurorradiologia y

cisternografia con is6topos.

Otras entidades importantes de no con-
fundir con este cuadro son: la encefalopatia de
los hepaticos; la de los enfermos pulmonares
cronicos con hipervapnia; la determinada por
trastornos electroliticos, etcétera.

TRATAMIENTO

Desde la publicacion de Foltz y Ward'' se
demostré6 que estos pacientes mejoran
notablemente, sus sintomas regresan y
vuelven a ser personas utiles que pueden
valerse por si mismos, después de la de-
rivacién ventriculovenosa. Si un paciente asi
tratado, no mejora, debe dudarse de la
exactitud del diagnéstico preoperatorio. El
mecanismo por el cual esta mejoria se produce
esta aclarado. Sin embargo, en estudios
realizados por Greit: y colaboradores,'” pudo
demostrarse que “en los pacientes con HOSN
el riego sanguineo cerebral esta reducido. El
se aumenta después de la instalacion de una
derivacién ventriculoatrial. El aumento del
riego cerebral, parece estar correlacionado con
la mejoria clinica y la disminucién del tamafio
ventricular”.
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SUMMARY

Diaz Tellechea, C. M. et al. The sign of hidden symptomatic normotensive hydrocephalus. Rev. Cub. Med. 13 :
3, 1974.

A review of the clinical, radiological and cisternographieal aspects of the sign of hidden symp- tomatic
normotensive hydrocephalus is made and two cases with this diagnosis are presented. The etiology, pathogeny
and treatment of this entity are also exposed. The remarkable improve- ment attained after the ventriculoatrial
shunt, which seems to correlate with the postoperatory increase of cerebral blood supply, is outlined.

RESUME

Diaz Tellechea, C. M. et al. Syndrome cThydrocéphalie occulte symptomutique normotendue. Rev. Cub. Med. 13
: 3, 1974.

On fait la revisién des aspects diniques, radiologiques, et cy6ternografiques du syndrome d hy- drocéphalie
occulte, symtomatique et normotendue 4 propos de deux cas avec” ce diagnostic. L’étiologie, la patogénie et le
traitement sont exposés, en soulignant les bons résultats obtenus aprés avoir fait la dérivation
ventriculoatriale, ce qui semble étre en rapport avec 1 augmentation du flux sanguineo-cerébral dans la période
postopératoire.

Ma3 TejiBe”ea II. M., h jip. Chmepom ckphtoS ciMiTOMaTiraeccKOMH Hop- MOTeH3HHHOH
riyipoiie<|:aJiillH - liev. Cub. Med. 13: 3, 1974.

ﬁﬁ%BOjuiTCﬂ $HajiH3 KjiuHiigécKHx.pafliio*oriraecKiix h
c

TepHorpa"u - mgecKHX juaHHHX cHHflpoMa cKpeTOB
HOpMOTeH3HOHHOH rHEpoueidiajnffl.Ilpo- BejieHHo HOMH  E3ygeHKe
npe”cTaBJieHO iUByMH cjiygaHMH 3Toro 3a0ojie- BaHHH.
3THO”OrHH,naTOreHe3 H Jienemie titum Tose npe”cTaBJieHH .noE-

~epKHBaeTBCH nojiyqeHHoe y”y”“meime nocjie npoBefleHHH sejiyito”Ho-npeg
BepHow flepnBamm,KOTopoe no bh*hmom HMeeT c¢Bfl3B ¢ noBumeHiieM pnc- Ka
nocjieonepanlHHHHoro BHyTpiiMosroBoro KPOBOH3JIHHHHH .
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