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Resumen

Introduccién: La hidrocefalia de presion normal (HPN) es una condiciéon neurologica
caracterizada por la dilatacion de los ventriculos cerebrales en ausencia de un aumento
significativo de la presion intracraneal. Esta enfermedad se presenta con sintomas
progresivos, incluyendo trastornos de la marcha, deterioro cognitivo y alteraciones del
control de la vejiga. Objetivo: Detallar los principales métodos de diagndstico y tratamiento
del Sindrome de Hakim Adams.

Metodologia: Se realiz6 una busqueda exhaustiva de la literatura cientifica en bases de datos
especializadas como PubMed, Scopus y Web of Science. Se aplicaron criterios de inclusion
para seleccionar estudios clinicos y revision de literatura publicados en los tltimos cinco
afos. Resultados: Los sintomas mas frecuentes de la hidrocefalia de presion normal
incluyeron trastornos de la marcha, deterioro cognitivo, incontinencia urinaria y alteraciones
del estado mental. Las técnicas de imagen como la resonancia magnética y la tomografia por
emision de positrones demostraron ser utiles para el diagndstico temprano y preciso de la
hidrocefalia de presion normal. La cirugia de derivacion ventriculoperitoneal se destaco
como una opcion terapéutica efectiva para mejorar la funcién y calidad de vida en los
pacientes afectados. Conclusiones: La hidrocefalia de presion normal representa un desafio
diagnostico debido a sus sintomas inespecificos. El uso de técnicas de imagen avanzadas y
escalas de evaluacion clinica es crucial para un diagndstico preciso. La cirugia de derivacion

ventriculoperitoneal se presenta como una opcion terapéutica prometedora.

Palabras clave: Sindrome de Hakim Adams, Hidrocefalia de presion normal, Hidrocéfalo

normotenso.
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Abstract

Introduction: Normal-pressure hydrocephalus (NPH) is a neurological condition
characterized by the dilation of the cerebral ventricles in the absence of a significant increase
in intracranial pressure. This disease presents with progressive symptoms, including gait
disorders, cognitive impairment, and bladder control alterations. Objective: To detail the
main diagnostic and treatment methods for Hakim Adams Syndrome.

Methodology: An exhaustive literature search was conducted in specialized databases such
as PubMed, Scopus, and Web of Science. Inclusion criteria were applied to select clinical
studies and literature reviews published in the last five years.

Results: The most common symptoms of normal-pressure hydrocephalus included gait
disorders, cognitive impairment, urinary incontinence, and altered mental state. Imaging
techniques like magnetic resonance imaging and positron emission tomography proved to be
useful for early and accurate diagnosis of normal-pressure hydrocephalus.
Ventriculoperitoneal shunt surgery emerged as an effective therapeutic option to improve
function and quality of life in affected patients.

Conclusions: Normal-pressure hydrocephalus poses a diagnostic challenge due to its
nonspecific symptoms. The use of advanced imaging techniques and clinical evaluation
scales is crucial for accurate diagnosis. Ventriculoperitoneal shunt surgery presents as a

promising therapeutic option.

Keywords: Hakim Adams Syndrome, Normal Pressure Hydrocephalus, Normotensive

Hydrocephalus.
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Introduccion

El Sindrome de Hakim Adams o hidrocefalia de presion normal (HPN) se define
como una enfermedad neuroldgica cronica que predomina en la poblacion geriatrica. Se
distingue por la acumulacion de liquido cefalorraquideo en las cavidades ventriculares
cerebrales, conduciendo a una incrementada presion intracraneal (1,2). A diferencia de otras
variantes de hidrocefalia, este sindrome exhibe una dilatacion ventricular sin una notable
elevacion en la presion, culminando en sintomas neurologicos progresivos y deteriorantes
3).

Los estudios epidemiologicos sugieren que aproximadamente el 1% de las personas
mayores de 65 afios padecen esta enfermedad, y esta cifra parece crecer con el envejecimiento
de la poblacién (4). Es relevante sefialar que no existe una propension especifica de género,
y se ha documentado en diversas etnias y regiones del mundo.

La HPN es vista, preocupantemente, como una de las principales causas tratables de
demencia, solo superada por la enfermedad de Alzheimer y la demencia vascular (5).
Estimaciones sugieren que entre el 5-10% de los casos de demencia en individuos mayores
de 60 afios se atribuyen al sindrome de Hakim Adams (6). Dada la sutilidad de sus sintomas
iniciales, que a menudo se confunden con el proceso natural de envejecimiento, el
diagndstico certero se convierte en un desafio considerable (5). La triada clinica caracteristica
consiste en alteraciones en la marcha, deterioro cognitivo e incontinencia urinaria; sin
embargo, también puede manifestarse con cambios de personalidad, comprometiendo
considerablemente la calidad de vida de los afectados (7).

La precision diagnodstica para el Sindrome de Hakim Adams demanda un abordaje
holistico que integre la historia clinica, pruebas neuropsicologicas, estudios de imagenologia
cerebral y mediciones de la presion intracraneal (3,6). Esta precision es imperativa para su
diferenciacion de otras patologias neurodegenerativas como Alzheimer, demencia vascular
o parkinsonismo (8).

En relacion con el tratamiento, el principal método terapéutico radica en el drenaje
del liquido cefalorraquideo acumulado, logrando aliviar los sintomas y moderar la presion
intracraneal (9). Esto se alcanza mediante la implantacion de un dispositivo de derivacion

que redirecciona el exceso de liquido hacia regiones donde puede ser reabsorbido
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eficazmente (10). Adicionalmente, la terapia farmacologica puede emplearse como una
intervencion complementaria para controlar sintomas asociados (11).

Dada su significativa repercusion en salud publica, entender integralmente el
Sindrome de Hakim Adams es esencial para optimizar la atencion médica y fomentar la salud
neurolodgica en la sociedad (5). Considerando que su presentacion clinica puede mimetizarse
con otras entidades, es esencial desarrollar diagnosticos precisos y tratamientos adecuados
para mejorar el prondstico y calidad de vida en la poblacion geriatrica (7).

La Universidad Catolica de Cuenca, a través de su linea de investigacion “Salud y
Bienestar por Ciclos de Vida”, subraya la importancia de garantizar una vida saludable y
promover el bienestar en los grupos mas vulnerables, como los adultos mayores (12). La
sublinea de salud mental y neurociencia propone la generaciéon de conocimientos en salud
mental, identificando determinantes biologicos, psicoldgicos y sociales, asi como explorando

la fisiopatologia de las enfermedades mentales.

Marco teodrico
Hidrocefalia de presion normal

La Hidrocefalia de Presion Normal (HPN), también denominada Sindrome de Hakim
Adams, es una patologia neuroldgica cronica que se distingue por la acumulacion andomala
de liquido cefalorraquideo en los ventriculos cerebrales, todo ello sin la manifestacion de una
elevada presion intracraneal. Su prevalencia es particularmente notable en la poblacion de
adultos mayores, y se manifiesta mediante una triada sintomatica compuesta por trastornos
de la marcha, declive cognitivo y disfunciones urinarias (13).

Es pertinente sefialar que la presion intracraneal (PIC) en adultos normalmente oscila
entre los 5 y 15 milimetros de mercurio (mmHg). Sin embargo, dichos valores pueden
presentar variaciones dependiendo de aspectos individuales y circunstancias de medicion.
Elementos como la postura del paciente, su grado de conciencia y afecciones concomitantes
pueden influir sobre la PIC (14).

Es crucial destacar que, en poblaciones pediatricas, particularmente en neonatos y
lactantes, la PIC puede manifestarse de manera distinta. Dado que sus craneos son
inherentemente mas flexibles y capaces de alojar mayores volumenes de liquido

cefalorraquideo (LCR), se anticipa que su presion intracraneal oscile entre 1 y S mmHg (15).
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El nomenclaturado "hidrocefalia de presion normal" fue instaurado precisamente
porque, pese a la dilatacion de los ventriculos cerebrales, la presion dentro del craneo persiste
dentro de parametros considerados normales. Esta particularidad puede entrafar
complicaciones en el diagndstico, dada la posibilidad de que su presentacion clinica sea
confundida con entidades como la enfermedad de Alzheimer o la de Parkinson (16).

La determinacion diagnostica de la HPN se fundamenta en una amalgama de
manifestaciones clinicas, evaluaciones neuropsicolégicas y pruebas de neuroimagen.
Estudios imagenologicos, como la resonancia magnética y la tomografia computarizada, son
esenciales para evidenciar la expansion de los ventriculos cerebrales y excluir otras etiologias
sintomaticas (3).

Desde el prisma terapéutico, la derivacion del liquido cefalorraquideo a través de un
sistema ventriculo-peritoneal emerge como una estrategia predominante en el alivio
sintomatico (16). Esta intervencion quirdrgica involucra la implantacion de un catéter que
redirige el excedente de liquido cefalorraquideo hacia el peritoneo, facilitando la
normalizacion de la presion intracraneal y la remision sintomatica. Concomitantemente, la
rehabilitacion fisica y ocupacional adquiere relevancia en el abordaje de los trastornos de la
marcha y en la potenciacion de la funcionalidad del paciente (11).

Concluyendo, la Hidrocefalia de Presion Normal se manifiesta como una patologia
cronica con considerable repercusion en la calidad de vida tanto de los pacientes como de sus
cuidadores. Es imperativo subrayar la necesidad de una deteccion precoz y un diagndstico
acertado, asi como una intervencion multidisciplinaria en el manejo de esta enfermedad. Las
investigaciones futuras deberan centrarse en elucidar sus mecanismos subyacentes y en la
innovacion terapéutica, con el fin de mejorar la calidad de vida de aquellos afectados por esta

afeccion (17).

Diagnostico

El diagnostico preciso de la Hidrocefalia de Presion Normal (HPN) requiere un
conjunto articulado de evaluaciones que incluyen inspecciones clinicas exhaustivas, pruebas
neuropsicoldgicas y estudios de neuroimagen (9). Es imperativo subrayar que la
confirmacion diagnostica de la HPN no depende de una tnica prueba concluyente, lo que

resalta la necesidad de un enfoque interdisciplinario en su valoracion.
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El protocolo diagnostico de la HPN, por lo general, contempla las siguientes etapas:

1. Evaluacién Clinica: La fase inicial del diagndstico se centra en una anamnesis
meticulosa conducida por el médico, seguida de un examen fisico integral. En
esta etapa, se pone énfasis en la identificacion de sintomas endémicos de la HPN:
alteraciones en la marcha, declive cognitivo y disfunciéon vesical.
Adicionalmente, se investigan potenciales factores de riesgo y comorbilidades
que puedan coexistir.

2. Pruebas Neuropsicoldgicas: Estas pruebas constituyen herramientas esenciales
en la evaluacion de las capacidades cognitivas del paciente. Permiten identificar
posibles deficiencias en areas como la memoria, la atencion y las funciones
ejecutivas, entre otros dominios cognitivos. La relevancia de estas pruebas radica
en su capacidad para distinguir la HPN de otros cuadros demenciales, tales como
la enfermedad de Alzheimer (18).

3. Estudios de Neuroimagen: Las técnicas de imagen, como la Resonancia
Magnética (RM) y la Tomografia Computarizada (TC), desempefian un papel
crucial en el proceso diagnoéstico de la HPN. Dichos estudios brindan la
posibilidad de visualizar de manera directa los ventriculos cerebrales, facilitando
la evaluacion de su morfologia y la identificacion de cualquier dilatacion atipica.
En contextos de HPN, es comun observar una expansion ventricular sin
concomitante incremento en la presion intracraneal. La RM, especificamente,
puede ofrecer detalles adicionales sobre etiologias potenciales de la HPN,
incluyendo lesiones cerebrales o malformaciones congénitas (19).

4. Prueba de retirada del liquido cefalorraquideo (LCR): La prueba de retirada
del LCR, también conocida como prueba de drenaje lumbar, es un procedimiento
importante en el diagnostico de la HPN. Consiste en la extraccion de una cierta
cantidad de LCR a través de una puncion lumbar. Si los sintomas mejoran
significativamente después de la extraccion del LCR, esto puede indicar la
presencia de HPN. Es importante realizar esta prueba de forma controlada y bajo
supervision médica, ya que la retirada excesiva de LCR puede tener

complicaciones (5).
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Es fundamental que el diagndstico de la HPN se realice de manera exhaustiva y se
descarten otras condiciones que puedan presentar sintomas similares. Ademas, es importante
que el proceso de diagndstico sea realizado por profesionales de la salud capacitados en el
manejo de trastornos neuroldgicos y con experiencia en el diagnostico de la HPN (21).

Un diagnéstico preciso de la HPN permite iniciar un tratamiento adecuado y mejorar
la calidad de vida de los pacientes afectados por esta condicion. Por lo tanto, es esencial que
los médicos estén familiarizados con los criterios diagnosticos y realicen una evaluacion
completa que incluya la evaluacion clinica, las pruebas neuropsicoldgicas y los estudios de

neuroimagen necesarios (22).

Figura 1

TAC cerebral simple inicial en paciente con hidrocefalia de presion normal

Nota: Se observa marcada dilatacion supratentorial e infratentorial de los ventriculos. A. Flecha roja:
astas frontales con contornos redondeados. Flecha azul, linea media central sin desviacidn; sin cambios
atroficos. Indice de Evans: La relacion entre astas frontales (linea blanca) y las tablas internas (linea
roja) es del 57 %. B. Flecha verde: expansion del tercer ventriculo. Flecha amarilla: agrandamiento del
cuarto ventriculo.

Fuente: Omar et al., (20)

Resefia historica de la triada de Hakim-Adams
La triada de Hakim-Adams es un conjunto de sintomas clinicos asociados con la

hidrocefalia de presion normal (HPN). Esta triada, compuesta por trastornos de la marcha,
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deterioro cognitivo y disfuncién urinaria, lleva el nombre de los neurdlogos que
desempefiaron un papel fundamental en su identificacion y caracterizacion: el Dr. Salomon
Hakim y el Dr. Raymond Adams (20).

El Dr. Salomén Hakim, originario de Colombia, es ampliamente reconocido por sus
investigaciones y contribuciones en el campo de la neurocirugia, especialmente en relacion
con la hidrocefalia. En 1964, publicé un trabajo en el cual describia a pacientes con los
sintomas de la triada mencionada, pero que mostraban una presion del liquido
cefalorraquideo aparentemente normal. Esta observacion fue crucial para identificar la HPN
como una entidad clinica distinta. Ademas de su aportacion en la descripcion clinica de la
HPN, Hakim fue pionero en su tratamiento. Invent6 una valvula esencial para el drenaje del
liquido cefalorraquideo, que posteriormente se convirtid en un componente vital en el
tratamiento quirurgico de la hidrocefalia (20).

Por otro lado, el Dr. Raymond Adams, un neur6logo estadounidense, fue instrumental
en consolidar y ampliar la descripcion clinica de la HPN. A pesar de que fue el Dr. Hakim
quien inicialmente describi6 esta condicion, la colaboracion entre ambos en la década de
1960 solidifico el reconocimiento de la HPN en la comunidad médica internacional. Adams
subray6 la triada de sintomas clasicos y, junto con Hakim, estableci6 un marco para su
diagnoéstico y tratamiento (21).

En conjunto, la contribucion de estos dos distinguidos neurdlogos ha permitido
diferenciar la HPN de otras condiciones neuroldgicas y ha impulsado el desarrollo de
tratamientos efectivos. Es en honor a su trabajo colaborativo que el término "triada de Hakim-

Adams" es ampliamente utilizado en la literatura médica.

Caracteristicas clinicas y diagnéstico diferencial

La Hidrocefalia de Presiéon Normal (HPN) se caracteriza por un conjunto especifico
de manifestaciones clinicas. Sin embargo, estos sintomas, a pesar de ser distintivos, pueden
variar entre pacientes y presentar similitudes con otras condiciones neurologicas, lo que
puede complicar su identificacion precisa (23). Las manifestaciones clinicas primordiales de
la HPN son:

1. Trastornos de la Marcha: Los individuos con HPN suelen mostrar dificultades en

la locomocion, evidenciadas por una marcha arrastrada, lenta e inestable. Estas
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dificultades pueden ir acompafiadas de desbalances y una propension a sufrir
caidas.

Deterioro Cognitivo: Este deterioro es un sello distintivo de la HPN,
manifestindose en fallos en atencion, concentracidon, memoria y funciones
ejecutivas. Es relevante sefalar que, a diferencia de otras demencias, la HPN
tiende a respetar la memoria a largo plazo.

Disfuncién Vesical: Se observan trastornos en el control de la vejiga, que pueden
manifestarse como incontinencia o dificultades para iniciar o interrumpir la

miccidn.

Para una identificacion precisa, es crucial llevar a cabo un diagnostico diferencial

riguroso con otras afecciones de presentacion similar:

1.

Enfermedad de Alzheimer: Aunque comparte caracteristicas con la HPN, como
el deterioro cognitivo, la enfermedad de Alzheimer posee un curso progresivo, y
su sintomatologia no tiende a mejorar con tratamientos que resultan efectivos
para la HPN (24).

Parkinsonismo: Las formas de parkinsonismo pueden mostrar trastornos de
marcha andlogos a la HPN. Sin embargo, signos como el temblor y la rigidez
muscular son indicativos del parkinsonismo, permitiendo su diferenciacién con
la HPN (7).

Trastornos del Equilibrio: Diversas patologias, como la neuropatia periférica,
alteraciones del oido interno o afecciones musculoesqueléticas, pueden replicar

sintomas similares a la HPN en cuanto a la marcha y el equilibrio (1).

El diagnostico de la HPN no se basa tinicamente en la presentacion clinica, sino que

involucra pruebas neuropsicologicas y estudios de neuroimagen, como la resonancia

magnética, que confirmarian la dilataciéon ventricular tipica de esta condicion. Una

identificacion precoz y exacta de la HPN es esencial para el inicio oportuno del tratamiento,

impactando directamente en la calidad de vida de los afectados. De esta manera, es esencial

que los profesionales médicos estén versados en las particularidades clinicas y el diagndstico

diferencial de la HPN (3).
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Tratamiento

La intervencion terapéutica en pacientes con Hidrocefalia de Presion Normal (HPN)
que muestran resultados positivos en pruebas diagnosticas generalmente requiere una
modalidad operativa. Las recomendaciones para llevar a cabo una intervencion quirdrgica se
derivan de la combinacion de varios factores: manifestaciones clinicas actuales (ya sea la
triada completa o parcial de Hakim-Adams), evidencia de hidrocefalia a través de la
resonancia magnética (RM) y los resultados de las pruebas diagndsticas (donde un resultado
positivo se considera una clara indicacién para la intervencion quirurgica). Es vital sefialar
que, en el caso de la HPN, no se han identificado tratamientos conservadores que muestren
una eficacia clara (20).

El principal tratamiento es la cirugia de derivacion. Esto implica la implantacion de
sistemas de derivacion, ya sean ventriculo-peritoneales o lumbo-peritoneales. Con estos
procedimientos, se ha observado una mejora en el 60-80% de los pacientes operados (1). No
obstante, en las etapas avanzadas de la HPN, donde ya hay cambios irreversibles en el
cerebro, las expectativas de éxito de la cirugia tienden a disminuir. Las complicaciones post-
derivacion, como el drenaje excesivo, la formacion de hematomas subdurales, drenaje
insuficiente y fallos en el sistema de derivacion, se presentan en el 20-30% de los pacientes
operados. Para reducir el riesgo de estas complicaciones, se recomienda una seleccion
cuidadosa y personalizada del sistema de derivacion. Gracias a la aparicion de valvulas
ajustables externamente (programables) equipadas con dispositivos antisifén y catéteres
tratados con antibidticos o impregnados con plata, la tasa de complicaciones ha disminuido
significativamente. En centros especializados, el porcentaje de complicaciones no supera el
5-10% (26).

Adicionalmente, se ha estudiado la acetazolamida como una opcion de tratamiento
para algunos pacientes con HPN. La acetazolamida, un inhibidor de la anhidrasa carbonica,
puede ayudar a reducir la produccion de liquido cefalorraquideo en el cerebro. En algunos
casos, se ha demostrado que esta medicacion puede ser efectiva, especialmente en pacientes
que no son candidatos para la cirugia o aquellos que prefieren un enfoque mas conservador.
Sin embargo, su eficacia varia y no todos los pacientes responden bien a este tratamiento. Es
esencial que los pacientes consulten con su neurdlogo para determinar la mejor opcion

terapéutica para su caso en particular (35).

Vo/. 7-N° 3, 2023, pp. 2768-2792 Journal Scientific MQRInvestigar 2778



Ma

Vol.7 No.3 (2023): Journal Scientific * “RInvestigar ISSN: 25880659
https://doi.org/10.56048/MQR20225.3.2.2023.2768-2792

Material y métodos
Para la revision bibliogréafica sobre el diagndstico y tratamiento del Sindrome de
Hakim Adams, se utilizo la lista de verificacion STARD (Diagnostic Accuracy Reporting
Standards). Esto mejor6 la precision, eficacia, seguridad y la integridad de la informacion de
los estudios de diagnostico de enfermedades y permiti6 a los lectores ver el potencial de sesgo

y su generalizacion.

Consulta de bases de datos y estrategias de blisqueda

Se realiz6 una busqueda exhaustiva de la literatura cientifica utilizando bases de datos
especializadas, como PubMed, Scopus o Web of Science. Segin los términos DeCS
(Descriptores en Ciencias de la Salud) y MeSH (Medical Subject Headings), las siguientes
palabras clave fueron consideradas relevantes para la revision: Sindrome de Hakim,
hidrocefalia de presion normal, Hidrocéfalo Normotenso, Hidrocefalia Normotensa,
Hydrocephalus, Normal Pressure, ademas de emplear los operadores boléanos AND, OR y
NOT en combinacion con las palabras clave para una bisqueda mas especifica. Esta revision
bibliografica contd con articulos de alta calidad cuyas revistas poseen un indice de impacto

verificado por Scimago Journal & Country Rank.

Criterios de seleccion
Criterios de inclusion
e Estudios clinicos, ensayos controlados aleatorizados, estudios de cohortes,
estudios de casos y controles, revisiones sistematicas y metaanalisis relacionados
con el tema.
e Estudios publicados en revistas médicas, articulos de revision, u otras fuentes
cientificas reconocidas.
e Estudios en inglés y espafiol.
e Se consideraron investigaciones publicadas en los ultimos cinco afios para

asegurar la actualidad de la informacién recolectada.

Criterios de exclusion
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e Estudios que no estén disponibles en texto completo o que no puedan ser
accedidos por el equipo de investigacion.

e Estudios que no se ajusten a los disefios de investigacion especificados, como
estudios no clinicos o investigaciones basicas sin relevancia directa para el
diagndstico y tratamiento del Sindrome de Hakim Adams.

e Estudios publicados en idiomas no accesibles para el equipo de investigacion
debido a limitaciones de traduccion o comprension.

e Estudios duplicados o que proporcionen informacién redundante.

e Estudios con un nivel de evidencia insuficiente, como informes de casos
individuales sin generalizacion significativa o estudios con muestras demasiado
pequenas para obtener conclusiones sélidas.

Resultados
Tabla 1. Caracteristicas clinicas de la patologia.
Autor y afio Pais Metodologia Poblacién Resultados
Zamora et al., Reporte de Trastorno de la marcha, cefalea,
27) Colombia p 2 alteracion del estado mental,
casos . . o .
2019 incontinencia, hipertension.
. Alteracion de la marcha, la cognicion y
Wuetal., (28) USA Estudlq 116 la continencia fue de 29, 32 y 28 meses,
2019 retrospectivo .
respectivamente
Trastorno de la marcha (100%),
Rau et al., (29) . Prospectivo Deterioro cognitivo (73,3%),
2021 Alemania aleatorizado 60 Incontinencia de orina (60%), Triada
completa de Hakim (46,7%)
Bluett et al., Trastorno de la marcha fue la
(30) USA Metaanalisis 1716 disfuncion de la marcha mas comin
2023 identificada
Williams et al., Estud19 Trastorno de la marcha (0,67 m/s),
(31) USA prospectivo 370 sintomas urinarios y depresion
2022 aleatorizado ydep
Lukkarinen et . . Estudio de corte Trastorno de la marcha 0,60 m/s (p<
Finlandia . 65
al., (32) prospectivo 0,26)
Neikter et al., Estudio Los sintomas clinicos incluyeron:
(33) Suecia . 66 trastorno de la marcha, el equilibrio, la
prospectivo . . . .
2022 cognicion y la incontinencia
. Estudio
Saldarriaga et refrospectivo de (31%) trastorno de la marcha, (63%)
al., (34) Colombia hirs)torias 35 deterioro cognitivo severo y 63%)
2020 clinicas disfuncion esfinteriana

Elaboracion propia.
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Los resultados revelan que el Sindrome de Hakim Adams, también conocido como
hidrocefalia de presion normal (HPN), se caracteriza principalmente por trastorno de la
marcha, alteracion del estado mental, incontinencia y cefalea. Ademas, se observa una
progresion de los sintomas a lo largo del tiempo, especialmente en cuanto a trastorno de la
marcha, deterioro cognitivo y continencia. La triada completa de Hakim, que incluye
trastorno de la marcha, deterioro cognitivo y problemas urinarios, fue identificada en un
porcentaje significativo de pacientes. Se destaca que el trastorno de la marcha es la disfuncion
mas comunmente identificada en los pacientes con este sindrome. La velocidad de marcha
también se ve afectada, con una disminucion en la velocidad promedio en pacientes con este
sindrome. Ademads, se mencionan sintomas urinarios y depresion como otros aspectos

clinicos relevantes.

Tabla 2.

Meétodos diagnosticos.

Autor y aiio Pais Metodologia Poblacion Resultados
Bae, et al., (35) Korea Estudio clinico 32 DTI-ALPS es una herramienta de
2021 retrospectivo imagen util (r = 0,82, P =0,0001)
El Radscale logro discriminar con
. Estudio precision pacientes con
Kockum et al., (19) Suecia aleatorizado 75 hidrocefalia de presion normal (p
<0,001)
Kang et al., (36) Prospectivo E-FBB PET se ev1denc19 una
2020 Korea aleatorizado 37 mayor captacion en pacientes
HPN (p <.05)
Rau et al., (29) . Prospectivo . LaIRM pu@den precede‘r a los
2021 Alemania aleatorizado 60 sintomas clinicos. La precision del
algoritmo SVM fue de 0,93.
Graff et al., (37) Prospectivo El indice NPH: El patron HC.TS
USA . 684 representa un subgrupo definible
2019 aleatorizado
de HPN
Giannakopoulos et Estudio Las {magenes de RM 3.T tuvo una
. . positividad de amiloide en el
al., (38) Alemania prospectivo y 80 . 1 o
2022 de seguimiento rango intercuartilico del 3,6%
(1,3-11,0%)
La ICPM intraparenquimatosa es
Thavarajasingam et estadisticamente la prueba
al., (39) Londres Metaanalisis 35 diagnostica mas eficaz, seguida de
2021 ELD, IT (DOR) = 50,9 y un area
bajo la curva (AUC) = 0,836.
. Las escalas: TUG, Tinetti POMA,
. Estudio de .
Ferrari et al., (40) . Rankin, GSS), representa una
Italia cohorte 42 . L
2022 . poderosa herramienta predictiva
observacional

(0,12 a 0,70)
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Hasselbalch et al. . Los parametros de la prueba de
. Estudio . . .
(41) Dinamarca retrospectivo 127 infusion mostraron predictivos
2023 P positivos altos (75 %—-92 %)
La maquina de vectores de
Sotoudeh et al., (42) USA Estudio 73 soporte (SVM) logré el rango mas
2021 retrospectivo alto en la prediccion con un AUC
de 0,8
Estudio clinico MRE es una herramienta
Murphy et al., (23) USA . 85 novedosa para diagnosticar NPH
prospectivo (P<0.05)

DTI-ALPS: Andlisis de imagenes con tensor de difusion a lo largo del espacio perivascular. HPN: Hidrocefalia
de presion normal. RMV: Resonancia magnética nuclear. PET: emisiéon de positrones. E-FBB: 18 F-
florbetaben. IRM: imagenes por resonancia magnética. SVM: maquina de vectores de soporte. HCTS:
frecuencia de surcos estrechos de alta convexidad. RM: resonancia magnética. ICPM: monitorizacion de la
presion intracraneal. ELD: drenaje lumbar extendido. IT: prueba de infusion. TUG: Timed Up and Go. GSS:
Escala de estado de la marcha. MRE: elastografia por resonancia magnética.

El andlisis de los resultados revela que existen diversos métodos diagndsticos
utilizados para identificar el Sindrome de Hakim Adams (hidrocefalia de presion normal).
Estos métodos incluyen técnicas de imagen como DTI-ALPS, E-FBB PET y RM 3T, que
han demostrado ser utiles para detectar alteraciones asociadas con este sindrome. El
Radscale, una escala de evaluacion radiologica, ha demostrado ser efectiva para discriminar
pacientes con HPN. Ademas, la IRM ha mostrado ser una herramienta de diagndstico ttil
que puede preceder a los sintomas clinicos. El indice NPH, especificamente el patron HCTS,
ha permitido identificar un subgrupo definible de pacientes con HPN. Asimismo, las escalas
de evaluacion funcional como TUG, Tinetti POMA, Rankin y GSS, han sido herramientas
predictivas eficaces para el diagnostico de esta condicion. Las pruebas de infusion, como
ICPM intraparenquimatosa, también han demostrado ser efectivas para el diagnostico del

Sindrome de Hakim Adams, con altos predictivos positivos.

Tabla 3.

Técnicas terapéuticas actualizadas de interés.

Autor y afio Pais Metodologia Poblaciéon Resultados
La capacidad para caminar, la funcion

Hallgvist et al., . cognitiva y la calidad de vida
. Estudio de un .
43) Suecia solo centro 118 relacionada con la salud aumentaron
2022 significativamente por cirugia de
derivacion (p <0,0001).
Wu et al., (28) Estudio La colocac1oq de VPS en pacientes con
USA . 116 NPH se asocia con mejores resultados

2019 retrospectivo

(p< 0.01), (p< 0.05).
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La derivacion ventriculoperitoneal

Ferrari et al., . Estudio de (VPS) es un procedimiento quirdrgico
Italia cohorte 42 e .
(40) observacional significativo en el rango de (0,12 a
0,70)
Estudio de
McGovern et cohorte VPS logro una mejora significativa
al., (44) USA . 52 o
2022 observacional cognitiva en HPN.
prospectiva
Kimura et al., Estudio VPS logro la recuperacion a largo
2 p 2
(45) Japon prospectivo de 154 plazo de las actividades de la vida diaria
2021 seguimiento (p <0,0001)

Williams et al., Estudio En VPS la velocidad de la marcha
3D USA prospectivo 570 aumento en un 54 % de 0,67 m/s a 0,96
2022 aleatorizado m/s

Lul;lfar(lél Ze)n ot Finlandia Estudio de corte 65 VPS mejoré significativamente la
2"022 prospectivo velocidad de la marcha (p < 0,0001)
Neikter et al., . VPS demostr6 una disminucion del
Estudio
(33) Suecia prospectivo 66 volumen ventricular de 25 ml (p <
2020 0,001)
Gianini et al., . Estudio Los pacientes mejoraron después de la
(46) Italia . 154 .
2019 prospectivo cirugia VPS
Ricciardi et al, . Estudio Presentaron mejora tras la DVP
47 Argentina . 58 _
2020 prospectivo (p=0,019).
Estudio Derivacion de liquido cefalorraquideo:
Saldarriaga et retrospectivo de el patrén de marcha mejoré en el 22,8%
al., (34) Colombia higtorias 35 de los pacientes, la cognicion en el
2020 clinicas 22,8% y el control de esfinteres en el
11,4%
La hidrocefalia de presion normal
(HPN) es un sindrome reversible
Oliveira et asociado con demencia, caidas e
? Portugal Revision critica 51 infecciones urinarias en ancianos. Los

(43)

avances en resonancia magnética y la
relacion con la apnea del suefo ofrecen
nuevas perspectivas de tratamiento.

VPS: derivacién ventriculoperitoneal.

Los resultados indican que las técnicas terapéuticas utilizadas en el Sindrome de
Hakim Adams (hidrocefalia de presién normal) han demostrado ser efectivas para mejorar la
funcidn fisica y cognitiva de los pacientes y su calidad de vida relacionada con la salud. La
colocacion de derivacion ventriculoperitoneal (VPS) ha sido un procedimiento quirtrgico
significativo para el tratamiento de HPN, mostrando resultados positivos en varios aspectos.
Se ha observado que la VPS se asocia con mejoras en la capacidad para caminar, la funcion
cognitiva y las actividades de la vida diaria. Ademas, la velocidad de la marcha y el volumen

ventricular han mejorado significativamente después de la cirugia de VPS. También destacan
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la importancia de la derivacion de liquido cefalorraquideo en la mejora de la marcha, la

cognicion y el control de esfinteres en algunos pacientes con HPN.
Discusion

El Sindrome de Hakim Adams, también conocido como hidrocefalia de presion
normal (HPN), es una condicidon neuroldgica que afecta principalmente a adultos mayores.
Multiples estudios indican que los sintomas mas comunes de este sindrome incluyen
trastorno de la marcha, alteracién del estado mental, incontinencia urinaria y deterioro
cognitivo.

A través de la recopilacion de resultados de distintas investigaciones, se analizaron
los hallazgos obtenidos por diferentes autores, los diferentes estudios sobre el Sindrome de
Hakim Adams / Hidrocefalia de presion normal (HPN), se destaca que el trastorno de la
marcha es un sintoma prominente y comtn en pacientes con esta condicion neurologica, tal
como lo evidencian los trabajos de Zamora et al., (27), Rau et al., (29), Neikter et al., (33),
Saldarriaga et al., (34) y Bluett et al., (30). Estos hallazgos concuerdan y enfatizan la
importancia de este sintoma como un marcador relevante para el diagndstico y manejo de
HPN.

Ademas del trastorno de la marcha, otros sintomas clinicos recurrentes en los estudios
incluyen la incontinencia de orina y el deterioro cognitivo. Los trabajos de Rau et al., (29) y
Saldarriaga et al., (34) reportan un alto porcentaje de incontinencia urinaria en pacientes con
HPN, lo que sugiere que este sintoma es relevante en el cuadro clinico de la enfermedad. Por
otro lado, los estudios de Wu et al., (28) y Neikter et al., (33) resaltan la importancia de la
alteracion de la marcha y la cognicidn en pacientes con HPN, lo que respalda la relevancia
de estos sintomas como indicadores de la enfermedad. Todos los estudios coinciden en que
el trastorno de la marcha es un sintoma prominente en pacientes con HPN, lo que sugiere que
puede ser un signo importante para la identificacion y diagnostico de la enfermedad.

En relacion a los diferentes métodos diagndsticos con el proposito de conocer nuevos
enfoques en la practica médica, diferentes estudios muestran una serie de enfoques y
herramientas utilizadas para el diagnostico y la evaluacion de esta patologia neuroldgica. A

través de diversas técnicas de imagen y escalas de evaluacion clinica, los autores han
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identificado sintomas y signos comunes que pueden estar asociados con la HPN. Bae et al.,
(35) utilizaron la técnica de imagen DTI-ALPS y encontraron que esta herramienta fue 1til
para evaluar la HPN, con una alta correlacioén en sus resultados. Por otro lado, Kockum et
al., (19) utilizaron la escala Radscale y demostraron que esta escala puede discriminar con
precision a los pacientes con HPN, lo que sugiere su utilidad en el diagnostico de la
enfermedad.

En otro sentido, Kang et al., (36) utilizaron E-FBB PET y encontraron una mayor
captacion en pacientes con HPN, lo que puede indicar una implicacién especifica en la
patologia. A diferencia de Thavarajasingam et al., (39) encontraron que la ICPM
intraparenquimatosa fue la prueba diagndstica mas eficaz para la HPN, seguida de ELD, lo
que sugiere su utilidad en el diagnostico diferencial. Otros métodos lo emplearon los
investigadores Ferrari et al., (46) utilizaron escalas de evaluacion clinica como TUG, Tinetti
POMA, Rankin y GSS, que demostraron ser herramientas predictivas valiosas para el
diagnostico.

Los estudios de Rau et al., (32), Graff et al., (37), Giannakopoulos et al., (38) y
Murphy et al., (23) emplearon diversas técnicas de imagen para el diagndstico del Sindrome
de Hakim Adams / Hidrocefalia de presion normal (HPN). Rau et al., (32) utilizaron
imagenes de resonancia magnética (IRM) y un algoritmo SVM para identificar a los pacientes
con HPN antes de que desarrollaran sintomas clinicos, demostrando asi una alta precision en
el diagnostico. Por su parte, Graff et al., (37) evaluaron el indice NPH mediante imagenes y
su patréon HCTS, lo cual permitio identificar un subgrupo definible de pacientes con HPN,
sugiriendo una clasificacion especifica y util para el diagndstico.

Giannakopoulos et al., (38) utilizaron imdgenes de RM 3T y observaron una
positividad de amiloide en pacientes con HPN, lo que puede tener implicaciones importantes
para el diagndstico de esta patologia neurologica. Ademas, Murphy et al. evaluaron la técnica
MRE y encontraron que esta herramienta es novedosa y ttil para el diagndstico de la HPN,
ofreciendo asi una nueva perspectiva en el campo del diagnodstico por imagenes. Estos
hallazgos resaltan la importancia de utilizar técnicas de imagen avanzadas y especializadas
para el diagnostico temprano y preciso del Sindrome de Hakim Adams / HPN, lo que puede
mejorar significativamente el manejo y tratamiento de los pacientes con esta condicion

neurologica.
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En general, los diferentes estudios aportan enfoques y herramientas diversas para la
identificacion y diagndstico de la HPN. La combinacion de técnicas de imagen, escalas de
evaluacion clinica y algoritmos de prediccion puede ser util para un diagnostico mas
temprano y preciso de esta patologia neurologica. Sin embargo, es importante destacar que
aun se necesita mas investigacion y validacion de estas técnicas para mejorar la deteccion y
el manejo de la HPN en la practica clinica. La colaboracion y el intercambio de
conocimientos entre diferentes equipos de investigacion y profesionales de la salud pueden
ser clave para avanzar en este campo y brindar una atencién mas efectiva y personalizada a
los pacientes con HPN.

En base a las distintas técnicas terapéuticas actualizadas de interés en contribucion
con el progreso ante la enfermedad, Hallqvist et al., (43) encontraron que la cirugia de
derivacion resultd en mejoras significativas en la capacidad para caminar, la funcion
cognitiva y la calidad de vida relacionada con la salud. Wu et al., (28) y Kimura et al., (45)
también informaron mejoras significativas en la funcion y la velocidad de la marcha después
de la VPS, lo que sugiere que la cirugia puede tener un impacto positivo en el trastorno de la
marcha en pacientes con HPN. Ferrari et al., (46) y Neikter et al., (33) observaron una
disminucion del volumen ventricular después de la VPS, lo que puede estar asociado con una
reduccion en los sintomas de hidrocefalia y una mejora en la presion intracraneal.

Ademas, la VPS demostr6 una mejoria significativa en la funcion cognitiva y en las
actividades de la vida diaria en pacientes con HPN, segun los estudios de VPS logro una
mejora significativa cognitiva en HPN (44) y VPS logro la recuperacion a largo plazo de las
actividades de la vida diaria (45). Por otro lado, en el estudio de Saldarriaga et al., (34), se
encontrd que la derivacion de liquido cefalorraquideo también resultdé en mejoras en el
trastorno de la marcha, la cognicion y el control de esfinteres en algunos pacientes. Estos
resultados sugieren que tanto la VPS como la derivacion de liquido cefalorraquideo pueden
ser opciones efectivas de tratamiento para mejorar los sintomas de HPN y restaurar la funcion
en los pacientes afectados. Estos resultados son fundamentales para mejorar el manejo y el
tratamiento de esta compleja patologia neuroldgica y brindar una mejor calidad de vida a los
pacientes afectados. Sin embargo, se requiere mas investigacion para seguir avanzando en el
conocimiento y la atencién de esta condicion y mejorar ain mas los resultados para los

pacientes con HPN.
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En el diagnodstico y tratamiento del Sindrome de Hakim Adams o Hidrocefalia de
Presion Normal (HPN), las intervenciones quirurgicas se destacan como el principal enfoque
terapéutico debido a las evidencias claras obtenidas a través de la resonancia magnética y
pruebas diagnosticas especificas. Sin embargo, la acetazolamida ha emergido como una
opciodn terapéutica que ha generado discusion en la comunidad médica. Este medicamento,
que inhibe la anhidrasa carbdnica, ha demostrado potencial para reducir la produccion de
liquido cefalorraquideo en el cerebro. Segiin Oliveira et al. (48), aunque la acetazolamida no
tiene la intencidén de reemplazar la eficacia y los resultados de las intervenciones quirargicas,
podria ser una alternativa valida para aquellos pacientes no aptos para cirugia o para aquellos
que prefieren un enfoque menos invasivo. Sin embargo, es vital sefialar que su eficacia no es
uniforme entre todos los pacientes. Esta variabilidad en los resultados, subrayada por Gaspar
et al. (49), refuerza la necesidad de investigaciones més profundas para determinar el papel

exacto de la acetazolamida en el manejo del Sindrome de Hakim Adams.

Conclusiones y Recomendaciones

Conclusiones

En base a las caracteristicas clinicas de la patologia, se ha constatado que el trastorno
de la marcha es un sintoma clinico comunmente asociado a esta condicidon neurologica.
Ademas, otros sintomas frecuentes incluyen alteraciones cognitivas, incontinencia urinaria y
alteraciones del estado mental. Estos hallazgos enfatizan la importancia de identificar y
evaluar estos sintomas para lograr un diagndstico temprano y un manejo adecuado en
pacientes con HPN. La recopilacién y comparacion de datos clinicos aportados por diferentes
estudios permiten un mayor entendimiento de las manifestaciones de la HPN y su
diferenciacion de otras patologias similares. Al reconocer y analizar estos sintomas de
manera integral, se facilita la identificacion precoz del Sindrome de Hakim Adams /
Hidrocefalia de presion normal, lo que favorece un tratamiento oportuno y adecuado para los
pacientes afectados.

En sentido a los diferentes métodos diagndsticos para el Sindrome de Hakim Adams,
investigaciones han proporcionado nuevos enfoques y herramientas valiosas para la practica

médica. A través de diversas técnicas de imagen como la resonancia magnética, la tomografia
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por emision de positrones (PET) y la resonancia magnética-elastografia (MRE), se ha logrado
identificar patrones especificos y signos caracteristicos asociados con la HPN. Estas técnicas
han demostrado ser ttiles para el diagndstico temprano y preciso de la enfermedad, lo que es
fundamental para un manejo adecuado y un mejor pronostico para los pacientes. Ademas, las
escalas de evaluacion clinica, como la Radscale, el indice NPH y diversas escalas de
evaluacion de la marcha y el equilibrio, han demostrado ser herramientas valiosas para el
diagnostico y la evaluacion del sindrome.

La literatura ha proporcionado importantes avances en el manejo y tratamiento de esta
compleja patologia neuroldgica. La cirugia de derivacion ventriculoperitoneal (VPS) ha
demostrado ser efectiva en mejorar la capacidad para caminar, la funcidon cognitiva y la
calidad de vida relacionada con la salud en pacientes con HPN. Ademas, la VPS ha mostrado
una disminucion del volumen ventricular, lo que puede estar asociado con una mejora en los
sintomas de hidrocefalia y una reduccion de la presion intracraneal. Estos resultados indican
que la VPS y la derivacion de liquido cefalorraquideo pueden ser opciones valiosas para el
tratamiento de la HPN y la mejora de la funcion en los pacientes afectados. Sin embargo, se
requiere mas investigacion para seguir avanzando en el conocimiento y la atencion de esta

condicidén y mejorar ain mas los resultados para los pacientes con HPN.

Recomendaciones

Se sugiere fomentar la colaboracion entre diferentes especialidades médicas y
disciplinas cientificas para profundizar en el conocimiento de la HPN. La realizacion de
estudios interdisciplinarios permitird un enfoque mas completo y detallado de esta patologia,
lo que contribuira a un diagndstico mas temprano y preciso.

Establecer guias y protocolos especificos para el diagnoéstico de la HPN ayudara a
estandarizar y mejorar el proceso de deteccion temprana de la enfermedad. Los profesionales
de la salud contardn con pautas claras para seguir y los pacientes se beneficiaran de una
atencion mas consistente y eficiente.

Fomentar la implementacion de técnicas avanzadas de imagen y evaluacion clinica,
se recomienda utilizar técnicas de imagen especializadas como la resonancia magnética y el

PET, asi como escalas de evaluacion clinica especificas, para un diagndstico temprano y

Vo/. 7-N° 3, 2023, pp. 2768-2792 Journal Scientific MQRInvestigar 2788



Ma

Vol.7 No.3 (2023): Journal Scientific * “RInvestigar ISSN: 25880659
https://doi.org/10.56048/MQR20225.3.2.2023.2768-2792

preciso de HPN. Esto permitird una intervencién oportuna y un mejor manejo de la
enfermedad, mejorando la calidad de vida de los pacientes.

Promover la colaboracion interdisciplinaria, dado que la HPN es una enfermedad
compleja que afecta a multiples sistemas, se recomienda una colaboracion estrecha entre
diferentes especialistas médicos, como neurdlogos, neurocirujanos, neurorradidlogos y
especialistas en rehabilitacion. Una atencion interdisciplinaria permitird un enfoque integral
y personalizado para el manejo de los pacientes con HPN y la prevencion de complicaciones

Se recomienda promover la implementacion de estas técnicas terapéuticas avanzadas
en la practica médica para brindar una atencion més efectiva y personalizada a los pacientes
con HPN, y continuar investigando para seguir mejorando el manejo y tratamiento de esta

enfermedad neuroldgica compleja.
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