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Resumen

La hidrocefalia cronica del adulto (HCA), o hidro-
cefalia a presion normal, se caracteriza por una alte-
racion de la marcha, una incontinencia de esfinteres
y un deterioro cognitivo progresivo, asociado a una
dilatacion variable del sistema ventricular. El trata-
miento habitual consiste en la colocacion de un sistema
de derivacion de liquido cefalorraquideo (LCR). Dadas
las caracteristicas de los pacientes y el riesgo implicito
de la cirugia, es fundamental realizar un diagnos-
tico correcto del sindrome para detectar a aquellos
pacientes que pueden obtener un mayor beneficio del
tratamiento. La valoracion neuropsicolégica de estos
pacientes puede contribuir, de forma importante, al
diagnostico de la HCA, definiendo el perfil de deterioro
cognitivo caracteristico en estos enfermos. La valora-
cién neuropsicolégica permite, asimismo, determinar la
eficacia del tratamiento quirurgico y ayuda a detectar la
coexistencia de otras causas de demencia. El objetivo de
este estudio es definir el patron de afectacion cognitiva
en pacientes con HCA y presentar el protocolo de valo-
racién clinico, funcional y neuropsicolégico que utiliza-
mos en nuestro centro.

PALABRAS CLAVE: Hidrocefalia cronica del adulto.
Hidrocefalia normotensiva. Deterioro cognitivo. Tests neu-
ropsicologicos. Demencia.

Cognitive impairment in Normal Pressure Hydrocepha-
lus (NPH). A proposal for clinical evaluation protocol.

Summary

Normal pressure hydrocephalus (NPH) is charac-
terized by gait disturbance, urinary incontinence and
dementia, and is associated with variable ventricular
enlargement. The most accepted treatment of NPH is
the placement of a cerebrospinal fluid shunt. Owing
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to the characteristics of the patients and the invasive
nature of the surgical treatment, it is fundamental to
detect those patients who could obtain a greater benefit
from the treatment. Neuropsychological assessment of
these patients could significantly contribute to a better
diagnosis of NPH, determining a cognitive deterioration
profile for these patients, allowing the assessment of
treatment efficacy and helping to detect other additional
causes of dementia. The aim of this study is to describe
the cognitive deterioration profile of NPH patients and
to present the clinical, functional and neuropsychologi-
cal assessment protocol used in our hospital.

KEY WORDS: Adult Chronic Hydrocephalus. Normal
pressure hydrocephalus. Cognitive impairment. Neuropsy-
chological assessment. Dementia.

Introduccion

La Hidrocefalia Créonica del Adulto (HCA) fue original-
mente descrita por Hakim en 1964 con motivo de su tesis
doctoral publicada en la Universidad Javierana de Bogota,
Colombia’'?2, Este sindrome, mas conocido como hidro-
cefalia normotensiva, se caracteriza, en su forma clinica
completa, por la coexistencia de alteraciones de la marcha,
incontinencia de esfinteres y un deterioro cognitivo progre-
sivo. El cuadro se asocia a una dilatacion variable del sis-
tema ventricular y a una presion de liquido cefalorraquideo
(LCR) frecuentemente normal>*. Las formas atipicas e
incompletas son muy frecuentes.

El sindrome puede ser idiopatico o secundario a otras
afecciones cerebrales, como la hemorragia subaracnoidea,
los traumatismos craneoencefalicos, las meningitis, etc. En
ambos casos, el mecanismo fisiopatolégico mas aceptado
es una alteracion de los mecanismos de reabsorcion del
LCR asociado a alteraciones de las propiedades viscoelas-

Abreviaturas. EA: enfermedad de Alzheimer. FAB: Frontal Asses-
sment Battery. FPH: fisuras perihipocampicas. HCA: hidrocefa-
lia cronica del adulto. HDS: HIV Dementia Scale. LCR: liquido
cefalorraquideo. MDRS: Mattis Dementia Rating Scale. MMSE:
Mini Mental State Examination. MPT: Motor Performance Test.
NPH: hidrocefalia de presion normal
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ticas del parénquima enceféalico. El tratamiento habitual
consiste en la colocacion de un sistema de derivacion de
LCR ventriculo-peritoneal o ventriculo-atrial. Cuando el
diagnéstico es correcto, el cuadro clinico mejora de forma
parcial o total. Sin embargo, el porcentaje de pacientes que
mejoran después del tratamiento quirirgico es muy varia-
ble y oscila en las series publicadas entre el 27 y el 96 %
de los casos*7?33376275 Egta variabilidad se debe a diversos
factores, como la inclusion de pacientes con hidrocefalias
de diversa etiologia, la coexistencia de otras causas de
demencia, como la Enfermedad de Alzheimer (EA) o la
demencia vascular’, la implantacion de distintos tipos de
valvulas y sistemas derivativos o la utilizacion de unos
criterios de seleccion de los pacientes poco estrictos y, a
menudo, excesivamente heterogéneos.

Dadas las caracteristicas de estos pacientes (edad
avanzada, factores de riesgo, comorbilidad asociada...)
y el riesgo implicito del tratamiento quirdrgico, es fun-
damental realizar un diagnoéstico adecuado del sindrome
¢ identificar a aquellos pacientes que pueden obtener un
mayor beneficio del tratamiento. Estudios recientes han
demostrado la existencia de una alta prevalencia de Enfer-
medad de Alzheimer (EA) en pacientes con sospecha de
una HCA (casos mixtos)’*%. Estos pacientes con cuadros
mixtos suelen presentar una peor respuesta a la cirugia,
que en ocasiones se limita a una mejoria de la marcha y de
las alteraciones de esfinteres. Por este motivo, la correcta
deteccion de estos casos mixtos es de gran relevancia cli-
nica ya que va a definir en gran parte el pronodstico de las
alteraciones cognitivas, permitiendo al médico informar y
discutir con la familia las expectativas terapéuticas®. La
exploracion neuropsicoldgica puede ayudarnos a distinguir
a los pacientes con una HCA “pura” de los pacientes que
presentan asociada una demencia de tipo cortical, como
ocurre en la EA y en las formas mixtas de HCA'3776,

El objetivo fundamental de este estudio es definir el
patrén de afectacion cognitiva de los pacientes con una
HCA. También pretendemos presentar el protocolo de
valoracion clinico, funcional y neuropsicolégico que utili-
zamos en el servicio de neurocirugia del Hospital Univer-
sitario Vall d’Hebron de Barcelona para el estudio de este
tipo de pacientes.

Caracteristicas del deterioro cognitivo en la HCA

Con frecuencia se ha utilizado el término “demencia”
para describir el deterioro cognitivo asociado a la HCA,
pero la utilizacion de este término no es del todo apropiada.
Muchos enfermos presentan cuadros leves de afectacion
cognitiva que no cumplen con los criterios aceptados de
demencia establecidos en la version IV del Manual Diag-
nostico y Estadistico de los Trastornos Mentales (DSM
1V)32176 El deterioro psicologico en estos enfermos se

310

Neurocirugia
2008; 19:309-321

¥
A

B D

ﬁﬁ/{onﬁ F?,&mdﬁb b ,?m,

Figura 1. Copia de los pentagonos del Mini Mental
(MMSE) y escritura de un paciente con hidrocefalia cro-
nica del adulto. En A y C, antes de la colocacion de un
sistema de derivacion de liquido cefalorraquideo. En B y
D, 6 meses después del tratamiento quirurgico.

caracteriza por alteraciones tanto cognitivas como con-
ductuales. El deterioro neuropsicologico suele debutar
con una afectacion de la memoria, con dificultades para
recordar hechos recientes, y una alteracion de la atencion-
concentracion. A medida que va avanzando la enfermedad,
se produce un empeoramiento progresivo de la memoria,
que puede asociarse a episodios de fabulacion (ver glosario
en el anexo). Posteriormente se afiaden otros déficits, como
el enlentecimiento en la velocidad de procesamiento de
la informacion, la alteracion de las funciones ejecutivas,
la incapacidad para manipular los conocimientos adquiri-
dos, la desorientacion temporal y espacial, la micrografia
y el deterioro de las habilidades visuoconstructivas y
visuoespaciales'® (Figura 1). El déficit cognitivo de
estos enfermos corresponde a un patron de afectacion de
tipo fronto-subcortical, que ocurre en ausencia de signos
de afasia, apraxia o agnosia, caracteristicas tipicas de la
disfuncion cerebral de tipo cortical'>!#307276 Cuando éstos
ocurren, suelen ser secundarios a un déficit de atencion y
suelen desaparecer parcialmente después de la colocacion
de una valvula. Si persisten o empeoran después de la inter-
vencion quirtirgica, debera sospecharse la presencia de una
demencia de tipo cortical concomitante.

A nivel conductual puede aparecer una disminucion
de la espontaneidad o de la iniciativa, una falta de interés
por las actividades habituales y apatia e indiferencia hacia
el medio, que en casos avanzados pueden llegar a sumir
al enfermo en un estado de minima conciencia o mutismo
acinético'>”®. Con menor frecuencia, también pueden
observarse conductas de tipo agresivo u hostil'>3%7¢,

Algunos autores han descrito sintomas psiquidtricos
que suelen ser poco frecuentes y pueden dificultar el diag-
noéstico de HCA, como la depresion, la ansiedad, la psicosis
paranoide o los trastornos obsesivo compulsivos'84833:56,
Cuando esta sintomatologia aparece en un paciente mayor,
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asociada a un deterioro cognitivo y a una alteracion de
la marcha, deberia descartarse siempre el diagnodstico de
HCA?*. Larsson y cols.* estudiaron a 72 pacientes con
HCA de diversa ectiologia, y observaron que todos los
pacientes mostraban alguno de los sintomas neuropsi-
quiatricos descritos por Lindqvist y Malmgren***, siendo
los mas frecuentes: 1) el “Trastorno Asteno-Emocional”,
en el que predomina una alteracion de la atencion y de la
concentracion, 2) el “Trastorno Emotivo-Motivacional”,
que se caracteriza por una disminucién de la motivacion,
aplanamiento emocional e indiferencia hacia el medio y
3) el “Trastorno asociado a Somnolencia-Sopor-Coma”,
en el que se observa una disminucion del nivel de vigilan-
cia**% 7 Después de la intervencion quirurgica, el 78% de
los pacientes de este estudio mostraron una mejoria signifi-
cativa de estos sintomas*’.

.Qué cambios cognitivos podemos esperar después del
tratamiento en los pacientes con una HCA?

Los cambios postquirtrgicos mas significativos después
de la colocacion de un sistema de derivacion de LCR se han
observado en la marcha y en el control de esfinteres® 2%,
El grado de mejoria en la funcion cognitiva suele ser menor
y ocurre de forma mas lenta**®'. Sin embargo, actualmente
siguen existiendo controversias acerca de la magnitud de
los cambios esperables en las funciones cognitivas des-
pués de la intervencion quirtrgica. En diferentes series,
se han descrito mejorias entre el 0 - 67% de los pacien-
tes”18:3038.52.57.6167.7172 T 3 memoria verbal diferida y las
funciones ejecutivas son los dos dominios cognitivos que
mejoran con mayor frecuencia'®!’. En el estudio de Dui-
nkerke y cols.'®, el 80% de los pacientes mejord en tareas
de aprendizaje verbal, mientras que el 50% lo hizo en
pruebas de funciones ejecutivas. Otros estudios han mos-
trado mejorias significativas en la atencion, concentracion,
memoria verbal y no verbal, velocidad motora, habilidades
aritméticas, lenguaje y habilidades comunicativas, habili-
dades espaciales y constructivas*-"°. Por el contrario, en un
estudio prospectivo de 151 pacientes con HCA, Marmarou
y cols.>? objetivaron cambios significativos en un inico test
neuropsicologico (memoria verbal a largo plazo) después
de la realizacion de un drenaje lumbar externo. Una critica
importante a este trabajo es la utilizacion de instrumentos
de evaluacion neuropsicologica inapropiados para detectar
los cambios neurocognitivos que se producen en estos
enfermos'. También hay que considerar que la mejoria cli-
nica después de un drenaje externo diagnoéstico es, cuando
ocurre, limitada.

Segun algunos autores, la mejoria de los déficits
cognitivos estaria relacionada con una mejoria en el sis-
tema de activacion (arousal) cerebral, a un decremento de
la somnolencia diurna y a un aumento de la iniciativa'*7.
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En el estudio de Tullberg y cols.” la mejoria de estos sin-
tomas se relacionaba con un aumento del flujo sanguineo
cerebral en el tdlamo, en el hipocampo y en el cortex de
asociacion frontal. Este aumento del flujo es probable-
mente secundario a los cambios producidos en el sistema
activador reticular ascendente.

Algunos autores han sugerido que la mejoria post-
quirargica esta influenciada por la extension de la afecta-
cion cognitiva previa a la intervencion. Thomas y cols.”
observaron que los pacientes con mejores puntuaciones en
las pruebas de memoria verbal inmediata y diferida de la
escala de memoria de Weschler” y/o mejores resultados en
el aprendizaje y evocacion de una lista de palabras, pre-
sentaban una mayor probabilidad de mejorar después de la
colocacion de una valvula.

Segtn Iddon y cols. el deterioro cognitivo de los pa-
cientes con HCA no es del todo reversible®®. A medida
que aumenta el tiempo de evolucion del proceso, el dafio
cerebral puede extenderse hasta afectar a la sustancia
blanca subcortical y a la sustancia gris cortical, causando
una alteracion grave de la funcion mental. En un subgrupo
de pacientes con HCA, estos autores observaron mejo-
rias postquirtrgicas significativas en escalas globales de
demencia, pero no observaron cambios en los tests neu-
ropsicologicos sensibles a la afectacion del 16bulo frontal,
concluyendo que la alteracion de estos circuitos persiste
después del tratamiento quirargico®®.

Coexistencia con otras demencias. El problema de los
casos mixtos

En un paciente de edad avanzada con deterioro
cognitivo y aumento de tamafo del sistema ventricular
puede resultar dificil distinguir entre una HCA y una
atrofia cerebral secundaria a la Enfermedad de Alzheimer
(EA). Por otra parte, diversos autores han demostrado una
alta prevalencia de EA en pacientes con sospecha de una
HCA?%. Golomb y cols.* realizaron biopsias corticales
en 56 pacientes con diagnostico de HCA que fueron inter-
venidos quirurgicamente mediante la colocacion de un
sistema de derivacion de LCR. El 41% de estos enfermos
presentaba placas neuriticas caracteristicas de la EA. En
los pacientes que presentan un mayor grado de demencia
(puntuacion en la escala GDS® mayor o igual a 6), la preva-
lencia de la EA puede incrementarse hasta un 75%?2. En el
estudio de Savolainen y cols.®, los pacientes con una HCA
y biopsia cerebral positiva para la EA presentaban peores
resultados postquirargicos que los pacientes diagnostica-
dos tinicamente de HCA. Los pacientes que presentan estos
cuadros mixtos pueden mejorar de forma significativa la
marcha y el control de esfinteres, pero no suelen mejorar
de forma significativa en las pruebas psicométricas 2%7!.

Otra causa frecuente de demencia en pacientes de
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mmHg

Figura 2. Imagen de RM de una paciente con una HCA (Indice de Evans =

6 minutos

0,33), sin factores de riesgo de enfermedad

cerebrovascular, en el que se observan hiperintensidades periventriculares y en sustancia blanca subcortical (flechas).
Esta paciente presentaba alteraciones de la marcha que no habian respondido al tratamiento con L-Dopa, alteraciones
cognitivas, cambio de cardacter e incontinencia urinaria y fecal. En el registro grdfico de la presion intracraneal (PIC) se
detectaron ondas B de alta (> 10 mmHg) y baja amplitud (< 10 mmHg) en un 73% del trazado.

edad avanzada es la enfermedad cerebrovascular. En la
enfermedad de Binswanger se observa una afectacion de
la sustancia blanca subcortical periventricular (leucoaraio-
sis), que se asocia a fendémenos de isquemia cronica y que
produce un cuadro de demencia muy similar a la observada
en la HCA' (Figura 2). La dificultad para realizar un
diagnostico diferencial entre ambas patologias aumenta,
si consideramos que muchos de estos pacientes pueden
presentar una asociacion de ambas entidades. Boon y cols.’
establecieron incluso una teoria patogénica segun la cual la
alteracion de las propiedades viscoelasticas del parénquima
cerebral, junto con la alteracion de la dindmica del LCR
podrian ser la causa de la dilatacion ventricular observada
en la HCA.

Por tanto, la coexistencia de varios procesos en un
mismo paciente incrementa la posibilidad de encontrar
casos en los que el deterioro cognitivo tenga un origen
multiple. Sin embargo, incluso en estos casos, el diagnds-
tico y tratamiento de una alteracion en la dinamica del LCR
puede aportar una mejoria clinica, fundamentalmente en la
marcha y en el control de esfinteres, lo que puede resultar
en una mayor independencia del paciente para las activida-
des de la vida diaria y, por consiguiente, una mejoria consi-
derable de la calidad de vida del paciente y la de su entorno
familiar. La falta de mejoria cognitiva en pacientes que
han mejorado la marcha después de la colocacion de una
valvula, o en los casos en los que la demencia es el sintoma
predominante, debera sospecharse la existencia de un pro-
ceso neurodegenerativo concomitante como la EA?52628,

La exploracion neuropsicologica no permite discri-
minar la HCA de otras causas de demencia subcortical,
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pero puede ayudarnos a distinguir los déficit cognitivos
causados por una demencia subcortical de las alteraciones
cognitivas asociadas a una demencia de tipo cortical''.
El patron de afectacion cognitiva que se observa en los
pacientes con una HCA pura y en estadios no avanzados
es diferente al que ocurre en las demencias corticales como
la EA. Los pacientes con EA presentan una dificultad en
la codificacion de la informacion y, por consiguiente, una
alteracion en el reconocimiento de la informacion®. En
cambio, los pacientes con una HCA muestran una dificultad
en la evocacion de la informacion, con un reconocimiento
normal o relativamente preservado'®!*7¢, El perfil cognitivo
en la HCA se asemeja al de las demencias subcorticales,
incluyendo enlentecimiento en el procesamiento mental,
alteracion de las funciones ejecutivas y apatia. En la EA
se pueden ver sintomas corticales como afasia, apraxia o
agnosia, los cuales raras veces se observan en los pacientes
con una HCA'"3757597 En los casos en los que la HCA se
encuentra en un estadio muy avanzado, va a ser dificil dife-
renciar ambas entidades, dado que a medida que aumenta
el tiempo de evolucion, el daio cerebral puede extenderse
hasta afectar a regiones cerebrales mas corticales.

El analisis de determinados signos radioldgicos, como
la atrofia del hipocampo, puede también contribuir a orien-
tar el diagnostico. Los pacientes con una EA muestran, de
forma casi invariable, una atrofia del hipocampo y, por con-
siguiente, una dilatacion de las fisuras perihipocampicas
(FPH)**25:28363942 Holodny y cols.*® observaron diferencias
significativas en el grado de dilatacion de las FPH y en el
tamafio de los ventriculos laterales en pacientes con HCA'y
pacientes con EA. Los pacientes con HCA presentan FPH
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indice Evans = 0,38

Volumen bolus =8 mL
PVI=16,4 mL

Rout = 4,8 mmHg/mL/min
Cout = 0,206 mL/min/mmHg
Compliancia = 0,51 mL/mmHg

Ondas B = 32% (amplitud < 10 mmHg)

Figura 3. TC cerebral de un paciente con diagnostico de HCA que objetiva la presencia de una dilatacion del sistema ven-
tricular (Indice de Evans = 0,38) en el contexto de unos surcos corticales aumentados y valles silvianos dilatados. En el
centro se muestra el resultado de un estudio de la dinamica de LCR (test de bolus de Marmarou) que muestra un valor bajo
del indice presion-volumen (PVI) y una resistencia a la reabsorcion (Rout) del LCR normal (<5 mmHg/mL/min). La parte
inferior de la imagen muestra un segmento del registro de la PIC del paciente, que constata la presencia de un trazado
irregular con ondas de PIC patologicas (32% de ondas B de baja amplitud). Seis meses después de la colocacion de una
derivacion de LCR ventriculoperitoneal, el paciente presenta una mejoria de la marcha, del control de esfinteres, y de las

funciones superiores.

pequeiias y unos ventriculos laterales muy dilatados, mientras
que los pacientes con EA presentan unas FPH muy dilatadas
y unos ventriculos menos dilatados. Estas diferencias pueden
constatarse mediante la utilizacion de técnicas volumétricas
automatizadas o mediante técnicas subjetivas de inspeccion
visual®. Por otro lado, la presencia de surcos corticales dila-
tados, indicadores de atrofia cortical, se ha utilizado como
un criterio clasico que descarta el diagnostico de HCA. Sin
embargo, algunos estudios han demostrado que el agranda-
miento de la cisura de Silvio y la dilatacion de algunos surcos
corticales es compatible con una buena respuesta a la deriva-
cion de LCR*77. Se ha sugerido que estas dilataciones focales
representan reservorios de LCR ubicados a nivel extraventri-
cular®>#, (Figura 3).

Finalmente cabe considerar que el andlisis de los resul-
tados conjuntos de la exploracion neuropsicologica, de las
técnicas de neuroimagen y del registro continuo de la presion
intracraneal nos pueden ayudar a orientar el diagnostico de
HCA y a detectar la coexistencia de otros procesos como la
demencia tipo Alzheimer o alteraciones vasculares.

Protocolo de estudio de los pacientes con sospecha de
HCA

Segun las guias de practica clinica recientemente

publicadas, no existe en la actualidad un estandar para la
valoracion de los resultados de la cirugia en la HCA*. Los
protocolos de estudio postquirrgicos suelen incluir esca-
las funcionales basadas en las actividades de la vida diaria
del paciente, asi como una evaluacion psicométrica que
permite la deteccion de cambios mas sutiles en el dominio
cognitivo del enfermo*.

La evaluacion de un paciente que presenta un cuadro
compatible con una HCA deberia incluir la valoracion
de los tres componentes de la triada clinica inicialmente
descrita por Hakim y Adams?. Para ello se pueden utilizar
escalas clinicas que valoren de forma cualitativa cada uno
de estos sintomas. En el caso de la marcha, se han descrito
en la literatura diversas pruebas que permiten cuantificar
el grado de afectacion del enfermo. Estas pruebas suelen
incluir items que valoran la velocidad de la marcha, la
longitud del paso, la habilidad para realizar giros, prue-
bas de equilibrio, etc. Para la valoracion de las funciones
cognitivas, se pueden utilizar pruebas de cribaje generales,
que permitan definir la gravedad del deterioro cognitivo.
Sin embargo, estas pruebas generales deberan complemen-
tarse con pruebas neuropsicologicas especificas para poder
determinar cuales son las funciones psicologicas mas afec-
tadas en cada caso. Ademas de la evaluacion de funciones
cognitivas especificas, es importante incluir alguna prueba
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que valore el cambio conductual de estos enfermos, y
valorar los cuadros de apatia, la pérdida de espontaneidad,
la irritabilidad, etc. Por ultimo, deberian incluirse escalas
para determinar cudl es la repercusion que esta enfermedad
ejerce sobre las actividades de la vida diaria del paciente y
cual es el grado de dependencia de éste para la realizacion
de las mismas.

Tests de cribaje general. ;Es ttil el Minimental en estos
pacientes?

Para la valoracion del deterioro cognitivo en pacientes
con HCA se utilizan con frecuencia instrumentos generales
como el Mini Mental State Examination (MMSE)*. Este
test tiene la ventaja de ser breve, conocido por todos los cli-
nicos, de facil aplicabilidad y permite cuantificar el grado
de demencia que presenta el paciente. El inconveniente de
utilizar este test es que no proporciona datos cualitativos
sobre cuales son los dominios cognitivos alterados'.
Ademas, el MMSE es inadecuado para detectar deterioros
leves en la funcion cognitiva’, y ha demostrado no ser
sensible al tipo de deterioro cognitivo que presentan los
pacientes con HCA'7. Como ya se ha comentado ante-
riormente, los pacientes con HCA muestran una afectacion
del sistema frontal ejecutivo, con importantes dificultades
en la iniciacion de las tareas y en su perseveracion'®. Un
buen test de cribaje general deberia valorar la integridad o
disfuncion de dicho sistema. Se ha demostrado que la pun-
tuacion del MMSE se correlaciona de forma significativa
con el grado de atrofia del hipocampo, caracteristico de la
EA, y no con el grado de dilatacion del sistema ventricular
presente en los pacientes con una HCA?. El MMSE no
es eficaz para diferenciar a los pacientes con deterioro
cognitivo causado por la HCA de los pacientes que presen-
tan cambios neuropatologicos sugestivos de EA3*768, Por
tanto, cuando se decide utilizar este instrumento, util para
la valoracion global de la funcion cognitiva, debera hacerse
en combinacion con otras pruebas que sean sensibles a la
patologia que se esta estudiando.

Entre las pruebas de cribaje general que han demos-
trado ser sensibles a la demencia causada por la afectacion
de los circuitos fronto-subcorticales, destacan los siguien-
tes: 1) Mattis Dementia Rating Scale (MDRS)"*, 2) Fron-
tal Assessment Battery (FAB)'" y 3) HIV Dementia Scale
(HDS)®.

La MDRS es un test que puede administrarse en 15
minutos, es sensible al grado de demencia en los pacientes
con HCA e incluye valores comparativos para una mues-
tra de pacientes con EA". El FAB es un instrumento que
incluye 6 subtests que valoran la funcion del 16bulo frontal.
Miyoshi y cols. han demostrado su sensibilidad para detec-
tar el deterioro cognitivo de tipo subcortical al comparar
los resultados obtenidos entre un grupo de pacientes con
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HCA con otro grupo de pacientes con EA. Los pacientes
con HCA muestran puntuaciones significativamente mas
bajas que los pacientes con EA en esta prueba®. La HDS es
una prueba que ha demostrado discriminar entre pacientes
que presentan un deterioro cognitivo de tipo subcortical y
controles sanos de edad avanzada. Es, ademas, util para
detectar la presencia de un deterioro cognitivo incluso en
pacientes sin demencia, es decir, con una puntuacion en el
MMSE > 2374,

,Cuando valorar los resultados de la cirugia?

No existe en la actualidad un consenso sobre cual es el
momento idoneo para valorar los resultados de la cirugia*.
La comorbilidad no relacionada con la cirugia, como los
accidentes cerebrovasculares isquémicos o hemorragicos,
o la aparicion de otras causas de demencia, pueden influir
en los resultados clinicos del paciente®>’. Ademas, la edad
avanzada de estos pacientes hace que también puedan
solaparse las repercusiones de otros procesos sistémicos,
que dificultan la valoracion a largo plazo del resultado
del tratamiento quirargico. La mejoria de la marcha y del
control de esfinteres se produce antes que la mejoria de la
funcién cognitiva. En el estudio de Raftopoulos y cols.®!,
la mejoria en el control de esfinteres se obtiene ya dentro
de los primeros 9 dias de la cirugia. En nuestros pacientes
hemos objetivado que la mejoria en la marcha y en el con-
trol de esfinteres se produce de forma muy precoz, siendo
evidente en la mayoria de los casos dentro de la primera
semana después de la cirugia. A los dos meses, el 90% de
los pacientes ha mejorado la marcha, y a los 12 meses se
obtiene el mayor grado de mejoria en las funciones mné-
sicas®’. Otros estudios han demostrado que la funcion
cognitiva puede seguir mejorando, aunque de forma dis-
creta, dentro del segundo aflo postquirurgico®*’. Savolai-
nen y cols.’ estudiaron el grado de mejoria postquirargica
en pacientes con HCA idiopatica a los 3, 12 meses y a los
5 afios de la intervencion. Estos autores observaron que a
los 5 afos se produce un decremento en el grado de mejo-
ria en comparacion con los resultados obtenidos a los 3
meses. Por tanto, parece ser que el intervalo de tiempo mas
apropiado para valorar los resultados de la cirugia sobre la
funcion cognitiva seria entre los 6 y 12 meses de la inter-
vencion. Hasta el momento actual, en nuestro centro los
controles postquirtrgicos se realizan entre los 6 y 9 meses
de la colocacion de la valvula.

Propuesta de protocolo para la valoracion clinica y
neuropsicolégica de la HCA

1) Tests breves de cribado

En nuestro centro utilizamos el MMSE? y el Frontal
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Assessment Battery'™ como tests breves de cribaje
en pacientes con sospecha de HCA. A pesar de que es
bien conocido que el MMSE no define adecuadamente
las alteraciones cognitivas de los pacientes con HCA,
muchos grupos siguen incluyéndolo en su bateria de
estudio, ya que este test proporciona una medida rapida
y global de la severidad de la alteracion cognitiva. La
puntuaciéon maxima es de 30 puntos. Puntuaciones por
debajo de 24 indican la presencia de una demencia. El
Frontal Assessment Battery'"® se ha disefiado para valo-
rar la funcion del 16bulo frontal. Cada subtest se asocia a
areas especificas del lobulo frontal, permitiendo valorar
la severidad del sindrome disejecutivo. La puntuacion
maxima es de 18 puntos y se puede administrar en
aproximadamente 10 minutos.

2) Valoracion clinica

Los sintomas clinicos de la triada de Hakim y Adams
se valoran en nuestro centro mediante la escala de Hidro-
cefalia de Presion Normal (NPH), que fue publicada en
1991 por Sahuquillo y cols.®. Esta escala ordinal, permite
determinar la severidad del cuadro clinico del paciente a
través de puntuaciones que valoran de forma independiente
el grado de afectacion de la marcha, el control de esfinteres
y la alteracion cognitiva. La escala NPH tiene un rango
de 3 - 15. La puntuacion minima de 3 corresponde a un
paciente que no deambula y permanece siempre encamado
o en sedestacion, con incontinencia de ambos esfinteres y
que se encuentra en una situacién de minima conciencia.
La puntuacion maxima de 15, indica que el paciente pre-
senta una marcha normal, no refiere alteraciones subjetivas
a nivel cognitivo y muestra un control normal de esfinteres
(Tabla 1).

Dado que las alteraciones motoras de los pacientes con
una HCA van mas alla de las alteraciones de la marcha,
en nuestro centro cuantificamos la capacidad motora del
enfermo mediante el denominado “Motor Performance
Test” (MPT). El MPT es una escala semicuantitativa que
valora seis actividades motoras potencialmente alteradas
en estos pacientes : 1) tiempo requerido para levantarse
de una silla, 2) subir y bajar repetidamente un peldano de
23 cm de altura durante 10 segundos, 3) errores al realizar
la marcha en tandem (pasos realizados fuera de una linea
de dos metros, pasos realizados con los pies separados y
numero total de apoyos requeridos), 4) caminar 5 metros
(con cuantificacion del tiempo y ntimero de pasos para
determinar la velocidad media y la longitud media del
paso), 5) equilibrio al apoyarse solo un pie y 6) nimero
de pasos necesarios para realizar un giro de 180°. La pun-
tuacion minima a conseguir con esta escala motora es “0”
y la maxima 14, que corresponde a una actividad motora
normal.
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Tabla 1
Escala de Hidrocefalia de Presiéon Normal (NPH) para
la valoracién de la triada clinica

Componentes de la escala Puntuacién

Marcha

Deambulacion imposible
Puede caminar con ayuda
Inestabilidad. Caidas
Marcha anormal pero estable

O VS S

Marcha normal

Funciones cognitivas

Estado vegetativo

Demencia grave

Problemas de memoria y cambio de caracter
Problemas de memoria

O NV S

La familia o el paciente no manifiestan problemas
cognitivos

Control de esfinteres
Incontinencia urinaria y fecal
Incontinencia urinaria continua
Incontinencia urinaria esporadica
Urgencia urinaria

O Y S

Control normal de esfinteres

3) Escalas funcionales

Las tres escalas que se describen a continuacion se uti-
lizan para determinar el grado de dependencia del paciente
para las actividades de la vida diaria:

1) El Rapid Disability Rating Scale-2 valora el grado
de discapacidad del paciente. Esta escala incluye 18 items
con cuatro posibles respuestas (0 - 3). La maxima puntua-
cion es de 72, que corresponde a un paciente totalmente
dependiente, y la minima de 18, que corresponde a un
paciente que no necesita ayuda en las actividades de la vida
diaria.

2) Una modificacion de la Escala de Stein y Langfitt'’
que incluye 6 grados de dependencia: una puntuacion de 0
corresponde a un paciente capaz de trabajar, sin ningtin défi-
cit neurologico, y una puntuacion de 5 hace referencia a un
paciente que se encuentra en estado vegetativo (Tabla 2).

3) La Escala de actividades de la vida diaria®® valora
el grado de ayuda que requiere el enfermo en 5 actividades
de la vida diaria: movilidad, realizar compras, preparar la
comida, realizar las tareas domésticas y manejar dinero.
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Tabla 2
Escala de Stein y Langfitt utilizada en nuestro centro
para valorar el grado de dependencia del paciente en

las AVD
Grado 0 No déficit neurologico. Capaz de trabajar.
Grado 1 Déficit minimo. Independiente en las
actividades de la vida diaria.
Grado 2 Requiere alguna supervision en casa.
Grado 3 Requiere supervision permanente a pesar
de una elevada capacidad funcional.
Grado 4 Dependiente en las actividades de la vida
diaria.
Grado 5 Vegetativo. Encamado.

AVD: Actividades de la vida diaria

4) Evaluacion neuropsicologica

Dado que los pacientes con una HCA muestran una alte-
racion de la memoria, de la atencion, de la concentracion,
de la velocidad psicomotora y de las funciones ejecutivas,
la evaluacion neuropsicologica debera tener en cuenta
todos estos dominios'®!*’¢. En la Tabla 3 se resume el pro-
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tocolo utilizado en nuestro centro y se resaltan las pruebas
mas utilizadas en las series publicadas.

Para la evaluacion de la memoria debe valorarse tanto
la memoria visual como la memoria verbal. Para valorar
la memoria verbal seleccionamos el Test de Aprendizaje
Auditivo Verbal de Rey*’, cuyo objetivo es el aprendizaje
de una lista de palabras. Este test también valora la memo-
ria diferida, cuando pedimos al paciente que repita al cabo
de unos minutos la misma lista de palabras, y el recono-
cimiento del material aprendido. Para valorar la memoria
visual inmediata y diferida utilizamos el subtest de Repro-
duccion Visual Iy II de la escala de memoria de Wechsler
Revisada (WMS-R)™. La memoria inmediata y la memoria
de trabajo se pueden valorar mediante el subtest de digitos
directos e inversos de la WMS-R.

Para valorar la funcion del 16bulo frontal utilizamos el
Test del Trazo* y la fluencia verbal?’ . El Test del Trazo
consta de dos partes. En la parte A, el paciente debe conec-
tar, mediante lineas y de forma consecutiva, 25 numeros
distribuidos al azar. La parte B es similar, pero en este caso
el paciente debe unir nimeros y letras de forma alternante
(Figura 4). Estas pruebas valoran la atencion visual sos-
tenida, el rastreo visual, las habilidades grafomotoras, la
secuenciacion y la flexibilidad cognitiva. Existe una version

Tabla 3
Protocolo de valoracion clinica y neuropsicolégica utilizado en los pacientes con una HCA

Tests de cribaje

Valoracion clinica
Escalas funcionales

Valoracion motora
Evaluacion neuropsicologica
Memoria
Memoria visual
Memoria verbal inmediata
Aprendizaje verbal
Funcion frontal

Velocidad motora
Lenguaje
Praxias
Conducta

Mini Mental State Examination (MMSE)*
Frontal Assessment Battery (FAB)

Escala de Hidrocefalia de Presion Normal (NPH)
Rapid Disability Rating Scale-2 (RDRS-2)
Escala de Stein y Langfitt

Escala de Actividades de la vida diaria

Motor Performance Test

Wechsler Memory Scale-R*
Subtest de Digitos del WAIS
Test de Aprendizaje Auditivo Verbal de Rey*

Test del Trazo Ay B*
Fluencia verbal*

Purdue Pegboard Test

Test de Boston para el diagndstico de la afasia
Test de Boston para el diagnostico de la afasia
Frontal Behavioral Inventory

HCA: hidrocefalia cronica del adulto; * Tests neuropsicologicos mas utilizados en las series publicadas
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TMT-A
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'| Figura 4. Test del trazo,
' parte Ay B, de un paciente
con  hidrocefalia  cronica
del adulto. En la parte A,
el paciente ha wunido, sin
dificultades, los 25 numeros
de forma consecutiva. En la
e parte B, se observa una inca-

) [
~ | J) pacidad para seguir, de forma
®) . alternante, las secuencias de
=) letras y numeros.

adicional de esta prueba (Color Trails Test’), que puede
utilizarse en pacientes sin escolarizacion. Esta version
sustituye las letras del abecedario por colores, quedando
libre de la influencia del lenguaje y del nivel educativo del
paciente. Al realizar una valoracion neuropsicoldgica, es
muy importante considerar y registrar el nivel educacional
previo del enfermo, dado que en nuestro medio un nimero
importante de los pacientes con una HCA idiopatica pre-
sentan edades muy avanzadas y una baja escolarizacion. En
la tarea de fluencia verbal fonética y semantica, se solicita
al paciente que diga palabras que empiecen por la letra S y
nombres de animales, respectivamente, en un intervalo de
tiempo de un minuto*’.

La velocidad y destreza motora manual se valoran
mediante el Purdue Pegboard Test". Esta prueba consiste en
insertar el maximo numero de clavijas en los orificios de un
tablero durante 30 segundos. Primero se realiza con la mano

"

v

Figura 5. Purdue Pegboard Test, para la valoracion de la
velocidad y destreza motora manual. En esta prueba el
paciente debe colocar el mdximo numero de clavijas en los
orificios del tablero durante un mdaximo de 30 segundos.

dominante y después con la no dominante (Figura 5).

Para poder descartar la presencia de un proceso
neurodegenerativo de tipo cortical, como la enfermedad de
Alzheimer, deberan incluirse pruebas para la valoracion del
sindrome afaso-apracto-agnosico, caracteristico de este tipo
de demencias. Para descartar la afasia, valoramos tanto la
capacidad de denominacion verbal como la comprension
de ordenes. El test de denominacion de Boston?” valora la
capacidad de denominacion verbal por confrontacion visual.
Consta de 60 figuras de objetos, ordenados de menor a
mayor dificultad, que el paciente debe denominar. Las difi-
cultades inherentes a la utilizacion de un test tan extenso en
ciertos pacientes ha llevado al desarrollo, en otros idiomas,
de versiones reducidas de 15 y 30 items, que presentan una
alta sensibilidad y especificidad para el diagnostico de la
Enfermedad de Alzheimer*~'%°. El analisis cualitativo del
tipo de errores en la tarea de denominacion nos permitira
distinguir entre problemas relacionados con una alteracion
del lenguaje, de los asociados a una alteracion en el reco-
nocimiento visual de los objetos (agnosia). La comprension
verbal se valora mediante la comprension de 6rdenes del Test
de Boston para el Diagnéstico de la Afasia?’. Este mismo ins-
trumento incluye un subtest que permite valorar la presencia
de una apraxia ideomotora, mediante la realizacion de cinco
movimientos transitivos (por ej. como usar un martillo) y
cinco movimientos intransitivos (por ¢j. decir adios) que el
paciente debe realizar con los miembros superiores.

La administracion de estas pruebas puede tener una
duracion aproximada de unos 60 - 90 minutos, depen-
diendo de la gravedad del deterioro cognitivo del paciente
que se esta evaluando.

5) Valoracion conductual

En los pacientes con sospecha de HCA, ademas de la
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valoracion neuropsicologica es conveniente realizar una
valoracion de potenciales alteraciones conductuales. El
Frontal Behavioral Inventory*' es un cuestionario de 24
preguntas relacionadas con las manifestaciones conductua-
les mas relevantes que se observan en la demencia frontal,
como la apatia, la falta de espontaneidad, la irritabilidad, la
fatigabilidad, etc. Cada pregunta se puntia segln la inten-
sidad del cambio en una escala de 0 a 3 puntos.

Consideraciones Finales

Las diferentes series publicadas sobre los resultados
del tratamiento quirtrgico en los pacientes con una HCA
muestran resultados muy dispares. Esta variabilidad se
debe a la inclusion de pacientes con HCA de diversas
etiologias, a la utilizacién de protocolos diagnosticos
y terapéuticos muy distintos y a la coexistencia en
muchos casos de otras causas de demencia. El estudio
neuropsicologico de estos pacientes puede contribuir, de
forma importante, al diagnostico de la HCA. Los pacien-
tes con HCA presentan un patrén de afectacion de tipo
fronto-subcortical, en ausencia de sintomas corticales,
como afasia, apraxia o agnosia. La deteccion de este
patron y la ausencia de los sintomas corticales mencio-
nados nos va a permitir diferenciar esta patologia de otras
demencias neurodegenerativas.

No existe en la actualidad un sistema estandarizado
para la valoracion de la situacion basal de estos pacientes
y la cuantificacion de sus cambios después del tratamiento
quirurgico. Sin embargo, es importante incluir escalas
funcionales para determinar el grado de incapacidad o
dependencia del paciente en las actividades de la vida
diaria, asi como una valoracion de su funcionamiento
cognitivo y conductual. Tampoco existe un consenso res-
pecto al momento Optimo para realizar dicha valoracion.
El momento idoneo para la valoracion postquirirgica seria
entre los 6 y 12 meses después de la intervencion. Después
de este intervalo de tiempo se afiadirian otros factores de
comorbilidad que confunden los resultados y que no guar-
dan relacién con la cirugia.
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Glosario de Términos Neuropsicolégicos

- Fabulacion: falsificacion del recuerdo. El paciente
evoca una informacion o un recuerdo que so6lo existe en su
fantasia.

- Alteraciones Visuoconstructivas: dificultad para pla-
nificar y ejecutar actos motores implicados en la realizacion
de tareas como ensamblar, construir o dibujar, en ausencia
de alteraciones motoras.

- Alteraciones Visuoespaciales: trastornos que se carac-
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terizan por una dificultad en la percepcion o identificacion
espacial de los objetos o estimulos presentados, como por
ejemplo, encontrar un producto en el supermercado o colo-
car las manecillas del reloj en la hora sefialada.

- Funciones Ejecutivas: conjunto de habilidades
cognitivas que permiten la anticipacion y el establecimiento
de metas, la formacion de planes y programas, el inicio de
las actividades y operaciones mentales, la autorregulacion
de las tareas y la habilidad de llevarlas a cabo eficiente-
mente.

- Memoria de Trabajo: sistema cerebral que propor-
ciona almacenamiento temporal para ejecutar funciones
cognitivas complejas, como por ejemplo, realizar calculos
mentales o decir los meses del afio al revés.
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