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RESUMO: Hidrocefalia com pressdo normal (HPN) é uma sindrome caracterizada por apraxia
de marcha, deméncia e incontinéncia urinaria, sendo uma das causas trataveis de deméncia. O
presente estudo avaliou os dados clinicos, laboratoriais e o tratamento dos pacientes com HPN,
atendidos no periodo de 1992 a 1997, no Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de
Ribeirdo Preto. A hip6tese diagnéstica de HPN foi feita em 56 casos, tendo sido confirmada em
30. Disturbios motores foram verificados em 100% dos casos, alteragdes cognitivas em 83,3%
e disturbios esfincterianos em 63,3%. A triade ocorreu em 53,3% dos casos. A tomografia com-
putadorizada mostrou hidrocefalia em 96,7% dos pacientes, sendo que, em 40%, havia evidén-
cia ainda de isquemia cerebral. Os pacientes foram submetidos a dois tipos de tratamento:
puncdes liquéricas de repeticdo e instalacdo de derivacdo liquérica. No primeiro caso, ob-
servou-se melhora em 53,3%. Ja, no caso da instalagdo de derivacao liqudrica, observou-se
melhora em 63,1%. Conclui-se que HPN é uma sindrome que ndo pode ser considerada incomum,
devendo, sempre, ser lembrada como diagndstico diferencial de deméncias e disturbios de
marcha do idoso, por tratar-se de patologia potencialmente tratavel.

UNITERMOS: Hidrocefalia com Pressao Normal.

1. INTRODUCAO cia e incontinéncia urinarf). Essa triade é conside-
rada classicamente como o marcador clinico dessa

O reconhecimento da hidrocefalia de press@doenca, embora ndo esteja presente em todos os ca-

normal (HPN), como causa potencialmente tratavedos, nem seja especifica. Pacientes, geralmente, ndo

de deméncia, tem recebido atencdo crescente. Esgaesentam cefaléia ou outros sinais de hipertensao

sindrome, enquanto entidade nosoldgica distinta, foi piintracraniana. Punc¢des liquéricas, usualmente, de-

meiramente reconhecida por HakKihe Adams et monstram presséo inicial normal.

al®, na década de 60. Caracteriza-se, tipicamente, O diagndstico encontra suporte nos seguintes

por um desenvolvimento gradual (ao longo de semachados:

nas ou meses), de altera¢cdes na marcha, associadg auncdes liquéricas com pressao de abertura nor-

graus variaveis de declinio intelectual, que progride mal;

insidiosamente para niveis mais avancados de dem&)-hidrocefalia confirmada por exames de neuroima-
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gem, como tomografia computadorizada ou resso- Dentre os casos de HPN, 23 (76,7%) eram do
nancia magnética. sexo masculino e 28 (93,3%) eram de raca branca.
3) cisternografia radioisotopica, demonstrando alterakpenas um paciente (3,3%) apresentava idade me-
¢6es no fluxo liqudrico; nor que 50 anos, sendo que 26 (86,7%) pacientes ti-
4) testes funcionais, como a resposta temporaria a riham mais que 60 anos.
tirada de grandes quantidades de liquido cefalorra- O tempo decorrido entre o aparecimento da
queano. No entanto, &€ consenso considerar-se ghtomatologia e o diagnostico esta apresentado na
sindrome como de diagnéstico eminentemente clifabela IlI.
nico / neurolégic®.
O presente trabalho tem como objetivo avalia*
os dados clinicos dos pacientes com HPN, atendicl Tabela I - Diagnosticos dos casos ndo confirmados

no Hospital das Clinicas de Ribeirdo Preto (HC), r oMo HPN.
periodo de 1992 a 1997, bem como relaciona-losc: . . . _ .
. s Diagndstico Final Numero de Casos
0s exames de imagem e tratamento instituido.
3 Demeéncia por multiplos infartos 10
2. MATERIAL E METODOS )
Doenca de Alzheimer 4
Foram revisados os prontuarios de 56 pacien e (e enss 4

atendidos no Hospital das Clinicas da Faculdade de I
dicina de Rileirdo Preto - USP, no periodo de 1992 Doenca de Biswanger 3
1997, com suspeita diagnéstica de HPN. Esse hos
tal € unidade de referéncia terciaria em neurologia p:
toda a regido. Desses, 30 tiveram o diagndstico ct: Neurolues 1
firmado pelo médico assistente. Para tanto, utilizara:
se critérios clinicos sugestivos, exames de image
ou cisternografia, compativeis e respostas favoraveis

ao teste com puncdes liqudricas. Foram

avaliados os sinais e sintomas apresenta-

dos,dados demogréficos (idade, sexo, raca) Tabela Il — Diagnésticos, na primeira consulta, para os pacien-
tempo e modo de evolucéo, antecedente tes com HPN.

pessoais, hipétese diagndstica inicial for-

Psicoses 2

Sem confirmagao diagndstica 2

.. 7 St icial* * 0
mulada, dados dos exames laboratoriais j 2/@9n0stico Inicial (%)
resposta ao tr‘fﬂamento- Compararam-Sf Hidrocefalia de pressdo normal 14 (46,7)
as duas modalidades terapéuticas utilize: o
das, puncées liquéricas de repeticéo e in< Deméncia de etiologia a esclarecer 6 (20)
talacdo de derivagao liqudrica. Sindrome parkinsioniana/extrapiramidal 6 (20)

AVC | AIT 4 (13,3)
3. RESULTADOS
. _ | Sindrome frontal de etiologia a esclarecer 2 (6,7)
No periodo estudado, HPN foi y -
aventada como hipétese diagndstica er Convulsbes de etiologia a esclarecer 2 (6,7)
56 casos atendidos, tendo sido confjrma- NElroe Slcercose 1 (33)
da em 30 (53,6%) deles. Os demais ca:
sos foram de patologias classicament:: Sindrome piramidal de etiologia a esclarecer 1 (3,3
consideradas como diagnostico diferencial yigrocefalia obstrutiva 1 (33)
de HPN e estdo listadas na Tabela I. ) .
Dos 30 casos cujo diagndstico fi- Impregnagéo por neurolépticos 1 (3.3)
nal foi HPN, em apenas 14 (46,7%) ela pegeneracao cerebelar 1 (3.3)

foi a hipdtese diagndstica inicial. As ou-

tras hipéteses diagnésticas consideradsz. Legenda: AV_C: acidgnte vascu]ar cerebra}l; AIT: gtaque isguémico transitério.
estao listadas na Tabela Il * Alguns pacientes tiveram mais de um diagnostico sugerido.
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cirurgia, um de neurocisticercose e um de neurolues.
O exame subsidiario mais solicitado foi a tomografia
computadorizada (CT), realizado em todos 0s casos.
Tempo de Evolucdo n (%) Os achados estdo mostrados na Tabela V.

Chama a atengado a elevada percentagem de
infartos encontrada (40%).
6 - 12 meses 5 (16,7) Cisternografia foi realizada em 10 pacientes. O
resultado foi sugestivo de HPN em 8, inconclusivo em
um e demonstrou atrofia cerebral em um. Registro
2 -3 anos 5 (16,7) continuo da pressao foi obtido em dois pacientes.

Com a confirmagéo diagndstica, os pacientes
foram submetidos a dois tipos de procedimento: pun-
¢Oes liquoricas de repeticdo ou instalagdo de deriva-
cdo liquérica. O primeiro procedimento foi realizado

Dos casos estudados, 28 (93,3%) apresentam 15 pacientes. Os demais receberam instalacao de
ram inicio insidioso e evolucao progressiva. Um casderivacdo sendo que, em 10 casos, essa derivagao foi
apresentou inicio stbito com crise convulsiva, em péemboperitoneal e, em nove foi ventriculoperitoneal.
ciente previamente descrito como higido, e um casis médias de pressao inicial e final, quantidade de li-
apresentou evolugdo descrita como intermitente, coquido cefalorraqueano (LCR) retirada e ndmero de
periodos de melhoria e exacerbagéo dos sintomaspuncdes realizadas estdo expostos na Tabela V. A res-

A Tabela IV apresenta os principais sintomas posta ao tratamento (clinico ou cirdrgico) esté apre-
sinais encontrados. A triade classica (disturbios dgentada no gréafico 1. Um total de 53% dos pacientes
marcha, cognitivos e esfincterianos) foi
verificada em 16 (53,3%) dos pacientes.T o . .

. . abela IV - Sinais e sintomas apresentados pelos pacientes com

Dentre os achados de piramida- ypy.
lismo, o mais comum foi a hiperreflexia,
seguida pela marcha espastica. Sinal deSINTOMAS / SINAIS N_ (%)
Babinski foi verificado em dois casos, | pistirbios motores 30 (100)
assim como sinal de Hoffman. Marcha
bradicinética foi o sinal extrapiramidal
mais frequiente, seguida de rigidez pos-Sinais piramidais 14 (46,7)
tural. O disturbio da marcha mais co-

Tabela Il - Tempo decorrido entre o inicio da sin-
tomatologia e o diagndstico

Até 6 meses 14 (46,7)

1-2 anos 1(3,2)

> 3 anos 5 (16,7)

Altera¢c6es da marcha 29 (96,7)

mum ap6s a bradicinesia foi a apraxia. S"aS extrapiramidais 10 (333
Outros sinais e sintomas Menos Reflexos patolégicos (grasping e palmomentoniano) 8 (26,7)
frequentes foram: sinais focais (dois sjntomas cognitivos 25 (83,3)

casos), sintomas bulbares (dois casos), .. .
. . Déficit de memoria

ataxia cerebelar (dois casos), tremor de

repouso (dois casos), movimentos Coreéi- Alteragio de personalidade/comportamento 12 (40)

cos de membros superiores (um caso) e

12 (40)

tonturas (um caso). Confusdo mental 4 (13,3)
Os antecedentes pessoais maisrebaixamento da consciéncia 5 (16,7)
comuns, nos pa_cientes com HP'_\L foram pistarbios esfincterianos 19 (63,3)
0S S.egumtes' hlp_ertensao artenal. .(4O%Incontinéncia urinaria 19 (63,3)
pacientes), tabagismo (26,7%), etilismo
(23,3%) e diabetes melito (6,7%). An- Incontinéncia fecal 3 (10)
tecedentes de acometimento estruturalcrises convulsivas 3 (10
prévio do sistema nervoso central 0Cor= ~qtqsia 3 (10)

reu em 11 casos (32,7%), sendo quatro
. ( ) q Outros 10 (33,3)

de acidente vascular cerebral, trés de _ ” :

traumatismo cranioencefalico, um de he- " Valor absoluto; % valor relativo.

morragia subaracndidea, um de neuro-
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Tabela V - Achados tomograficos em pacientes
com HPN.

Tomografia computadorizada N (%)
Hidrocefalia 29 (96,7)
Atrofia cerebral difusa 11 (36,7)
Calcificacdes 4 (13,3)
Atrofia cortical 3 (10)
Atrofia cerebelar 6 (20)
Infartos cerebrais 12 (40)
Hipodensidade periventricular 2 (6,7)
Edema transependimario 1(3,3)

Tabela VI - Média dos achados liqudricos nos 14
pacientes submetidos a tratamento clinico.

Caracteristicas do LCR

submetidos a puncdes de repeticdo e 63,3% dos pa-
cientes que receberam derivagao liquérica obtiveram
algum grau de melhora, sendo que a marcha foi a mais
beneficiada.

Dos pacientes submetidos a cirurgia, em trés
foi realizada previamente a puncao liqudrica. Todos
apresentaram melhora clinica a retirada do LCR e boa
evolucdo apds a cirurgia. Os demais foram submeti-
dos a cirurgia sem a realizagdo desse teste funcional.

4. DISCUSSAO

Nos seis anos estudados (1992 - 1997), a hip6-
tese de hidrocefalia de pressdo normal foi sugerida
em 56 pacientes atendidos no HC. Desses, 30 tive-
ram diagnostico confirmado pelos critérios expostos.
Em 26 pacientes, o diagnostico inicial de HPN néo foi
confirmado posteriormente. Por outro lado, daqueles
30 pacientes, em 16 deles néo foi aventado o diagnos-
tico inicial de HPN, mas o seguimento confirmou tal
diagnéstico. Dados de literatura mostram que HPN é
o diagndéstico final em cerca de 5% dos pacientes com
deménci& "), justificando os principais diagnosticos
iniciais aventados (deméncia de etiologia a esclare-
cer, AVC/AIT, sindrome frontal, neurocisticercose).

E sindrome, no entanto, gue deve sempre ser lembra-
da, para que o diagnéstico clinico possa ser feito.

Pressao inicial 12,8 cm H,O
Pressao final 4,4 cm H20
Volume retirado 21,6 ml
Ndmero de puncgdes 3,1

20 a

181

16 1

144

12

10

R

Fungies darepatigio

BMHimera de casos
Omdelhara
OSem melhara

Derivagdno liquirica

Gréfico 1 — resposta clinica a pungées de repeticdo ou derivagado liqudrica.
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Em 63,4% dos casos, o diagndstico foi feito conpatologia é revelada, sinais prognésticos, considera-
menos de um ano do aparecimento dos sintomas ediss favoraveis, incluem hipodensidade periventricular,
pacientes tinham mais que 60 anos de idade. Em n@tmento do quarto ventriculo e apagamento dos sul-
sa casuistica houve predominio de pacientes do seoms corticai$®. Esse Gltimo achado oferece melhor
masculino e brancos. prognostico a colocagdo da derivagdo. Hidrocefalia

A fisiopatologia presumida da HPN implica umcom atrofia e pressdo normal, geralmente, indica tra-
aumento da resisténcia ao fluxo liquérico, a diminuitar-se de hidrocefalia ex-vacuo, com pior prognéstico
¢do da sua absorgcédo ou ambos. Estudos recentes a@e{ratamento. Chama a atencéo, nos nossos dados, a
monstram que, em pessoas normais, a resisténcia@esenca de alteragdes isquémicas em 40% dos exa-
fluxo liquérico aumenta com a idd@leAlém disso, 0  mes. Eventualmente, tais alteracdes poderiam dificul-
ndamero de casos idiopaticos é menor em pacientes o fluxo liquorico, contribuindo para a sintomatologia
mais jovens). ou, ao contrério, representar sobreposigao clinica en-

Desde os trabalhos classicos de H&kjmeli- tre a HPN e a deméncia por miltiplos infaftb'$)
neou-se, como quadro clinico tipico da HPN, a triade, Atualmente, considera-se a monitorizagdo da
disturbios da marcha, incontinéncia urinaria e demémpressao intracraniana como parte do processo diag-
cia. Deve-se lembrar, e nossos dados sao coincidardstico. Estima-se que melhores resultados a deriva-
tes com isso, que a triade ndo ocorre em todos @8o teriam pressao liquorica na faixa superior da nor-
casos nem é especifica dessa doencga. Também ficoalidadé'®. Tal método permitiria ainda demonstrar o
demonstrado que a ordem do aparecimento dos sinnsmento transitorio da presséo intracraniana ao longo
mas, geralmente, era a seguinte: o disturbio de mate dia. No periodo pesquisado, tal procedimento néo
cha, precedendo sinais clinicos de deméri€on- era feito com freqiiéncia em nosso hospital. No entan-
sidera-se, atualmente, que pacientes com deméntiaa maioria de nossos pacientes com bons resultados
sem distdrbio da marcha usualmente ndo apresentam tratamento apresentava pressao liquérica no limite
hidrocefalia sintomati¢a'®?). Nossos dados sdo con-superior da normalidade. Estudos recentes tém de-
cordantes com tal hip6tese. A maioria dos pacientesonstrado que esse método seria valioso no diagnosti-
apresentavam disturbios motores e, em frequéncia diferencial entre HPN e deméncia com hidrocefa-
menor, distlrbios cognitivos e esfinctéricos. O disturia ex-vacuo, problema clinico dos maidtésA cis-
bio inicial mais freqiiente da marcha € o alentecimenternografia, geralmente, demonstra pouca passagem
global, com tendéncia a queda e perda dos movimetie marcador para a convexidade, fato encontrado na
tos associadds'?). Isso foi verificado também em maioria de nossos pacientes com os quais se utilizou
Nnossos pacientes. A seguir, encontramos apraxia dsse método. Existem estudos atuais que tentam men-
marcha, o que também coincide com achados de litedrar o fluxo liquérico por meio da ressonancia mag-
ratura'?. Em relacdo ao quadro cognitivo, o usual é aética, com excelentes resultados, o que tenderia a
padrédo de deméncia subcortical, fato por nés tambéimitar o uso da cisternograft&. Alguns autores con-
verificado. H4, na literatura, descricdo de apresentaideram que a cisternografia ja se encontra totalmen-
coes atipicd®), incluindo hipotermia, “drop attacks”, te superada em funcdo da ressonancia nuclear mag-
epilepsia, dor em membros ou no dorso. Em nosseética, capaz de mensurar a dindmica liquorica. Esse
casuistica, observamos algumas dessas apresentacérame é capaz de oferecer informacgdes quantitativas
como: epilepsia, movimentos coréicos de membrasobre o fluxo liquérico aumentado, que se verifica, entre
superiores, dor em membros inferiores, tonturas, etoutros, no aqueduto de Sylvius de pacientes com HPN,
Tais casos poderiam, eventualmente, enquadrar-se em especial ao se utilizarem técnicas de alta resolu-
alguma etiologia sintomética de HPN, ndo discriminagdo em cortes axiais. Mostra ainda que, a despeito de
da pelos métodos diagnosticos usados. Os antecedarpressdo liqudrica encontrar-se normal, o pulso de
tes pessoais ndo diferem significativamente dos epressao liquérica que acompanha o ciclo cardiaco, em
contrados em idosos saudaveis. pacientes com HPN, encontra-se aumentado de seis

Tomografia computadorizada é considerada ura oito vezes em relagéo aos valores norfiais
método importante no processo diagnéstico, tendosido  Tradicionalmente, realiza-se o teste de retirada
realizada em todos os nossos pacientes. Pode demasL CR (“tap test”) como preditivo da resposta a ins-
trar uma patologia primaria como causa, ou alterdalacéo da derivagéo liquériéd No entanto, existe
¢Oes sugestivas de lesbes prévias. Quando nenhuteadéncia atual de se considerar tal teste apenas quan-
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do positivo. Ou seja, resposta negativa ndo contrabservado em nossos pacientes. Dados de literatura
indicaria a cirurgia. Malm et &7 consideram, inclu- demonstram que a melhora no estado mental pode ser
sive, que tal teste nao teria nenhum carater preditivpercebida apenas ap6s alguns meses, enquanto, em
Estudos recentes vém testando a ressonancia magoetros pacientes, ocorre apenas melhora transitoria
tica como subsidiaria, na inferéncia prognostica. Trgpos-operatoria. Ha aparente paradoxo no fato de que
balho com 20 pacientes com HPN, aqueles que apr@guns pacientes apresentam melhora a despeito dos
sentavam sinais de hiperfluxo liquorico no nivel do terventriculos cerebrais permanecerem aumentados apds
ceiro ventriculo, responderam melhor & derivagda cirurgia, embora a regra seja que a redugéo dos ven-
ventriculoperitoneal. Quanto menor o fluxo, pior a restriculos correlacione-se com o grau de melhora ob-
post#Y. Assim, ha tendéncia em se considerar essssrvad&?.
sinais, detectados na ressonancia magnética, como Conclui-se que HPN é sindrome que ndo pode
preditores da resposta cirurgica. ser considerada incomum, devendo, sempre, serlem-
A derivacdo liquorica € o método padrdo de trabrada como diagndstico diferencial de deméncias e
tamento. Geralmente, o distlrbio da marcha é o maiéstarbios de marcha no idoso. A avaliagdo clinica é
beneficiado por esse procedimento, sendo que o qdandamental, bem como a correta propedéutica
dro demencial € menos influenci&dy fato também laboratorial, por tratar-se de patologia tratavel.

MELATO |; BIGAL ME & SPECIALI JG. Normal-pressure hydrocephalus: evaluation of five-year experience
and literature review. Medicina, Ribeirdo Preto, 33 : 499-505, oct./dec. 2000.

ABSTRACTS: Normal-pressure hydrocephalus (NPH) is characterized by the clinical triad of
gait apraxia, dementia and urinary incontinence, being one of the reversible causes of dementia.
The present study evaluated clinical and laboratory data and the patients’ treatment with this
disease assisted from 1992 to 1997 in the University Hospital of Ribeirdo Preto. The hypothesis
of NPH was made in 56 cases, having been confirmed in 30. Disturbances of the motor’s function
were verified in 100% of the cases, cognitive alterations in 83,3% and sphincter disorders in
63,3%. The triad was seen in 53,3% of the cases. CT scan showed hydrocephalus in 96,7% of the
patients, and in 40% there was still evidence of ischaemic disorders. Patients were submitted to
two kinds of treatment: sucessive spinal fluid drainage or ventricular shunts. In the first case
improvement was observed in 53,3%, against 63,1% in shunting cases. In conclusion, NPH is a
syndrome that is not uncommon, and should always be reminded as a differential diagnosis of
dementia and gait disturbances, being a potentially treatable disease .

UNITERMS: Hydrocephalus, Normal Pressure..
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