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RESUMO: Introdugéo: A hidrocefalia de presséo normal (HPN),
descrita em 1964 por Salomén Hakim, é uma doenca insidiosa
que acomete, sobretudo, idosos e manifesta-se através da triade
clinica de disturbios da marcha, deméncia e incontinéncia urinaria,
associada a achados radioldgicos de ventriculomegalia e achados
laboratoriais de pressao liqudrica normal. Objetivo: apresentar as
principais hipdteses relacionadas a fisiopatologia, diagnéstico
por imagem e tratamento da HPN empregadas atualmente.
Meétodos: a revisao da literatura foi realizada através das bases
de dados MEDLINE e PubMed, onde foi utilizado o recurso MeSH
(Medical Subject Headings) para a selecéo de artigos dos ultimos
seis anos. Resultados: tanto as bases fisiopatoldgicas quanto
os critérios diagnésticos da HPN ainda nédo estdo totalmente
estabelecidos. O principal tratamento consiste na derivacao
liqudrica. Conclusées: é fundamental que o diagndstico da HPN
seja realizado precocemente e que os pacientes com maiores
chance de responder a derivagao liqudrica sejam identificados.

DESCRITORES: Hidrocefalia de pressdo normalffisiopatologia;
Hidrocefalia de pressdo normal/terapia; Hidrocefalia de pressédo
normal/diagndstico; Derivacdo ventriculoperitoneal, Apraxia da
marcha; Deméncia; Incontinéncia urinaria
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ABSTRACT: Introduction: The normal pressure hydrocephalus
(NPH), described in 1964 by Salomén Hakim, is an insidious
disease that affects mainly elderly people and is manifested by the
clinical triad of gait disorders, dementia and urinary incontinence
associated with radiological findings of ventriculomegaly and
laboratory findings of normal CSF pressure. Objective: present
the main hypotheses related to the pathophysiology, imaging
diagnosis and treatment of NPH in practice today. Methods: the
literature review was conducted through MEDLINE and PubMed,
where was used the MeSH resource (Medical Subject Headings)
for the selection of articles from the last 6 years. Results: both
the pathophysiology and diagnostic criteria of NPH has not been
fully established. The main treatment consists of the CSF shunt.
Conclusion: it is essential that the diagnosis of NPH be realized
early and that patients with higher chance to improve after CSF
shunt are identified.
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INTRODUCAO
Historia da hidrocefalia de pressao normal

hidrocefalia de pressdo normal (HPN) é

uma sindrome neuroldgica caracterizada
geralmente por meio de uma triade de sintomas
clinicos que consistem em apraxia de marcha,
deméncia e incontinéncia urindria, associados a
ventriculomegalia (detectada radiologicamente)
e pressao normal do liquor cefalorraquidiano
(LCR)"28,

Quem primeiro identificou esta sindrome foi
0 neurocirurgido Salomén Hakim, no Hospital San
Juan de Dios, em Bogota, Colédmbia, em 1957,
quando encontrou seu primeiro caso de HPN,
a principio chamada de hidrocefalia sintomatica
oculta. O paciente era um menino de 16 anos de
idade, vitima de um traumatismo cranio encefélico
(TCE) resultante de um acidente automobilistico. Foi
realizada a drenagem de um hematoma subdural no
hemisfério direito, porém o paciente permaneceu em
estado semicomatoso e foi diagnosticado como tendo
danos cerebrais irreversiveis. Apds a realiza¢do de
uma pneumoencefalografia (Figura 1) foi identificado
ventriculomegalia, porém a presséo intracraniana
(PIC) apresentava-se normal (150 mm H,0) o que
despertou o interesse de Hakim2. Com objetivo de
realizar andlises laboratoriais, Hakim realizou uma
puncdo lombar e retirou 15 ml de LCR. De maneira
inesperada, o paciente apresentou melhora no dia
seguinte e, inclusive, falou pela primeira vez, apés
meses sem falar. O paciente apresentou piora do
quadro poucos dias depois, porém voltou a melhorar
apd6s uma nova drenagem lombar. A partir dessas
observagdes, Hakim foi impelido a implantar uma
derivacdo ventriculo-atrial, apesar da auséncia de
evidéncias comprovando sua eficacia diante de
pacientes portadores de ventriculomegalia com PIC
normal. Para sua surpresa, o paciente melhorou
consideravelmente e retornou a escola apenas trés
meses apos.

Este caso foi relatado por Hakim em sua tese
em 1964 e publicado no Journal of the Neurological
Sciences em 1965, junto com outros dois casos de
HPN cujos sintomas foram revertidos totalmente
apos a implantagdo de um sistema de derivagéo
liqudrica's.

As primeiras hip6teses que visaram a explicacdo
dos mecanismos da hidrocefalia com PIC normal
surgiram a partir do momento em que Hakim langou
mé&o de principios da fisica, se valendo da lei de Pascal
para exemplificar e, sobretudo, reproduzir situacoes
que lhe permitissem demonstrar como o aumento
progressivo da area ventricular poderia instalar-se
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mesmo na auséncia do aumento concomitante da
pressao?.

Figura 1. Pneumoencefalografia do primeiro paciente de Salomén
Hakim com HPN, que apresentou ventriculomegalia e, no entanto,
PIC normal. Estas imagens foram publicadas em sua tese,
intitulada: Some observations on C.S.F. pressure. Hydrocephalic
syndrome in adults with “Normal” C.S.F. pressure [Tese]. Bogota,
Colombia: Universidade Javeriana da Faculdade de Medicina;
1964. p.7"

A lei de Pascal envolve as interagdes entre
forca, pressao e area, no interior de um sistema
hidraulico, e Hakim utilizou estes principios como
base de seu raciocinio (Figura 2). De acordo com
esta lei, quando duas colunas de agua, com areas
diferentes sao submetidas a uma mesma pressao,
a forca exercida pela dgua na parede da coluna de
maior area é maior do que na coluna de area menor,
visto que a forca é o produto da multiplicacao entre
presséo e area, como demonstrado pela equacao
(1a), onde F, P e A representam forca, presséo e
area, respectivamente’3. Logo, diante de uma mesma
pressao, o aumento da area (equacaoib), resulta em
aumento da forca (equacao 1c¢):

F=PxA (1a)
F=Px A (1b)

Tr=PxA (10

Figura 2. Dr. Salomdn Hakim descrevendo as propriedades fisicas
da HPN envolvendo pressao, forca e area. Esta fotografia encontra-
se no artigo Salomdn Hakim and the Discovery of normal-pressure
hydrocephalus. Neurosurgery, 67(1):1562



Hakim demonstrou através da utilizacdo de
bexigas elasticas em varios estagios de enchimento
- cuja forca elastica e pressao foram constantemente
mensuradas - que a pressao obtida tanto com
bexigas totalmente infladas quanto parcialmente
infladas poderia ser a mesma em alguns estagios de
enchimento, porém quando as forgas elasticas de tais
bexigas eram comparadas, as bexigas mais infladas
apresentavam maior forca elastica devido a maior
area de superficie onde esta era aplicada (Figura 3).
Apés confirmar com seu experimento, que pressdes
iguais poderiam coexistir com estagios de dilatagéo
diferentes, Hakim associou seus conceitos prévios
referentes as interagdes entre forga, pressao e area
aos seus resultados e, a partir disso comparou seu
sistema com o sistema ventricular e com a dinédmica
liquodrica (Figura 4)'2.
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Figura 3. A demonstracao do efeito da prensa hidraulica, através da
aplicacdo da Lei de Pascal. Hakim demonstrou que a pressdo perma-
nece constante em estagios diferentes de enchimento das bexigas
(ponta de seta cinza). No entanto, a forca eléstica no interior das bexi-
gas mais infladas era maior do que em bexigas menos infladas (ponta
de seta preta). Desta forma conseguiu comprovar como era possivel
a coexisténcia entre areas diferentes e pressdes semelhantes no in-
terior de um sistema hidraulico. Estas imagens foram publicadas na
tese de Hakim em 1964, intitulada Some observations on C.S.F. pres-
sure. Hydrocephalic syndrome in adults with “Normal” C.S.F. pressure
[Tese]. Bogota, Colombia: Universidade Javeriana da Faculdade de
Medicina; 1964. p.30, 33.1 (Modificado)
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Figura 4. Comparacao entre o sistema ventricular e as propriedades
hidrodinamicas da Lei de Pascal. A compara¢do demonstra que
tanto em sistemas hidraulicos quanto em sistemas ventriculares que
possuem areas diferentes, sob a mesma pressao, os sistemas de area
maior exercem forgas maiores sobre suas paredes. Desta forma, Hakim
atribui as lesdes neurolégicas da HPN a este aumento de forga exercida
sobre neurdnios periventriculares. Esta imagem foi publicada no artigo
The especial clinical problem of symptomatic hydrocephalus with normal
cerebrospinal fluid pressure. J Neurol Sci. 1965;2(4):325°
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Desta forma, Hakim concluiu que os pacientes
apresentavam ventriculomegalia e PIC normal devido
ao fato de que a existéncia de ventriculos alargados
(aumento da area) resultava em uma neutralizacéo
relativa dos aumentos pressoricos. No entanto,
percebeu que, nestas condicbes a forga exercida
nas paredes ventriculares era consideravelmente
elevada, e que era esse aumento o causador da
lesdo hidraulica cerebral e, consequentemente
das manifestagdes clinicas da doencga'2. A partir
dos estudos de Hakim, grandes esfor¢cos foram
feitos a fim de melhor caracterizar e diagnosticar a
HPN, bem como prever a probabilidade de melhora
apos o implante de um sistema de derivacao
liqudrica*689:25-38,

Epidemiologia

A incidéncia e prevaléncia da HPN ainda
nao sao precisas e muitos estudos relatam valores
diferentes. Tal fato se deve grande parte a auséncia
de um consenso universal quanto as etapas referentes
ao diagndstico da doencga, que resulta tanto em
subdiagndsticos quanto em diagndsticos errados,
visto que muitas vezes a HPN pode ser “confundida”
com outras etiologias de apresentacdo semelhante,
sobretudo, em seus estégios iniciais e quando as
caracteristicas da triade ndo se manifestam ao
mesmo tempo.

Brean e Eide*, em estudo que realizou uma
busca ativa através de extensa campanha de
midia em uma populacdo norueguesa de 220.000
habitantes atendidos por um unico centro neuroldgico,
a fim de recrutar possiveis casos de HPN, relataram
incidéncia de HPNi de 5.5/100, 000 e prevaléncia
de 21.9/100,000 habitantes. Além disso, quando
considerados apenas pacientes com idade acima
de 65 anos a prevaléncia foi de 117,9 por 100,000
habitantes.

A HPN pode ser dividida em duas categorias:
secundaria e idiopatica. A HPN secundaria ocorre
em seguida a eventos neurolégicos de base, como
hemorragia subaracndidea (HSA) e hemorragia
intraventricular causada por traumas ou ruptura
de aneurismas e meningites. Em contrapartida, a
HPN idiopatica (HPNi) ocorre geralmente entre a
sexta e oitava décadas de vida e ainda nao tem
seus mecanismos fisiopatolégicos completamente
definidos®. Iremos neste trabalho dar prioridade para
a HPN.i.

MANIFESTACOES CLINICAS

A HPN manifesta-se em geral através da triade
clinica composta por apraxia de marcha, deméncia
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e incontinéncia urinaria combinada com achados
radiograficos de ventriculomegalia e laboratoriais de
pressdo normal do (LCR)>°. Os sinais e sintomas
tipicamente se desenvolvem de forma insidiosa,
bilateralmente, mas podem aparecer lateralizados
quando superpostos por condi¢des coexistentes, como
acidente vascular encefélico (AVE), radiculopatia e
neuropatia periférica e geralmente ocorrem entre a
sexta e oitava décadas de vida®’.

A apresentacao clinica da HPN pode, ainda
assim, variar significativamente quanto a gravidade
e progressao desses sintomas, portanto, ndo é
necessario que toda a triade esteja presente para
ser considerado o diagndstico de HPN&.

Quanto aos elementos da triade, a alteragéo
de marcha usualmente aparece antes da deméncia
e incontinéncia urinaria, sendo na maioria dos casos
o sinal clinico mais proeminente nos estagios iniciais

QUADRUO 1. Diagnésticos diferenciais da HPN”

da doenca®.

Devido a HPN ser uma doenca, sobretudo, da
populacéo idosa, faixa etaria em que a dificuldade
de marcha, deméncia e incontinéncia urinéria
sdo relativamente comuns, uma diversidade de
diagndsticos de sintomas individuais deve ser
considerada, incluindo doencas neurodegenerativas,
etiologias vasculares e desordens uroldgicas. Uma
relacao de diagndsticos diferenciais da HPN é
apresentada no Quadro 1, e diante de tais diagndsticos,
torna-se evidente a importancia de uma avaliacao
clinica adequada, tanto por parte dos clinicos gerais,
quanto por parte dos geriatras e, finalmente dos
neurologistas que estiverem assistindo os pacientes
que apresentarem caracteristicas da HPN, visto que
o diagnéstico precoce e, sobretudo, correto, guarda
estreita relagdo com o sucesso terapéutico®” 9.

Disturbios Neurodegenerativas Deméncia vascular

Outras causas

Doenca de Alzheimer Infartos Multiplos

Hidrocefalia obstrutiva

Doenca de Parkinson

Doenca de pequenos vasos cerebrais

Hidrocefalia congénita

Corpos de Lewy

Doenca de Binswanger

Tumor na coluna espinal

Doenca de Huntington

Acidente vascular cerebral

Deficiéncia de vitamina B12

Demeéncia Frontotemporal

Insuficiéncia vértebro basilar

Estenose espinal

Atrofia de multiplos sistemas

Lesao cerebral traumatica

Encefalopatia espongiforme

Degeneragéo Corticobasal

Estas doencas podem manifestar-se com sinais e sintomas semelhantes a HPN. Logo, muitos pacientes podem ser diagnosticados de forma errénea. Portanto,|
€ imprescindivel que se realize uma avaliagao clinica e neurolégica adequada, a fim de diferenciar a HPN destas doencas e instituir o tratamento correto.

No ano de 2005, foi publicado como suplemento
do periodico Neurosurgery, um extenso trabalho
denominado “Guidelines for the Diagnosis and
Management of Idiopathic NPH™®. Esta diretriz
aborda aspectos fundamentais — referentes ao
reconhecimento, diagndstico, utilizacdo de exames
suplementares e tratamento cirurgico — da HPNi, que
abordaremos ao longo deste artigo.

Alteracao de marcha

Geralmente, o disturbio de marcha e algum outro
sintoma sao necessarios para realizar o diagndstico,
e tende a ser a caracteristica mais reconhecivel
da HPN27. Embora nenhuma caracteristica seja
patognomoénica da alteracao de marcha na HPN,
esta se apresenta como uma marcha lenta, de base
alargada, passos curtos com os pés arrastados pelo
chao (como uma “marcha magnética”), dificuldade
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de virar-se, realizar o teste do “pé ante pé” e iniciar
0s primeiros passos. Nao ha fraqueza motora e os
pacientes frequentemente apresentam uma histéria
de quedas. Desequilibrio e diminui¢cdo da velocidade
da marcha (devido aos passos curtos e apraxia da
marcha) também sdo comuns’. Entretanto, o balango
dos bragos ao andar encontra-se preservado, o que
pode ajudar na distincdo entre a marcha da doenca
de Parkinson'.

A alteracado de marcha pode surgir como uma
dificuldade em subir ou descer escadas e andar no
ritmo esperado. Os pacientes podem se queixar de
dificuldade para levantar de uma cadeira, fraqueza
das extremidades inferiores e fadiga ao andar. Além
disso, muitas vezes mostram inabilidade de subir na
mesa de exame ou em suas proprias camas’?®.

A origem da alteracdo de marcha nao é
totalmente compreendida, porém algumas hipoteses
foram sugeridas. Umas das hipdteses sugere



que o aumento dos ventriculos na HPN causa
uma compressao e/ou deformacgéo das fibras dos
neurdnios motores superiores que passam pela
porcao medial da corona radiatas®.

Outras condicbes que causam anormalidade
de marcha devem ser consideradas ao realizar o
diagndstico da HPN como estenose de canal lombar,
neuropatia periférica, doenca cerebrovascular,
Doenca de Alzheimer (DA), tumores, trauma,
doenca de Parkinson, deméncia dos corpos de
Lewy, depressao, alcoolismo crénico, deficiéncia
de vitamina B12 e &cido fdlico®'". Além disso, a
anormalidade de marcha é o sinal mais responsivo
ao tratamento com a implantacdo de um sistema de
derivagao liquorica®¢-0:31,

Alteracoes cognitivas

A alteragéo cognitiva geralmente a a segunda
manifestacdo da HPN apds o disturbio de marcha.
E caracterizada por um progressivo déficit das
fungdes das areas subcortical e frontal, manifestado
como retardo psicomotor, diminuicdo da atencao e
concentracéo, disfungdo executiva e viso espacial
e alteracdo de memodria, sendo a funcao executiva
danificada precocemente no curso da doenca. Os
déficits da area cortical como apraxia, agnosia e
afasia sao raros®. A severidade de tais déficits vistos
na HPN pode variar de minimamente detectaveis
a profundamente severos® e significativa melhora
desses sintomas pode ser obtida depois da derivacao,
sendo, portanto, uma das poucas causas de
deméncia reversivel. Uma breve avaliagdo pode
ajudar a determinar a causa do prejuizo da cognicao.
O mini exame do estado mental (Mini mental)
pode mostrar déficits para realizacao de célculos,
concentracéo, escrita de frases, copiar a interseccao
de pentdgonos, e seguir um comando de trés
estagios. Processamento mental lentificado pode ser
evidente devido ao aumento do tempo do teste. O
desempenho no teste do reldgio também pode estar
alterado, mostrando um pobre planejamento espacial
e organizacao'. Disturbios de comportamento
também foram relatados associados a HPN como
depressao, mania, agressividade, disturbio obsessivo
compulsivo, psicoses incluindo parandia, alucina¢des
e disturbios do controle do impulso. O aparecimento
de sintomas depressivos em pacientes com HPN pode
ser uma consequéncia neuroquimica da desordem
cerebral. Entretanto, pode aparecer em resposta a
incapacidade fisica e mental associada a HPN. O
local de disfungao responsavel pela deméncia na HPN
permanece incerto, embora o sistema frontoestriatal
tenha sido implicado por alguns investigadores.
Outros enfatizam a importancia de outras estruturas
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subcorticais, incluindo fibras de projecdo passando
proximo aos ventriculos laterais®?'.

O diagndstico diferencial pode ser
particularmente dificil devido a similaridade das
alteracdes cognitivas com doencgas mais prevalentes
como a DA. Geralmente a DA esta mais associada
com alteragcao de memodria, aprendizado e orientacao,
enquanto a HPN mais frequentemente esta associada
com diminuic&o psicomotora e da velocidade motora
fina. As duas doencas podem levar a uma perda de
funcado executiva, atencéo e concentracéo, mas a HPN
dificilmente causa altera¢des precoces de linguagem.
A existéncia da DA e HPN concomitantemente nao
€ incomum, e a probabilidade de cada uma aumenta
com a presenca de idade avancada e hipertensao
arterial sistémica (HAS)'. Em casos coexistentes de
HPN e DA, atrofia hipocampal pode ser observada
na ressonancia magnética (RM)'.

Incontinéncia urinaria

A incontinéncia urindria normalmente é
observada nos estagios avangcados da doenca e
parece ocorrer por uma interrupg¢ao das vias neuronais
periventriculares que se direcionam ao centro sacral
da bexiga urinaria levando a hiperatividade do
musculo detrusor, que pode resultar primariamente
em urgéncia urindria e polaciuria®'. Pode ocorrer,
também, devido ao disturbio da marcha, apraxia
e bradicinesia que impedem o paciente de chegar
ao banheiro a tempo e em casos extremamente
avancados, pode resultar de falta de preocupacéo
para micturicdo, sugerindo que a incontinéncia é
associada com uma disfuncdo executiva frontal>®.

Uma pesquisa realizada por Sakakibara et
al.'”> que avaliou 42 pacientes com possivel HPN,
submetidos a exame de urodindmica, revelou
que 95% dos pacientes apresentaram evidéncia
de hiperatividade do musculo detrusor, 93%
apresentaram sintomas do trato urinario inferior,
sendo que, tais sintomas incluiam sintomas de
armazenamento em 93% dos pacientes e sintomas
de esvaziamento em 71% dos pacientes. Tal estudo
demonstrou que em estagios iniciais a urgéncia
urinaria pode anteceder a incontinéncia nos pacientes
com HPN.

A incontinéncia ndo é um componente
invaridvel da doenca e pode ocorrer raramente
ou apenas intermitentemente em alguns casos.
A polaciuria apresenta tipicamente mais de seis
episdédios em 12 horas, sendo a noctdria comumé. A
incontinéncia também pode ser causada por doencas
que afetam o controle autonémico da bexiga, como
a neuropatia diabética. Outras causas frequéntes
sdo o uso de diuréticos e farmacos com efeito
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anticolinérgico e perda multifatorial do controle da
bexiga como aumento da prostata e prolapso de
orgaos pélvicos'" 1,

FISIOPATOLOGIA

Apesar de ter sido descrita ha quase 50
anos, a fisiopatologia da HPN ainda permanece
ndo totalmente definida. Grandes esfor¢os foram
feitos na tentativa de elucidar seus mecanismos
de instalagcédo e tais esforcos originaram diversas
hipéteses causais que tem servido de base para
sua explicacdo atualmente. Tais hipdteses variam
amplamente entre si e incluem absorgéo liqudrica
deficiente, isquemia da substancia branca profunda,
redistribuicao das pulsagdes vasculares e diminuicao
da complacéncia do parénquima cerebral, vasos
sanguineos e espacgo subaracndéideo''°. Em seguida
descreveremos as principais hipéteses relacionadas
a fisiopatologia da HPN.

Hakim descreveu o0 aumento da area ventricular
como um requisito muito importante na HPN e
afirmou que é devido a este aumento da area que
se desenvolve uma forga prejudicial aos circuitos
neuronais periventriculares, mesmo na presenca
de PIC normal'?3. Apesar de esta descricdo ser
um bom “ponto de partida” em relagdo a tentativa
de se explicar a fisiopatologia da HPN, Hakim
nao esclareceu os motivos pelos quais o sistema
ventricular torna-se aumentado, predispondo ao
aumento da forca exercida sobre suas paredes. A
fim de responder tal questao originaram-se diversas
hipéteses, sobretudo, referentes a hemodinamica
cerebral e a dinamica liquérica'2°,

Alguns autores associam a hipoperfuséo
cerebral ao desenvolvimento da HPN'™1', Tal
associacao se deve, principalmente, a importante
influéncia do ciclo cardiaco sobre a dinamica liquérica.
Durante a sistole ventricular ocorre um aumento do
espaco ocupado pelo parénquima cerebral, devido
a elevacao do influxo sanguineo intracraniano
proveniente dos sistemas carotideos e vértebro
basilar, gerando picos sistdlicos intracranianos.
Este aumento de espaco requerido pelo parénquima
cerebral resulta em expanséo cerebral que provoca
uma contragao ventricular, devido a sua menor
resisténcia. Esta contra¢do ventricular causa ejecéo
de pequena quantidade de LCR ao longo de todo
o sistema ventricular (dos ventriculos laterais para
o terceiro ventriculo, deste para o quarto ventriculo
passando pelo aqueduto do mesencéfalo e finalmente
para o espago subaracnodideo). Um exemplo da
influéncia do ciclo cardiaco sobre a dindmica
liquérica é demonstrado na Figura 5. Além disso,
outra pequena quantidade de LCR entra no interior
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do canal espinhal, que atua como um reservatorio
durante a sistole'’. Durante a diastole o volume
cerebral diminui, uma vez que ocorre um efluxo do
sangue venoso e diminuigéo do influxo arterial. Essas
alteragdes permitem a reentrada do LCR do canal
espinhal no crénio, resultando em fluxo retrégrado
(caudocranial) de LCR dentro do sistema ventricular'”.
Como demonstrado na Figura 5, a forca compressiva
originada pela sistole deve ser progressiva e continua
ao longo do sistema ventricular, garantindo que
haja vazao adequada de LCR pelo aqueduto do
mesencéfalo. Para que a dindmica liqudrica seja
sempre unidirecional durante a sistole, o parénquima
cerebral deve estar saudavel e o sistema arterial deve
estar integro bilateralmente, visto que a “forca motriz”
responsavel pelo fluxo do LCR é a pulsagéo arterial.
O comprometimento da “simetria sistolica” cerebral,
causada por doengas como hipertensao arterial,
aterosclerose e isquemia cerebral, pode resultar em
um fluxo liquérico alterado e multidirecional, causando
estase do LCR e, principalmente, impactacao do
mesmo sobre as paredes ventriculares durante
0s picos sistélicos. Este impacto liquérico causa
tanto lesdo mecéanica (compressado do parénquima,
capilares, vénulas e veias corticais superficiais)
quanto toxica/osmdtica (diminuicdo do clearance
de residuos metabdlicos e lesao ependimaria, que
resultam em aumento da carga osmatica) levando a
dilatacao ventricular e lesdo neuronal ainda maior,
respectivamente (Figura 6)"".
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Figura 5. Desenho simplificado do terceiro ventriculo e aqueduto do
mesencéfalo. As setas maiores indicam as forcas de compressao agindo de
maneira coordenada sobre o ventriculo durante a sistole. As setas sélidas
indicam o fluxo sistdlico unidirecional de LCR resultando em vazao adequada
do mesmo. Situag@o normal. a-c: inicio, meio e final da sistole. Este desenho
foi publicado no artigo Idiopathic normal pressure hydrocephalus: thoughts
on etiology and pathophysiology. Medical Hypotheses, 73:720"

Takeuchi et al.™ avaliaram 44 pacientes com
possivel HPNi. Destes, 40 foram submetidos a algum
sistema de derivacgao liqudrica (derivagao ventriculo-
peritoneal (DVP) e derivagéo lomboperitonial (DLP))
e seu fluxo sanguineo cerebral regional cortical e
profundo (tdlamo e nucleos da base) foi mensurado
um més antes e apds a cirurgia. Os 40 pacientes
apresentaram fluxo sanguineo cerebral diminuido
antes da cirurgia e observou-se relagéo positiva entre
0 aumento do fluxo sanguineo cerebral médio apds a
implantacao da derivagdo (de 32.1 +2.74 ml/100g/min



antes da cirurgia para 39.8 + 3.02ml/100g/min apds a
cirurgia) e a eficacia do sistema de derivagéao.
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Figura 6. Desenho simplificado do terceiro ventriculo em um
plano transaxial com o aqueduto do mesencéfalo na regial inferior.
As setas maiores demonstram a influéncia da sistole sobre a
compressao ventricular. As setas sélidas demonstram o fluxo de
LCR. A compressao inadequada simultanea (proximal e distal) do
ventriculo resulta em compartimentalizagao ventricular, acumulo
de pressao e vazao diminuida de LCR. Este desenho foi publicado
no artigo Idiopathic normal pressure hydrocephalus: thoughts on
etiology and pathophysiology. Medical Hypotheses, 73:720""

Takaya et al.”® avaliaram o fluxo sanguineo
cerebral em 35 aréas através da tomografia
computadorizada com emissédo de féton unico
(SPECT) de 21 pacientes: sete com sintomas
objetivos da triade da HPN, sete pacientes sem sinais
objetivos e sete pacientes controles. Observaram
que o0s pacientes sem sinais objetivos apresentavam
hipoperfusdo global comparada com o grupo
controle. Tal hipoperfusdo era semelhante aos
pacientes com os sinais objetivos da triade, exceto
na substancia branca frontal, onde nao apresentavam
hipoperfusdo. Portanto, concluiram que outros fatores
além da hipoperfuséo cerebral sdo responsaveis
pela fisiopatologia da HPN, visto que os pacientes
sem sinais objetivos também ja apresentavam
hipoperfusdo global assim como os pacientes em
estagio clinico.

Bateman'® também discorda com a hipdtese da
hipoperfuséo cerebral como base fisiopatoldgica da
HPN. Ele selecionou 20 pacientes com diagnostico
de HPN e fluxo sanguineo cerebral acima do normal
(> 700 ml/min), que foram submetidos a exames de
RM que avaliaram os seguintes itens: fluxo venoso
no seio sagital superior (SSS) e seio reto (SR);
influxo arterial total e o volume médio de LCR que
passava pelo aqueduto do mesencéfalo em direcao
ao quarto eterceiro ventriculos, durante a sistole e
diastole, respectivamente (aqueduct stroke volume).
Os pacientes foram comparados com 12 controles.
Observou-se fluxo sanguineo venoso profundo
(SR) normal e fluxo sanguineo superficial (SSS)
diminuido (com efluxo diminuido em 9% comparado
com o influxo e complacéncia venosa diminuida em
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50%). Desta forma, o autor afirma que a HPN pode
ocorrer independentemente da perfuséo arterial e
fluxo venoso profundo e reconhece a diminuicédo do
fluxo venoso superficial como potencial causador
da HPN.

DIAGNOSTICO

Como parte darotina de avaliagao dos pacientes
suspeitos de HPN, um estudo de imagens cerebrais
(tipicamente tomografia computadorizada - TC ou
ressonancia magnética - RM) deve ser realizado, a
fim de: 1) avaliar o tamanho ventricular; 2) descartar
a presenca de obstru¢cao em algum ponto do sistema
ventricular; 3) obter dados complementares referentes
ao fluxo de liquor cefalorraquidiano (LCR) e 4) avaliar
a presenca alteragdes morfologicas adjacentes ao
sistema ventricular, tais como aumento dos sulcos
cerebrais, atrofia de giros e comprometimentos
periventriculares (Figura 7).

CORNO FRONTAL DO
VENTRICULO LATERAL

CORNO TEMPORAL DO
VENTRICULO LATERAL

Figura 7. Exames de tomografia de cranio (TC) e ressonancia
magnética (RM) de encéfalo (corte axial em aquisicao T2) de um
paciente portador de HPN. A TC permite uma melhor visualizagao
do osso do cranio, torna possivel a detecgao da hidrocefalia, bem
como o calculo de indices do tamanho ventricular, como o indice de
Evans. A RM oferece maior detalhamento anatdomico cerebral, em
especial a aquisicao T2 mostra em branco o liquor intraventricular,
cisternal e nos sulcos®

Como mencionado acima, tanto a TC quanto
a RM possuem vantagens e desvantagens proprias,
gue devem ser levadas em conta durante a avaliagao
de um paciente com suspeita de HPN. A comparac¢éo
entre as caracteristicas da TC e RM é mostrada no
Quadro 2.

A hidrocefalia de pressao normal determina
alargamento dos sulcos e fissuras encefalicas,
aumento das dimensdes dos ventriculos laterais, com
apagamento relativo dos sulcos e fissuras encefalicas
no vértex, achados que sao identificados no estudo
tomogréfico e de RM. O estudo do fluxo liquérico por
RM permite ainda identificar aumentos do fluxo e da
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velocidade de LCR através do aqueduto cerebral
(estrutura que comunica o lll e o IV ventriculo)”®°.

Além disto, os exames de TC e ressonancia de
encéfalo permitem a identificacao de outras doencas
gue muitas vezes tem 0s mesmos sintomas clinicos.
Estes exames podem identificar, por exemplo,
hidrocefalia obstrutiva como causa dos sintomas
(HPN secundaria), devido a estenose de aqueduto
ou um tumor cerebral, por exemplo. Nestes casos, a
proxima etapa de exames complementares (pungao
lombar de LCR) néo deve ser realizada, visto que
existe o risco de séria complicagdo (coma e morte)
que pode ser precipitada pela retirada de LCR
espinhal: a herniacdo cerebral. Assim, a neurocirurgia
(derivagao ventricular, neuroendoscopia ou ressecgao
direta da lesdo) pode ser indicada sem outros exames
adicionais?.

Em seguida abordaremos os principais
aspectos da TC e RM, durante a investigacao e
acompanhamento de pacientes com suspeita de
HPN.

Quadro 2. Comparagao entre a Tomografia computadorizada (TC)
e a Ressonancia magnética (RM) na abordagem da HPN7

Caracteristicas TC RM
Deteccao de ventriculomegalia

(indice de Evans > 0,3) + +
Boa visualizacdo do osso do créanio + -
Detecc¢do de edema transependimario - +
Observacao de causa obstrutiva para

a hidrocefalia + +
Observacao de atrofia de giros

(hidrocefalia “ex-vacuo”) + +
Boa visualizacao de calcificagoes + -
Custo + +++

Realizacdo em paciente portador de préteses
metalicas, marcapasso cardiaco ou

claustrofébico (sem sedagéao) + -
Observacao de detalhes anatdmicos sutis - +
Possibilidade de realizagédo de testes

funcionais (testes de fluxo liqudrico) - +

Tomografia computadorizada (TC)

A partir do momento que se suspeita do
diagndstico de HPN, o primeiro exame a ser realizado
é a TC. Este exame, inventado por Sir Godfrey
Hounsfield (engenheiro inglés) utilizado pela primeira
vez em 1972, em Londres, tem por principio o
raio-X do cranio e a reconstrucdo computadorizada
da imagem do cérebro através de um tomografo
especial. Trata-se de um exame rapido e indolor,
muito sensivel na detec¢ao de calcifica¢des, detalhes
6sseos e hemorragia aguda. E capaz de fornecer
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informacdes importantes como a presenca de
hidrocefalia, atrofia cerebral, presenca de acidente
vascular cerebral prévio, tumores, hematomas, etc. A
mensuracao do grau de alargamento ventricular pode
ser realizada através da TC e é obtida por meio da
avaliagdo do indice de Evans, que consiste na razao
entre a distancia maxima dos cornos frontais e o maior
diametro cerebral bi parietal (Figura 8).

Figura 8. Imagem de tomografia computadorizada (TC) mostrando
ventriculomegalia em um paciente com HPN. O indice de Evans é
a largura maxima dos cornos anteriores (seta menor) dividida pela
largura maxima da calvaria (seta maior). Hidrocefalia é definida por
um indice maior ou igual a 0,3 (> 30%). O indice deste paciente
é de 0,35 (35%)

Afirma-se que ha ventriculomegalia quando tal
indice é igual ou maior que 0,3 (> 30%), refletindo
um aumento da proporcdo de tamanho ventricular
em relacao ao didmetro do crénio. A TC permite a
documentacao da hidrocefalia ndo comunicante de
maneira satisfatéria, cumprindo com os requisitos de
imagem diagndsticos de rotina da HPN. Portanto, a
TC pode ser utilizada isoladamente para a realizagao
do diagndstico de HPN, no entanto dados fisiolégicos
adicionais ndo podem ser obtidos através deste
exame, tornando muitas vezes necessaria a realizagao
da RM para uma avaliacao mais completa’.

Ressonancia magnética (RM)

Outro exame que pode ser realizado é a RM
de Encéfalo com estudo de fluxo liquérico. A RM foi
descrita pela primeira vez em 1930, por C. J. Gorter,
porém foi utilizada a fim de obter imagens cerebrais
apenas em 1970. Assim como a TC, também ¢é
indolor, contudo tem por principio a ressonancia
magnética de atomos de hidrogénio presentes no
corpo humano, obtida a partir da exposicdo do
paciente a um ambiente de campo magnético. A RM
€ mais cara do que a TC e individuos portadores de
marcapasso cardiaco ou outras préteses metalicas
nao podem realizar o exame por risco de vida.
Pessoas claustrofébicas ou com agitacéo psicomotora



podem ser anestesiadas para a realizagcao do exame.
No entanto, a RM oferece diversas vantagens
sobre a TC, incluindo a avaliagdo mais imediata de
comprometimentos coexistentes, como a doenca
cerebrovascular e a oportunidade de detectar
achados que se correlacionam positivamente com a
presenga da HPN. Informagdes mais acuradas sobre
a anatomia do cérebro, dos ventriculos, das cisternas
e do préprio fluxo liquérico podem ser obtidas e
podem implicar em diferentes decisdes cirurgicas 9.
Por exemplo, a RM permite a deteccao de um halo
periventricular suave que pode ser indicativo de
edema transependimario, achado que tem sido bem
documentado tanto nas causas comunicantes quanto
nao comunicantes de hidrocefalia (Figura 9).

Figura 9. Comparacao entre RM (em aquisicdo T1) e TC
em paciente portador de HPN (cortes axiais). A, Imagem de RM
demonstrando halo periventricular suave caracteristico de edema
transependimario (setas). B, Imagem de TC do mesmo paciente,
demonstrando apenas ventriculomegalia e auséncia de atrofia de
giros cerebrais

A RM sagital permite a mensuragcao do
didmetro do corpo caloso, que se apresenta diminuido
em muitos casos de HPN. A RM coronal permite a
realizagéo do calculo do angulo do corpo caloso,
que pode estar aumentado em pacientes com HPN
(Figura 10) e permite a avaliagao da morfologia peri
hipocampal, que podem ser uteis na distingdo entre
a ventriculomegalia secundéria a atrofia cerebral
(onde ocorre aumento dos sulcos desta regido) e a
ventriculomegalia resultante da HPN (que pode até
mesmo obliterar tais sulcos). Além disso, pode ser
observado um apagamento relativo dos sulcos e
espaco subaracnoéideo na regidao do vértex cerebral
(Figura 11).

Figura 10. Imagens de RM (cortes coronais em aquisicdes T2) comparando
o angulo do corpo caloso no cérebro de um paciente portador de HPN e em
um cérebro normal. A, Demonstragédo do aumento do angulo do corpo caloso
(linha tracejada) devido ao aumento da &rea ventricular (setas) em paciente
portador de HPN. B, Angulo do corpo caloso em cérebro normal (linha
tracejada), menor do que o encontrado em pacientes portadores de HPN e
auséncia de aumentos da area ventricular sobre o corpo caloso (setas)
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Figura 11. Imagens de RM (cortes coronais em aquisi¢des T2) comparando
a area dos sulcos e espago subaracnoéideo no vértex cerebral de um paciente
portador de HPN e em um cérebro normal. A, Apagamento dos sulcos e
espaco subaracndideo no vértex cerebral do paciente portador de HPN
(setas), quando comparados ao cérebro normal (setas) em B

A HPN pode ser similar ou ocorrer em
associagao com varias doencas que sao prevalentes
nos idosos, como doenca cerebrovascular, desordens
neurodegenerativas, desordens urindrias primarias,
estenose espinal e outras condi¢cdes’. A diretriz
de 2005 sobre HPNi, fornece critérios para o
diagndstico clinico da HPN, dividindo-o em trés
categorias: provavel, possivel e improvavel. Essa
classificacao pode ser feita, frequentemente, na
primeira visita clinica e leva em consideracédo a
histdria, neuroimagem, clinica e testes fisioldgicos
do paciente. Para ser classificada em provavel,
a histéria do paciente deve incluir: acometimento
insidioso; origem apds os 40 anos; duracao
minima de 3 a 6 meses; nenhuma evidéncia de
antecedentes como trauma de cabega, hemorragia
intracerebral, meningite ou outra condicdo conhecida
de hidrocefalia secundaria; progresséo no tempo e
nenhuma outra condi¢gdo neuroldgica/psiquiatrica
que seja suficiente para explicar a presenca dos
sintomas. Exames de neuroimagem, realizados apds
0 inicio dos sintomas, devem mostrar evidéncia de
aumento ventricular ndo inteiramente atribuido a
atrofia cerebral ou aumento congénito (indice de
Evans = 0,3); nenhuma obstrugdo macroscopica do
fluxo liqudrico e pelo menos uma das caracteristicas
de suporte como aumento dos cornos temporais
dos ventriculos laterais, nao inteiramente atribuido
a atrofia hipocampal; angulo caloso igual ou maior
que 40 graus; evidéncia de alteragao no conteudo
de agua no cérebro, incluindo alteragbes do sinal
periventricular na TC e RM que nao seja atribuida
a alteragcbes microvasculares isquémicas ou de
desmielinizagédo e alteracdo do fluxo aquedutal ou
do quarto ventriculo. Na clinica, achados de disturbio
de marcha devem estar presentes, pelo menos uma
area de alteracdo na cognicao e sintomas urinarios,
ou @mbos. Com respeito ao disturbio de marcha, pelo
menos dois dos seguintes devem estar presentes (e
n&o serem totalmente atribuidos a outras condigoes):
altura do passo diminuida, comprimento do passo
diminuido, ritmo (velocidade da marcha) diminuido,
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balancgo do tronco aumentado, base alargada, dedos
dos pés virados para fora ao andar, retro pulsao
(espontanea ou provocada), virar-se em bloco (virar-
se requer trés ou mais passos para realizar volta de
180 graus) e equilibrio alterado ao andar, evidenciado
por duas ou mais corre¢cdes em oito passos do teste
do “pé ante pé”. Em relagcado a cognicdo, deve-se
ter uma alteracao documentada (ajustada a idade e
educacgao) e/ou diminuicdo do desempenho em um
teste cognitivo (como o Mini mental) ou evidéncia de
pelo menos dois dos seguintesno exame, que nao
sejam totalmente atribuidos a outras condi¢gdes, como
diminuicdo do desempenho psicomotor (aumento
da laténcia de resposta); velocidade motora fina
diminuida; precisdo motora fina diminuida; dificuldade
de dividir ou manter atencao; alteragdo de memdria,
principalmente para eventos recentes; disfungao
executiva, como dificuldade em procedimentos de
multiplos passos, memoria de trabalho, formulagéo
de abstracdes/similaridades, percepcao e alteragdes
de personalidade e comportamento. Para documentar
os sintomas relacionados a incontinéncia urinaria,
um dos seguintes sintomas deve estar presente:
incontinéncia urinaria episoddica ou persistente,
nao atribuida as doencgas uroldgicas primarias;
incontinéncia urinaria persistente e incontinéncia
urinaria e fecal; ou dois dos seguintes devem estar
presentes: urgéncia urinaria (definida como percepgao
frequénte de uma necessidade de urinar); frequéncia
urinaria (definida como mais de seis episodios de
micgdo em uma média de 12 horas, apesar do volume
normal) e nocturia (definido como a necessidade de
urinar mais de duas vezes, em média, por noite)’.

Quanto a avaliacao fisioldgica, a pressao de
abertura do LCR, determinada por puncgéo lombar
ou um procedimento comparavel, deve estar em
uma faixa de 105-190 mm H,O, sendo que medidas
apropriadas da pressdo maiores ou menores que
esta faixa ndo sao consistentes com o diagndstico
de HPNi provavel.

Para ser classificada como possivel, a histéria
pode conter sintomas como: inicio recente ou
indeterminado; comego em qualquer idade depois
da infancia; duracdo de menos de trés meses ou
indeterminada; seguir eventos como trauma de
cabeca, histéria remota de hemorragia intracerebral,
meningite na infancia ou na adolescéncia ou outras
condicdes; coexistir com outra condigao neuroldgica,
psiquiatrica ou doencas gerais, mas que, na avaliagcao
do clinico, ndo seja inteiramente atribuida a essas
condi¢cdes e que nado seja progressiva ou claramente
progressiva. A neuroimagem apresentando aumento
dos ventriculos, mas associada a evidéncia de atrofia
cerebral, com severidade suficiente para explicar o
tamanho do ventriculo e lesdes estruturais que podem
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influenciar no tamanho do ventriculo. Sintomas de
incontinéncia e/ou alteragao cognitiva, na auséncia de
disturbio de marcha ou equilibrio. Avaliagcéao fisioldgica
da pressao de abertura nao disponivel ou resultados
nos extremos da taxa de variagao esperada (60-104
ou 191-240 mm H,0O) séo condizentes com HPNi
possivel®s.

Finalmente, a HPNi é considerada improvavel
quando: ndo ha evidéncia de ventriculomegalia; ha
sinais de aumento da presséo intracraniana como o
papiledema; nenhum componente da triade clinica
da HPN esta presente, os valores da pressao de
abertura do LCR encontram-se fora das variagdes da
HPNi “possivel” (< 60 ou > 240 mm H20) e quando
0s sintomas s&o explicados por outras causas. Ao
elucidar a histdria, o clinico deve dar atengdo ao modo
em que os sintomas iniciaram (agudo e subagudo),
seu curso temporal (estatico, progressivo) e sua
severidade (leve, moderado, severo). Deve-se dar
énfase, especialmente, aos sintomas envolvendo
marcha, equilibrio, cognicao e incontinéncia urinaria.
Ocorréncia familiar de HPN é observada raramente
(em contraste com a hidrocefalia congénita).
Porém, é recomendado que elementos da histéria
familiar sejam obtidos, com énfase em doencgas
neurodegenerativas como Doenca de Parkinson,
DA e Doenca de Huntington, assim como outras
condi¢cdes neuroldgicas e psiquiatricas que tenham
carater hereditario e possam assemelhar-se com a
HPN?.

Apesar da importancia da avaliagdo clinica
para a realizagéo do diagndstico de HPNi, o grau de
certeza fornecido apenas pelo diagndstico clinico,
relacionado a melhora do paciente apds a implantacéo
de um sistema de derivacgao liqudrica varia de menos
de 50% até 60%%. Portanto, visto ser tal cirurgia
um procedimento invasivo que pode acarretar
complicacdes, especialmente em pacientes de idade
avancada, como os portadores da HPN, torna-se
necessaria a utilizacao de testes suplementares
com duas finalidades: (1) confirmar o diagndstico e
(2) identificar quais pacientes mais provavelmente
melhorarao apds a intervencao cirurgica e predizer
com maior acuracia a probabilidade desta melhora®®1°.
Os testes suplementares mais utilizados sao os
seguintes:

¢ Teste de pungéo lombar (tap test): é realizada
uma punc¢ao lombar e removido cerca de 40-50 ml de
LCR. O paciente é observado quanto as alteragdes
na marcha e/ou fungéo cognitiva cerca de 30 a 60
minutos depois. Uma resposta positiva ao teste
tem um grau de certeza maior para uma resposta
favoravel a colocagdo de uma derivagao liqudrica
do que pode ser obtido apenas pelo exame clinico.
No entanto, o tap test ndo pode ser usado como um



teste de excluséo devido a sua baixa sensibilidade
(26-61%)58:19;

0 Testes resisténcia de saida de LCR (teste
de infusdo): sdo varios métodos para avaliar a
dindmica liqudrica, geralmente envolvendo a
infusdo de soro fisiolégico, Ringer lactato, ou CSF
artificial no espaco subaracndideo. Quando ocorre
um estado de equilibrio entre o volume infundido e
o volume absorvido a pressao € mensurada. Este
teste apresenta maior sensibilidade (57-100%) em
comparacado com o tap test e um valor preditivo
positivo de 75 a 92%°%1922;

¢ Drenagem lombar externa (DLE): é realizada
drenagem continua de LCR, geralmente em uma
taxa de 5 a 10 mL por hora, com a observagéo da
resposta por mais de 2-7 dias no hospital. Uma
DLE acima de 300 ml estd associada com alta
sensibilidade (50-100%) e alto valor preditivo positivo
(80-100%). Apesar de ser o teste suplementar que
possui maior acuracia, também é o que possui maior
taxa de complicagédo, além de requerer internagao
hospitalar® &22;

0 Monitorizagado continua da PIC: pode
ser considerada durante a fase de diagndstico/
prognéstico da HPNi através da mensuragéo tanto
da PIC estatica (ondas B de Lundberg) quanto
pulsatil. Valores de PIC elevados devem levar a uma
reavaliacao para descartar uma causa secundaria de
HPN>'°. Eide et al.?! avaliaram a PIC estatica e pulsatil
de 214 pacientes portadores de HPNi. Destes, 131
foram submetidos a implantacdo de um sistema de
derivagao liqudrica e 101 (93%) apresentaram boa
resposta apos a cirurgia. Observou-se que em 109
pacientes as ondas médias da PIC pulsatil foram
superiores a 4mmHg. Dos 21 pacientes, cujas ondas
médias da PIC foram inferiores a 4mmHg apenas dois
responderam favoravelmente a cirurgia, sugerindo
relagéo positiva entre a PIC pulsatil e a melhora
apos a derivagao liquérica, no entanto este exame
ndo é comumente utilizado, visto se tratar de um
procedimento invasivo;

¢ Avaliacao do volume de ejecao liqudrica no
aqueduto do mesencéfalo (Aqueduct stroke volume):
como mencionado brevemente acima, o Aqueduct
stroke volume é definido como o volume médio de
LCR passando através do aqueduto do mesencéfalo
em uma dire¢cdo cranio-caudal durante a sistole
cardiaca e em uma direcao caudocranial durante a
diastole cardiaca, durante um unico ciclo cardiaco,
geralmente avaliado através de RM através das
técnicas de cine-RM e phase contrast (PC)>3682223),
Scollato et al.22 em estudo que avaliou o volume de
ejecao de LCR no aqueduto de 65 pacientes com
HPN antes e apds aimplantacdo de DVP, observaram
que nos 35 pacientes que melhoraram apods a cirurgia,
sua média pré-operatdria de 157,01 pL diminuiu para
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18% um més apods a DVP e 49% 12 meses apods
a cirurgia. Em um grupo de 15 pacientes que nao
melhoraram a menor média do volume de ejecéo
no aqueduto observada no pré-operatério (84,2 L),
diminuiu para 14,3% um més apos a DVP e 34%, 12
meses apos a DVP, sugerindo uma relagao positiva
entre melhora clinica e maiores quedas na taxa de
volume de ejeg¢édo aquedutal apés a DVP. Bateman e
Loiselle® avaliaram o volume de eje¢do aquedutal em
32 pacientes submetidos a derivacgéo liqudrica (antes
e depois da cirurgia). Destes, 63% apresentaram
melhora apds a derivacao, no entanto, em relacao
ao volume de ejecdo aquedutal ndo se observou
diferenca entre os responsivos e 0s irresponsivos,
contra indicando, desta forma a utilizacdo deste
exame como preditor de resposta apds a cirurgia. A
Figura 12 apresenta uma sequéncia de etapas, tanto
referentes a avaliagcéo clinica, quanto relacionadas
aos exames suplementares descritos acima, a fim de
identificar quais pacientes mais provavelmente seréo
beneficiados apds a implantacdo de um sistema de
derivacao liquérica. Tal algoritmo foi publicado na
diretriz sobre HPNi de 2005 e inclui o grau de certeza
de responsividade a derivacgao liqudrica ofertado por
cada procedimento®22,

Grau de certeza

i  —
pos cirurgica

IElememos da triade presentesl | indice de Evans =0.3 |

.
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Figura 12. Esquema para predizer a responsividade a derivacao liqudrica. A
avaliagao da indicagao cirurgica utilizando-se apenas os dados da avaliagao
clinica, resultard em uma sensibilidade de 46 a 61% (escala a esquerda) em
relagdo a melhora pés cirurgica. A resposta positiva ao tap test com retirada
de 40 a 50 ml de LCR ¢ altamente preditiva de uma resposta favoravel a
derivacao liquérica (72-100%), porém, sua sensibilidade € baixa (26-61%).
A mensuragao da pressao de abertura do LCR durante o tap test € util para
que se possa excluir hidrocefalia secundaria (PIC >18mmHg). O teste de
resisténcia de saida do LCR (através do sistema de infus&o) fornece uma alta
sensibilidade, variando de 57 a 100%, e esta associado a um valor preditivo
positivo de 75 a 92%. A drenagem lombar externa é o teste suplementar que
fornece a maior sensibilidade (50-100%) e o maior valor preditivo positivo
(80-100%), no entanto, requer internagao hospitalar e € o que mais esta
associado a complicagdes. RS, resisténcia de saida do LCR. Este esquema
foi publicado no artigo: The value of supplemental ‘prognostic tests for the
preoperative assessment of idiopathic normal pressure hydrocephalus’.
Neurosurgery. 2005;57(Suppl 3):2722 (Traduzido)
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TRATAMENTO

O tratamento da HPN visa, principalmente,
restaurar a capacidade funcional do paciente. Desta
forma, a decisdo sobre quando uma intervencao
cirdrgica deve ou nao ser realizada requer que se leve
em consideragdo a probabilidade de tal restauragao,
através da utilizacdo de algumas ferramentas
preditoras do resultado pés-cirdrgico. Além dos testes
suplementares abordados anteriormente existem
outros indicadores (favoraveis e desfavoraveis) que
podem ser utilizados. Os indicadores favoraveis de
melhora pds cirurgica incluem: inicio precoce do
disturbio de marcha (sendo o disturbio de marcha
a caracteristica clinica mais proeminente); inicio
dos sintomas de periodo inferior a 6 meses. Os
indicadores desfavoraveis incluem: auséncia de
disturbio de marcha ou o seu surgimento apos o
inicio da deméncia; inicio precoce de deméncia;
deméncia moderada a grave; presenca de deméncia
por mais de dois anos; atrofia difusa e importante
comprometimento da substéncia branca no exame
de RM24,25,26_

A implantacdo de um sistema de derivagédo
liqudrica, mediante intervencgao cirdrgica € a medida
terapéutica mais utilizada para a HPN. E realizada
para aliviar o excesso de LCR no interior do
sistema ventricular e tem demonstrado importantes
beneficios?-32. Diferentes tipos de derivacao liquérica
sao utilizados, porém o mais comum é a DVP, através
da utilizagdo de um cateter delgado, cujo fluxo interior
€ unidirecional (craniocaudal), devido a presenca de
um dispositivo valvulado acoplado ao sistema, que
comunica os ventriculos cerebrais com a cavidade
peritoneal, onde o excesso de LCR ¢é drenado®’.
A eficacia da DVP varia entre 33% e 90%%34. Esta
grande disparidade ocorre devido a variagdo na
selecédo dos pacientes em diferentes estudos e ao
fato de ndo existir uma escala Unica para a analise de
melhora do paciente que seja aceita universalmente®.
A taxa de complicagdes significantes (hemorragia
intra-operatoria grave, hematomas subdurais, déficits
neuroldgicos, epilepsia, arritmias cardiacas, disfungéo
hipotalamicas, fistulas liquéricas, infeccbes) ocorre
em cerca de 6% dos pacientes apos a cirurgia®s'.

Pujari et al.®® analisaram retrospectivamente
55 pacientes acompanhados por pelo menos trés
anos apods a cirurgia de DVP e relataram que em
53% destes pacientes foram necessarias revisoes
cirurgicas. No entanto, observaram que mesmo
diante da necessidade de revisdes, 0s pacientes em
geral mantiveram melhora clinica em longo prazo
que variou de 5 a 7 anos, sobretudo, relacionada ao
disturbio de marcha e incontinéncia urinaria.

Kahlon et al.*® realizaram um estudo prospectivo
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de pacientes com suspeita de HPN, submetidos a
DVP seguidos em seis meses (54 pacientes) e cinco
anos (23 pacientes). Relataram que em curto prazo (6
meses) 83% dos 54 pacientes operados melhoraram
a marcha, 65% melhoraram o tempo de reacao, 46%
melhoraram nos testes de memdria, e 96% relataram
melhora subjetiva. Em longo prazo (5 anos) os 23
pacientes apresentaram melhora apds a derivagéao de
aproximadamente 40% na marcha, contudo, menos
de 10% na cognicao e tempo de reagao. Os pacientes
com menos de 75 anos tiveram uma taxa de melhora
maior (64%) que os com mais de 75 anos (11%). Os
autores afirmam que os beneficios da DVP podem
ser obtidos até 5 anos apds a cirurgia e fatores como
taxa de mortalidade, idade e comorbidades devem ser
levados em conta durante a selecdo dos pacientes,
visto que tais fatores alteram de maneira importante
0s resultados em curto e longo prazo.

A terceiro ventriculostomia endoscdpica
(TVE) também tem sido utilizada no tratamento
da HPN2°7:38 Considerada uma derivagao interna,
tal técnica consiste na fenestracdo do assoalho
do terceiro ventriculo, permitindo que o LCR
passe diretamente do terceiro ventriculo para o
compartimento anterior da cisterna inter peduncular,
aumentando o fluxo sistélico de saida dos ventriculos
(o que resulta em diminuicao do excesso de LCR
intraventricular) e diminuindo os efeitos deletérios
do LCR sobre as paredes ventriculares durante
as ondas sistolicas pulsateis. Gangemi et al.3®
avaliaram retrospectivamente 110 pacientes com
HPN submetidos a TVE. Observou-se que ocorreu
melhora clinica pds-operatdria em 76 (69,1%)
pacientes. Nao houve correlagdo entre a taxa de
sucesso e a idade dos pacientes ou tipo de aumento
ventricular. Entretanto, a taxa de melhora neuroldgica
foi maior em pacientes com menor tempo de histéria
clinica e disturbios de marcha no inicio da doenca.
No intra-operatdrio, o reaparecimento das pulsacdes
cerebrais normais e a observacdo de movimentos
significantes do assoalho do terceiro ventriculo, para
cima e para baixo, apos a TVE, foram relacionados
com um bom resultado. Complicagdes ocorreram em
7 (6,4%) pacientes e a necessidade de um segundo
procedimento endoscépico em 4 (3,6%) pacientes.
Portanto, os autores concluem que a TVE é uma
opcéo eficaz e segura para o tratamento da HPN.

Outros exemplos de derivagao que raramente
sdo usados incluem a derivagédo ventriculo-atrial e
a DLP569,

CONCLUSAO

A HPN é uma doenca insidiosa que acomete,
principalmente, idosos. E uma das poucas causas



reversiveis de deméncia, respondendo por cerca
de 5% dos casos. As hipoteses referentes a sua
fisiopatologia baseiam-se, sobretudo, nas alteragdes
da hemodinamica cerebral e dinamica liquérica. E
fundamental que o diagndstico da HPN seja realizado
precocemente, através do conhecimento sobre a
doenca e seus diferencias, por parte dos clinicos,
geriatras e neurologistas e que os pacientes com
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