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Retraso del diagnéstico en un paciente con Hakim Adams

Delayed diagnosis in a patient with Hakim Adams
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RESUMEN

La hidrocefalia normotensiva es una patologia caracterizada por alteraciéon en la marcha, incontencia
vesical, déficit cognitivo, hallazgos imagenoldgicos de ventriculomegalia comunicante y, presion
normal de liquido cefalorraquideo.

Por la ambigliedad de sus sintomas y por la falta de criterios imagenoldgicos muy concluyentes es
una patologia de dificil diagndstico inicial; el paciente muchas veces acude a distintos especialistas
por sintomas aislados hasta que se relacionan los mismos y, se deriva el caso a Neurologia /
Neurocirugia.

Se presenta el caso de un paciente de 65 afios que presenté un cuadro de 2 afios de evolucion de
incontinencia urinaria tratado como alteracion de la miccion secundaria a una hiperplasia prostatica
benigna sin mejoria alguna en ese intervalo de tiempo. Luego se agrego al cuadro una alteracion
en la marcha que fue poco valorada por el paciente y su entorno, sin ser conscientes del déficit
cognitivo hasta que se realizé la evaluacién neuropsicoldgica.

Si bien el paciente presentaba la triada clasica que caracteriza a la hidrocefalia de presiéon normal,
no fue hasta dos afios luego del inicio del cuadro que se llegd al diagnéstico y, fue intervenido
quirdrgicamente. Se coloco una valvula de derivacion ventriculo peritoneal de presion media, con la
cual presenté una evolucion favorable y, resolucidn absoluta de los sintomas
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ABSTRACT

Normotensive hydrocephalus is a pathology characterized by impaired gait, bladder incontinence,
cognitive deficit, images findings of communicating ventriculomegaly and normal cerebrospinal fluid
pressure.

Due to the ambiguity of its symptoms and the lack of conclusive images criteria, it is difficult initial
diagnosis pathology; the patient often goes to different specialists for isolated symptoms until they
are related, and the case is referred to Neurology / Neurosurgery.

We present the case of a patient who presented a 2-year history of urinary incontinence treated as
an alteration of urination secondary to a benign prostatic hyperplasia without any improvement in
that time interval. Then a gait disturbance was added to the picture that was poorly valued by the
patient and his environment, without being aware of the cognitive deficit until a neuropsychological
evaluation.

Although the patient presented the classic triad that characterizes normal pressure hydrocephalus, it
was not until two years after the onset of the condition that the diagnosis was reached and underwent
surgery. A peritoneal ventricular shunt of medium pressure was placed, presenting a favorable
evaluation and complete resolution of symptoms.

Keywords: Normotensive hydrocephalus, Classic triad, Cognitive deficit.

INTRODUCCION

La Hidrocefalia de Presion Normal (HPN)
fue descripta en 1965 por un neurocirujano
colombiano llamado Salomén Hakim (1) por
eso se la conoce también como Sindrome
de Hakim Adams. Puede ser secundaria a
procesos inflamatorios que involucran a la
aracnoides, como hemorragia subaracnoidea,
infecciones, traumatismo craneal o no tener un
factor etiolégico identificado, como ocurre en la
mitad de los casos. Estos ultimos se conocen
como hidrocefalia de presion normal idiopatica
(HPNI) (2).

Ocurre con mayor frecuencia en pacientes de
60 a 70 afos y, la prevalencia es cercana a 21,9
cada 100.000 individuos (3).

Sibien no se conoce con exactitud el mecanismo
por el cual ocurre la ventriculomegalia, podria
deberse a una alteracion en la reabsorcion del
liquido cefalorraquideo (LCR), lo cual generaria
un aumento de la presion transmanto, que seria
la ejercida desde el ventriculo a la pared cortical
(2). Esta disminucion de la reabsorcion del LCR
podria deberse a su vez a un aumento de la
resistencia vascular, especificamente a nivel
del seno longitudinal superior, ya que no se
encontraron otros hallazgos histologicos que
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expliquen este fendbmeno (4).

La HPN se caracteriza por una triada clasica
presente en el 50-75% de los casos compuesta
por: alteracién en la marcha, incontinencia
urinaria y déficit cognitivo (5). En el 80-95%
se constata al menos 2 signos de la triada,
generalmente alteracién en la marcha y déficit
cognitivo, y en un 50-75% la incontinencia
urinaria se presenta de manera aislada.

El primer signo en aparecer suele ser el
trastorno de la marcha sin tener una forma
patognomonica de presentarse; puede ser
con un aumento de la base de sustentacion,
dificultad en iniciar la marcha, disminucion en la
frecuencia de los pasos, dificultad en cambiar
de direccion durante el caminar (6).

El trastorno de la marcha suele ser seguido
del déficit cognitivo, que tipicamente se
presenta como una demencia subcortical con
alteracion en la memoria, atencién, apatia y
enlentecimiento motor (7).

Se describe ademas la asociacion con
ciertos trastornos psiquiatricos compatibles
con depresiéon psicética o sintomas de tipo
esquizofrenia (8).
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Estos signos/sintomas podrian deberse a
alteraciones de la sustancia blanca frontal
periventricular (6,9).

Al examen fisico puede haber hiperreflexia,
reflejo plantar cutaneo en extension y signos
extrapiramidales (6,9).

Para la evaluacién imagenoldgica, se cuenta
con la Resonancia y la Tomografia (10). Se
prefiere la primera, sobre todo por ser util
para descartar otras causas que expliquen
los sintomas. Independientemente del método
utilizado, debe medirse el indice de Evans
(distancia mayor en los cuernos frontales
dividido el diametro interno trasverso del craneo
al mismo nivel), considerando valores mayores
a 0,32 compatibles con la HPN.

El diagnéstico se basa en la presencia de:
1. Mas de un sintoma de la triada.

2. Presion de LCR normal (presion de apertura
= 60-240 mm H20 o 4,4-17,6 mmHg) y
buena respuesta clinica al drenaje de LCR.

3. Ventriculomegalia en el estudio
imagenoldgico (Indice de Evans mayor a
3,2)

Es un factor diagnéstico y prondstico importante
a la buena respuesta al tratamiento quirdrgico,
la mejoria clinica luego del drenaje de LCR
por puncion lumbar evacuadora, de hecho, a
pesar de los avances en imagenes, los criterios
clinicos siguen siendo los mas importantes
tanto para el diagnéstico como para la seleccion
de los candidatos a cirugia (11).

El diagnéstico diferencial es dificil ya que a la
edad en la cual generalmente se manifiesta
esta patologia, la superposicion de sintomas
aislados, incluyendo los de la triada, es
frecuente, pudiéndose deber a Neuropatias
periféricas, estenosis de canal, patologias
prostaticas, Parkinson, entre otras.

El Unico tratamiento definitivo que hasta
ahora mostré claros beneficios es la valvula
de derivacion, la mas utilizada, el ventriculo
peritoneal; con la cual se deriva el LCR de la
cavidad ventricular (aumentada) a la cavidad
peritoneal, donde es absorbido (12).
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 65 afios con
incontinencia vesical de 2 afios de evolucion,
tratada inicialmente como hiperplasia prostatica
benigna con tamsulosina sin mejoria alguna
y, 6 meses de alteraciéon en la marcha (pasos
cortos) negando otros sintomas o molestias.
El paciente neg6 percatarse de algun trastorno
cognitivo.

Al examen neuroldgico, el paciente Iucido,
ubicado en tiempo y en espacio, sin déficit motor
ni sensitivo en miembros ni en pares craneales.
Llamaba la atencion la marcha atéxica.

En la tomografia simple de crdneo se observé
una ligera ventriculomegalia tetraventricular,
sin edema transependimario, con surcos
prominentes, indice de Evans: 0,42. Se realiz6
ademas Resonancia Magnética Nuclear (RMN)
(Figuras 1y 2).

Figura 1. RMN corte axial, T2 FLAIR.
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Figura 2. RMN corte axial, T2 FLAIR.

Se realiz6 una evaluacion Neuropsicologica
en la que se constatd un déficit cognitivo leve
(Neuropsi = 92); con alteraciones severa en
la memoria diferida, moderada en la memoria
reciente y, en la fluidez verbal fonoldgica.

Si bien los sintomas urinarios podrian estar
relacionados con la Hiperplasia prostatica
benigna (HPB) se interpretd6 como parte de la
triada clasica de Hakim Adams y a pesar de
no haber sido consciente del déficit cognitivo,
la evaluacion neuropsicologica evidencia la
presencia del mismo.

Se realiz6 una puncion lumbar como prueba
diagnéstica y predictiva; se constaté una
presion de apertura en rango y se procedio al
drenaje de 20 cc de LCR con lo cual el paciente
presenté una mejoria tanto de la marcha
como de la continencia urinaria espaciando el
intervalo de miccion involuntaria.

Se colocd una valvula de derivacion ventriculo
peritoneal (VDVP) luego de la cual el paciente
presenté mejoria en todos los aspectos:
continencia vesical conservada a partir de las
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72 horas post quirurgicas, marcha conservada
a la evaluacion de los 15 dias, evaluacion
neuropsicoldgica sin evidencia de déficit al mes
post quirargico (Neuropsi = 103).

Actualmente, 8 meses luego de la cirugia,
el paciente permanece completamente
asintomatico.

DISCUSION

La hidrocefalia de presién normal es una
patologiaincapacitante para quienes la padecen
(1). Es una de las causas de alteraciones
cognitivas que pueden llegar a la demencia,
con la ventaja de ser reversible una vez hecho
el diagnéstico e impuesto el tratamiento (6,8,9).

La alteracion miccional que puede iniciarse
como urgencia miccional y luego evoluciona
a una incontinencia completa (6,7), genera
una incomodidad social que aisla al paciente
comprometiendo su calidad de vida. Por la edad
de presentacion, este sintoma es muchas veces
considerado secundario a un proceso prostatico
exponiendo al paciente a un tratamiento
prolongado e inadecuado sin mejoria, como
fue el caso presentado, en el cual el paciente
estuvo 2 afios medicado con Tamsulosina, sin
mejoria e incluso con progresion evidente del
sintoma.

El déficit cognitivo puede muchas veces
pasar desapercibido (5-7) como en el caso
presentado; ya sea por su forma insidiosa de
instalarse, por desatencion del entorno, o por
otorgar a la edad los cambios del paciente.
Generalmente se manifiestan como trastornos
de la memoria sobre todo a corto plazo,
ideacion lenta, dificultad para hablar, es decir
dificultad para encontrar la palabra adecuada
y pronunciarla correctamente, pérdida de
interés del entorno, entre otros. La alteracion
en el habla no debe ser afasia, ya que la
presencia de afasia sugiere un origen cortical
y en la HPN los déficits son subcorticales, dato
relevante para el diagndstico diferencial (2,5).
Por lo mencionado, es importante solicitar una
evaluaciéon neuropsicoldgica adecuada con el
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personal idéneo. Asi, como vimos, un paciente
tedricamente sin déficit cognitivo, al ser
evaluado con el Neuropsi, que evalua distintos
aspectos cognitivos como el lenguaje, memoria,
fluidez verbal, calculos, memoria de trabajo,
pensamiento abstracto y funciones motoras,
resulté tener un deterioro cognitivo leve (92
puntos) ; con alteracion en la fluidez verbal
fonoldgica, alteracién severa en la evocacion
diferida, alteracion moderada en la prueba de
memoria visual y alteracion moderada en la
memoria reciente, coincidiendo con los datos
de la literatura.

La evaluacidon neuropsicolégica no solo
sirvi6 como reconocimiento de uno de los
integrantes de la triada clinica y como para
plasmar el mismo como documento legal, sino
que contribuyd a objetivar la mejoria luego del
tratamiento quirurgico. Al paciente se le realiz
la evaluacion al mes de la cirugia mostrando un
funcionamiento cognitivo normal (109 puntos).

CONCLUSION

Como se pudo observar en este caso, que
representdlaevolucionmasprobableyfrecuente,
los sintomas si bien son incapacitantes, son
reversibles, por lo que el conocimiento de la
patologia y sus sintomas por los médicos que
realizan la primera atencién son fundamentales
para una derivacion al especialista correcto y a
tiempo, favoreciendo asi la recuperacion vy, la
calidad de vida de los pacientes.
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