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APRESENTAÇÃO 

Após três anos de trabalho, o Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica da Academia Brasileira 
de Neurocirurgia – ABNc está pronto. Uma obra importante, que reuniu os melhores neurocirurgiões e 
neurologistas brasileiros, em prol do crescimento e desenvolvimento da nossa querida Academia.

Com 62 capítulos sobre diversos tópicos em Neurologia clínica e cirúrgica, cuidadosamente escritos 
por especialistas em suas devidas áreas, contém 15 seções, cobrindo os seguintes temas: história da 
Neurologia, neuroanatomia básica, semiologia e exames complementares, doenças vasculares, doenças 
desmielinizantes, doenças dos nervos periféricos e neuromusculares, distúrbios do movimento, cefaleia 
e epilepsia, demências e distúrbios cognitivos, neoplasias, dor e espasticidade, transtorno do sono, 
neurointensivismo, doenças neurológicas na infância e outros.

Destinada a acadêmicos de medicina, residentes, neurologistas e neurocirurgiões, esta obra promete 
fornecer um conteúdo altamente especializado, para uma ótima revisão e aprofundamento sobre esses 
assuntos. 

Este livro é um espelho que reflete a todos a grande potência que o Brasil é em Neurologia e 
Neurocirurgia. 

Prof. Dr. André Giacomelli Leal



PREFÁCIO 

Este Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica surge num importante momento das áreas da 
neurociência. Elaborar o diagnóstico neurológico correto sempre representou para o médico um desafio 
intelectual desde os primórdios das ciências neurológicas modernas no século XVII e, para o paciente, 
preocupação e ansiedade sobre o curso de sua enfermidade. No passado, a neurologia clínica era uma 
ciência de doenças interessantes, porém muitas vezes intratáveis, praticada pelo fascínio especial da 
“estética do diagnóstico”. A neurologia cirúrgica, por sua vez, ainda embrionária no início do século passado, 
foi por muitas décadas frustrada, exibindo um altíssimo índice de mortalidade e morbidade, incompatível 
com uma medicina que cura e alivia as enfermidades. Felizmente, essa situação mudou fundamentalmente 
nas últimas décadas. As ciências neurológicas estão se tornando cada vez mais atraentes, ao ver o 
tratamento como o ponto central da verdadeira tarefa médica, e sua eficiência terapêutica. Exemplos 
incluem as doenças vasculares do sistema nervoso, as neoplasias benignas e malignas do sistema nervoso, 
as doenças dos nervos periféricos, o tratamento de epilepsia, dos distúrbios do movimento, da demência 
e distúrbios cognitivos, da dor e da espasticidade, bem como do sono, sem mencionar os avanços no 
neurointensivismo. 

Neste contexto, o presente Tratado de Neurologia Clínica e Cirúrgica surge como uma obra 
imprescindível para o conhecimento do estado da arte das múltiplas áreas da neurociência. Escrito por 
especialistas de excelência científica e profissional, este livro toma corpo numa ordem de grandes capítulos 
sobre quadros clínicos e sintomas relacionados a problemas, guiando o leitor a encontrar rapidamente o 
caminho para a seleção terapêutica específica. Os capítulos são divididos em seções de conhecimentos 
gerais em história da neurologia, neuroanatomia básica, e semiologia e exames complementares. Estes são 
seguidos de capítulos sobre quadros clínicos e doenças do sistema nervoso. 

Apesar do grande número de autores contribuintes deste livro, souberam os Editores realizar um 
trabalho exemplar ao conseguir dar a este Tratado uma estrutura uniforme e didática sobre o patomecanismo 
e os princípios terapêuticos em discussão dos estudos de terapia mais importantes da atualidade. 

Enfim, estamos perante uma obra que não deve faltar na biblioteca daqueles interessados no estudo 
das áreas médicas e cirúrgicas neurológicas, e de todos os demais que desejam um livro de terapia 
neurológica que funcione como ferramenta concreta de auxílio nas consultas do dia-a-dia.

 
Prof. Dr. Marcos Soares Tatagiba

Cátedra em Neurocirurgia
Diretor do Departamento de Neurocirurgia
Universidade Eberhard-Karls de Tübingen
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CAPÍTULO 40
HIDROCEFALIA DE PRESSÃO NORMAL

Amanda Batista Machado

Marcela Ferreira Cordellini

Hamzah Smaili

Sonival Cândido Hunevicz

INTRODUÇÃO
Em 1965, Hakim e Adams, neurocirurgiões, 

descreveram 6 pacientes com ventriculomegalia no 
exame de pneumoencefalografia, embora sem nenhuma 
evidência de aumento da pressão intracraniana. Os seis 
casos originais eram heterogêneos em sua etiologia, 
sendo 2 secundários a causa pós-traumática (1 homem 
de 16 e outro de 43 anos), 1 mulher de 63 anos com 
suspeita de meningite carcinomatosa, 1 homem de 62 
anos com cisto de III ventrículo e 2 casos com suspeita 
de hidrocefalia de pressão normal idiopática (HPNi), e 
conservavam entre si, além da pressão intracraniana 
normal, sintomas comuns, assim como descrito como 
na Tríade de Hakim: apraxia de marcha, incontinência 
urinária e demência. Os primeiros pacientes descritos 
mostraram uma resposta significativa de melhora dos 
sintomas após cirurgia de derivação liquórica1,2. 

A HPNi é considerada uma causa de demência 
potencialmente reversível que acomete idosos, 
principalmente entre a sexta e oitava décadas de vida3. 

O reconhecimento e diagnóstico desta condição 
é de grande relevância, dado que com o aumento da 
expectativa de vida, é estimado que em 2030 tenhamos 
cerca de 65,7 milhões de pessoas vivendo com demência1. 

 

EPIDEMIOLOGIA
A incidência e prevalência da HPNi não são 

precisas, principalmente devido a diferentes metodologias 
dos passos diagnósticos, sendo uma condição ainda 
subdiagnosticada. 

Brein e Eide, em um estudo de busca ativa na 
população norueguesa atendida em um único centro 
neurológico, relataram uma incidência de 5,5/100.000 
pessoas e prevalência de 2,9 a cada 100.000 habitantes. 
Ao considerarem apenas a população acima de 65 anos, 
a prevalência subiu para 117,9/100.000 habitantes3. 

Mesmo imprecisa, podemos considerar que é 
mais comum do que inicialmente imaginado. Em uma 
revisão sistemática publicada em 20154 foi estimada uma 
prevalência de aproximadamente 1,3% na população 
com 65 anos ou mais. Outros estudos mostram uma 
prevalência estimada entre 10 a 22/100.000 pessoas, 
sendo que cerca de 5,9% tem 80 anos ou mais5.

QUADRO CLÍNICO
Como citado previamente, a tríade clássica da 

Hidrocefalia de Pressão Normal idiopática consiste em: 
apraxia de marcha, alteração cognitiva/demência e 
incontinência urinária.

A presença dos três sintomas simultaneamente não 
é comum. No estudo SINPHONI, a alteração de marcha, 
alteração cognitiva e incontinência urinária foram vistas 
em 91%, 80% e 60% dos pacientes, respectivamente. A 
tríade completa foi vista em 51% dos pacientes6.

A alteração de marcha costuma aparecer antes 
do quadro cognitivo, muitas vezes sendo o sinal mais 

http://site.hospitalinc.com.br/pt/corpoclinico/medico/61


 
Capítulo 40 537

proeminente em fases iniciais3. 

Alteração de marcha
A marcha na HPNi é caracterizada por 

redução da velocidade, pequenos passos e base 
alargada, comumente descrita como “magnética” 
ou “grudada no chão”. Há um prejuízo do equilíbrio 
dinâmico, marcadamente percebido no giro, que 
caracteristicamente é descrito como “giro em bloco” 
(≥3 passos para completar 180º). Geralmente, o 
balançar dos braços está preservado na marcha, 
caraterística que pode diferenciar da marcha na 
Doença de Parkinson3,7. 

Demência e alteração cognitiva
O padrão de alteração cognitiva encontrado 

na HPNi é o de uma disfunção subcortical, com 
comprometimento principal de memória de 
trabalho, aprendizado, atenção, velocidade de 
processamento mental e função executiva. Tais 
características são diferentes do comprometimento 
cortical, classicamente encontrado na Demência de 
Alzheimer2.

Incontinência urinária
As alterações urinárias costumam ser mais 

tardias em relação aos sintomas clássicos da HPN, 
tipicamente os pacientes apresentam incontinência 
urinária. No entanto, é possível identificar a 
ocorrência de alguma disfunção urinária mais 
precoce, como urgência urinária e/ou noctúria3,6. 
Vale reforçar que sintomas de trato urinário inferior 
são prevalentes na população acima de 60 anos1 
e é necessária uma investigação cuidadosa para 
diagnósticos diferenciais desses sintomas.

FISIOPATOLOGIA 
A Hidrocefalia de Pressão Normal (HPN) pode 

ser dividida em duas grandes entidades, a HPN dita 
idiopática (HPNi), cujo mecanismo fisiopatológico 
ainda não é completamente esclarecido, e a 
HPN secundária (HPNs), que pode ocorrer de 

forma secundária a processos pregressos como 
meningite, hemorragia subaracnoidea, hemorragia 
intracerebral, traumatismo craniano e tumores 
malignos, principalmente. O enfoque desse capítulo 
é transcorrer sobre a fisiopatologia da HPNi, que 
representa 50% dos casos de HPN1,2.

Alguns fatores de risco vasculares foram 
relacionados com a ocorrência de HPNi em 
estudos epidemiológicos, como diabetes mellitus 
e hipertensão arterial sistêmica8. Existem algumas 
evidências de que fatores genéticos possam estar 
envolvidos na fisiopatogênese da HPN9. Mais 
recentemente, a síndrome de apneia obstrutiva do 
sono foi também correlacionada como fator de risco 
para HPNi10.

Uma das explicações fisiopatológicas da HPNi 
mais aceita decorre em torno do distúrbio do manejo 
do fluxo liquórico. Consiste na teoria de que o aumento 
da pulsatilidade do líquor gera como consequência 
final a diminuição da absorção liquórica, levando 
ao desenvolvimento de ventriculomegalia e déficits 
neurológicos subsequentes. Este estado de fluxo 
hiperdinâmico do líquor desencadeia uma cascata de 
eventos patogênicos que culmina na diminuição da 
complacência intracerebral, e redução de absorção 
liquórica. Nesta linha fisiopatológica, estudos mais 
recentes correlacionam também uma provável 
disfunção do sistema glinfático contribuindo para a 
alteração da dinâmica do fluxo liquórico2,5. 

Acredita-se também que o desenvolvimento 
de ventriculomegalia ocasionado pelo distúrbio 
da dinâmica do fluxo liquórico cause um estresse 
mecânico no parênquima cerebral e tecido vascular 
subjacente, gerando hipóxia e hipoperfusão tecidual. 
Este processo de hipoperfusão pode ser responsável 
pelo desencadeamento de outros mecanismos 
propostos no desenvolvimento fisiopatológico da 
HPNi, como neuroinflamação, astrogliose e quebra 
da barreira hematoencefaláfica. A Figura 1, resume 
de forma esquemática os principais mecanismos 
descritos na patogênese da HPNi5.
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Figura 1: Figura esquemática dos mecanismos 
fisiopatológicos na HPNi e cascata de eventos.

Legendas: IL-10, interleucina 10; IL-1β, interleucina 1beta; 
IL-6, interleucina 6; IL-8, interleucina 8; TNF-α, Fator de 

Necrose Tumoral- alfa; MCP-1, Proteína Quimiotática 
de Monócito-1; TGF-β, Fator de Transformação de 

Crescimento- β; NAA- N Acetil Aspartato.

Fonte: Wang, 20205.

DIAGNÓSTICO
As manifestações clínicas presentes na HPNi 

podem também ocorrer em vários outros quadros 
neurodegenerativos, como em algumas síndromes 
parkinsonianas, na doença de Alzheimer e na 
demência vascular, tornando o diagnóstico muitas 
vezes um desafio. A alteração de marcha pode 
ocorrer em cerca de 20% dos idosos acima dos 
75 anos em associação com quadro demencial. 
Por sua vez, a incontinência urinária pode ocorrer 
em cerca de 28% das mulheres nesta faixa etária 
e 18% dos homens. Os sintomas da tríade clínica 
não necessariamente precisam ocorrer de forma 
concomitante. Geralmente, o primeiro sintoma é o de 
alteração de marcha6,9. O diagnóstico de hidrocefalia 
de pressão normal idiopática (HPNi) requer 
evidências convergentes de história clínica, exame 
neurológico e alterações de imagem compatíveis. 

Uma punção lombar realizada com o paciente em 
decúbito lateral deve confirmar uma pressão de 
abertura liquórica normal11. Testes investigativos, 
como o tap test, auxiliam na confirmação diagnóstica, 
conforme será descrito abaixo.

Critérios diagnósticos
Os critérios diagnósticos de HPNi continuam 

um tópico de discussão em relação a muitas 
divergências nos critérios diagnósticos já publicados 
nos Consensos, sendo os mais importantes, o 
guideline internacional, publicado em 200511 e 
o guideline japonês, publicado em 201212. Em 
2017, Andersson et al.13 avaliaram os guidelines e 
encontraram discrepâncias relevantes, reforçando 
a falta de consenso e impossibilidade de unificação 
dos critérios diagnósticos. A ausência de um padrão-
ouro para o diagnóstico dificulta tanto a prática 
clínica, quanto os estudos epidemiológicos13.

De acordo com o guideline internacional, 
a HPNi pode ser classificada como “provável”, 
“possível” e “improvável”11.

O diagnóstico de HPNi “provável” é baseado 
na história clínica, neuroimagem, exame físico e no 
resultado da pressão de abertura de líquor, obtido 
por punção lombar. Para o diagnóstico provável, em 
relação à tríade de Hakim, é necessária a presença 
de alteração de marcha, com pelo menos um outro 
sintoma da tríade, o comprometimento cognitivo e/ou 
alteração urinária. O quadro clínico deve preencher 
os seguintes critérios11:

a.	 Início insidioso

b.	 início após os 40 anos;

c.	 duração sintomática mínima de 3 a 6 me-
ses;

d.	 nenhuma evidência de evento prévio 
como traumatismo craniano, meningite, 
hemorragia intracerebral ou outra causa 
conhecida de hidrocefalia secundária;
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e.	 evolução progressiva; e

f.	 ausência de outra condição neurológica 
ou não, que seja por si só suficiente para 
justificar os sintomas.

De acordo com os critérios de neuroimagem, 
para um diagnóstico de HPNi “provável”, uma 
tomografia computadorizada de crânio, ou 
ressonância magnética de crânio realizadas após 
o início dos sintomas deve conter os seguintes 
achados11:

a.	 dilatação ventricular não inteiramente atri-
buível à atrofia cerebral (índice de Evans 
>0,3 – explicação no texto abaixo);

b.	 ausência de obstrução macroscópica do 
fluxo liquórico; e

c.	 pelo menos um dos seguintes critérios su-
portivos de imagem

•	 dilatação dos cornos temporais dos 
ventrículos laterais não inteiramente 
atribuível a atrofia hipocampal;

•	 ângulo calosal ≥40 º graus (explicação 
no texto abaixo);

•	 alterações de sinal periventriculares 
não atribuíveis a alterações isquêmi-
cas ou desmielinizantes; e

•	 sinal de flow-void no aqueduto cere-
bral.

Para fechar o diagnóstico de HPNi “provável” 
o valor da pressão de abertura liquórica deve estar 
na faixa entre 7 a 24,5 cmH20. Valores inferiores 
a 7 cmH20 ou superiores a 24,5 cmH20 não são 
consistentes com o diagnóstico dito como provável11.

O diagnóstico de HPNi “possível” também é 
baseado na história clínica, neuroimagem, exame 
físico e no resultado da pressão de abertura de líquor, 
obtido por punção lombar. O nível de certeza cai 
para a categoria “possível” quando existe a presença 
de incontinência urinária e/ou comprometimento 
cognitivo na ausência de alteração de marcha e 
equilíbrio ou quando há alteração de marcha ou 

comprometimento cognitivo como únicos sintomas, 
sem a presença de um segundo sintoma da tríade de 
Hakim. Além disso, para HPNi “possível”, é preciso 
preencher os seguintes critérios11.

a.	 início sintomático subagudo ou de tempo 
indeterminado;

b.	 início em idade < 40 anos (qualquer idade 
após infância);

c.	 duração dos sintomas inferior a 3 meses 
ou tempo de duração indeterminado;

d.	 pode ser correlacionado com eventos pré-
vios como pequenos traumatismos crania-
nos, hemorragia intracraniana pregressa, 
meningite na infância ou adolescência;

e.	 coexistência com outra condição neuroló-
gica, psiquiátrica ou clínica, mas que não 
são inteiramente suficientes para justificar 
o quadro; e

f.	 curso não progressivo ou não claramente 
progressivo

De acordo com os critérios de neuroimagem, 
um diagnóstico de HPNi “possível” é feito quando, 
apesar de alguns dos critérios descritos na categoria 
“provável”, exista a evidencia de atrofia cerebral 
suficiente para potencialmente poder explicar 
a dilatação ventricular ou exista a presença de 
alterações estruturais que possam influenciar no 
tamanho dos ventrículos11. 

Em relação ao valor da pressão liquórica, para 
o diagnóstico de HPNi possível, este deve estar fora 
da faixa definida na categoria HPNi “provável” (7 
a 24,5 cmH20). O diagnóstico de HPNi “possível” 
também pode ser estabelecido quando o valor da 
pressão de abertura do líquor não é conhecido. A 
HPNi é dita como improvável quando11:

1.	 não existe a presença de ventriculomegalia;

2.	 sinais de pressão intracraniana elevada, 
como papiledema; e

3.	 os sintomas que podem sugerir suspeita 
de HPNi num primeiro momento, podem 
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ser explicados por outras desordens.

Neuroimagem
O exame de imagem com maior acurácia 

diagnóstica na avaliação de HPNi é a ressonância 
magnética (RM) de crânio. Entretanto, nos Consensos 
Diagnósticos tanto a tomografia computadorizada 
de crânio, quanto a RM de crânio são mencionadas. 
Os achados de neuroimagem que podem ser 
encontrados na HPN são: dilatação ventricular 
desproporcional ao grau de atrofia cerebral, 
arredondamento dos cornos frontais dos ventrículos 
laterais, hiperintensidades periventriculares na 
RM, adelgaçamento e elevação do corpo caloso, 
dilatação dos cornos temporais dos ventrículos 
laterais sem evidência de atrofia hipocampal14.

Para avaliação de ventriculomegalia, o índice 
de Evans (IE) é um marcador linear indireto, de 
fácil aplicabilidade e que consiste na medida da 
divisão entre o maior diâmetro dos cornos frontais 
dos ventrículos laterais e o maior diâmetro biparietal 
interno do crânio. Em 1987, Sherman et al. afirmaram 
que o IE normalmente é menor de 0,3 em adultos 
saudáveis e que o índice poderia ser uma forma 
objetiva de diagnosticar a hidrocefalia, quando > 
0,3. O valor de corte normal do IE foi revisado em 
diversos estudos ao longo dos últimos anos, tentando 
estipular um IE conforme idade e sexo, para melhor 
sensibilidade e especificidade diagnóstica. Em 
2017, um estudo publicado no European Journal of 
Radiology estabeleceu novos valores de corte para 
o IE, conforme sexo e idade, e concluiu que um valor 
>0,3 pode ser normal em idosos saudáveis ou com 
doença de Alzheimer15,16.

A medida do ângulo calosal é outro critério 
suportivo de imagem, de acordo com o Consenso 
Internacional, para o diagnóstico de HPNi quando 
acima de 40º. É a medida entre os ventrículos 
laterais, aferida em corte coronal de imagem, no 
nível da comissura posterior14. O conceito do ângulo 
calosal foi primeiramente descrito por Benson et al., 
em 1970, como um achado diagnóstico para HPN 
em pneunoencefalografia. Somente em 2008 que o 

impacto do ângulo calosal no diagnóstico de HPNi foi 
avaliado por um estudo através de RM de crânio17. 
A partir de então, outros estudos também avaliaram 
a importância do ângulo calosal no diagnóstico 
diferencial de HPNi com outras desordens 
degenerativas, sendo que o ângulo calosal entre 40 
a 90º mostrou ser sugestivo para HPNi e quando 
acima de 90 graus, indicador de atrofia cerebral, 
apontando para uma maior possibilidade de outros 
diagnósticos degenerativos, como doença de 
Alzheimer e doença de Lewy18.

Outro achado importante de neuroimagem e 
que ganhou notoriedade nos últimos anos para o 
diagnóstico de HPNi é a presença de DESH (do inglês 
disproportionately enlarged subarachnoid space 
hydrocephalus). Foi descrito em 2010 por Hashimoto 
et al e consiste na presença de fissuras sylvianas 
alargadas por acúmulo de líquor e apagamento 
dos sulcos da alta convexidade frontoparietal. Este 
achado radiológico foi incorporado no guideline 
japonês, e acredita-se que seja importante no 
auxílio do diagnóstico diferencial de HPNi com 
outras doenças degenerativas. Além disso, no 
estudo conduzido por Hashimoto et al, a presença 
de DESH foi considerada como um bom marcador 
prognóstico de resposta cirúrgica no primeiro ano 
após derivação ventricular9, 15,19.

O sinal de flow void é a perda (aumento da 
hipointensidade) do sinal visto no aqueduto e 
arredores do 3º e 4º ventrículos, particularmente 
em aquisições ponderadas em T2 na RM de crânio. 
A presença desse sinal aponta para a ocorrência 
indireta de fluxo hiperdinâmico de líquor no 
aqueduto cerebral, com aumento de velocidade e 
fluxo turbilhonado (Figura 2).
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Figura 2: Sinal de flow void no quarto ventrículo (seta 
branca).

Fonte: Acervo de Dr. Ricardo Krause Martinez de Souza, 
2018.

A Figura 3, mostra alguns dos principais 
achados de imagem na RM de Crânio que dão 
suporte ao diagnóstico de HPNi. 

Figura 3: A. Corte axial em sequência FLAIR mostrando 
uma ventriculomegalia significativa, com cálculo do Índice 

de Evans IE aumentado, neste caso IE=0,39. B. Corte 
coronal T1 mostrando um ângulo calosal reduzido. C. 

Corte axial em FLAIR revelando hiperssinal na substância 
branca, sugerindo transudação ependimária (setas finas). 

D. Corte axial em FLAIR mostrando apagamento de sulcos 
na alta convexidade de regiões frontoparietais (setas 

grossas). 

Fonte: Baseado em Oliveira et al., 20192. 

Tap test (TT)
Uma melhora transitória nos sintomas da 

tríade da HPN após a retirada de líquor através da 
realização de uma punção lombar foi primeiramente 
descrita por Adams et al.,20. Com o tempo, ocorreu 
um aprimoramento da análise sintomática após a 
realização de punção lombar, através da análise 
quantitativa e qualitativa dos parâmetros de marcha e 
análise dos parâmetros cognitivos, o que chamamos 
hoje de TT, do inglês, literalmente, teste da torneira7.

O TT é uma importante ferramenta para a 
confirmação diagnóstica de HPN e pode ajudar a 
predizer os resultados pós-cirúrgicos em pacientes 
com HPN, auxiliando a selecionar os pacientes que 
mais provavelmente responderão com a derivação 
liquórica3. No entanto, um resultado negativo, não 
exclui necessariamente a possibilidade de indicação 
cirúrgica. Não existe um protocolo padrão para 
a realização do TT. Além disso, nos estudos, os 
pacientes são avaliados desde 30 min após a punção, 
até 1 a 2 dias após a realização da punção lombar, 
também podendo ser submetidos a 1 ou 2 punções 
lombares em dias consecutivos7,9. Na maior parte 
dos centros, o volume de líquor retirado na punção 
lombar é de 30 a 50 ml, também chamado de TT de 
grande volume. A marcha do paciente é analisada 
antes e após a realização de punção lombar, assim 
como a parte cognitiva9.

No Instituto de Neurologia de Curitiba o 
protocolo de TT é realizado em 2 dias consecutivos. 
O paciente é submetido a avaliação neuropsicológica 
e filmagem de marcha num corredor de 10 metros 
antes da realização da 1ª punção lombar (PL), na 
qual são retirados 30 ml de líquor. O paciente é 
avaliado após intervalo de 2 a 3h, com uma nova 
avaliação neuropsicológica e nova filmagem de 
marcha. No dia seguinte, o protocolo é repetido, ou 
seja, uma 2ª PL com intervalo de 24h após a 1ª PL 
é realizada e o paciente é novamente avaliado com 
uma terceira filmagem de marcha e uma 3ª avaliação 
neuropsicológica7.

A avaliação de marcha do protocolo acima 

https://www.ricardo-krause.com/copia-quem-somos
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mencionado consiste na avaliação de alguns 
critérios, como a velocidade de marcha, a cadência 
dos passos (número de passos/minuto), tempo e 
número de passos para girar 180 graus, elevação dos 
pés, ângulo desviado para fora, distância entre os 
passos, equilíbrio estático e dinâmico7. A avaliação 
cognitiva deste protocolo, contempla a avaliação de 
alguns domínios cognitivos como memória imediata, 
aprendizagem, memória semântica, fluência verbal, 
atenção, orientação temporo-espacial, funções 
visuoespaciais, velocidade de processamento de 
informação, entre outros, antes e após as punções 
lombares.

Figura – 4. A. Figura esquemática da filmagem de marcha 
nos 10 metros, giro 180º graus, e volta. B. Alargamento 

da base. C. Distância entre os passos. D. Ângulo dos pés 
desviado para fora.

Fonte: Souza et al., 20187.

Não há um consenso na literatura que 
estabeleça o que é um TT positivo ou negativo. 
O critério mais sensível em relação à marcha é a 
velocidade de marcha, de acordo com os estudos. 
O TT é, então, considerado positivo quando há 
uma melhora significativa da velocidade de marcha. 
Bugalho e Guimarães consideraram como positivo o 
resultado do TT quando ocorre uma melhora de 20% 
na velocidade de marcha 21. De acordo com Souza 
et al., o TT é positivo em relação à marcha quando 
ocorre uma melhora acima de 9% na velocidade de 
marcha ou uma melhora na velocidade entre 5 a 

9%, mas com melhora em pelo menos dois outros 
parâmetros, como cadência dos passos, equilíbrio, 
melhora do tempo de giro, etc. 

Em relação à parte cognitiva, a resposta 
positiva com o TT é ainda mais variável, dependendo 
das escalas utilizadas, do tempo de avaliação após 
a punção lombar ou punções lombares seriadas, 
entre outros fatores.

De acordo com dados da literatura, o TT 
positivo aumenta a possibilidade de resposta 
favorável ao tratamento cirúrgico entre 72 a 100%, 
porém, com uma sensibilidade baixa (26 a 61%)22. 
A drenagem lombar externa contínua (DLE) é 
um método também de drenagem liquórica, mais 
invasivo, e que também pode ser utilizado na 
investigação diagnóstica de HPN. Porém, existem 
maiores riscos de complicações, como meningite 
e drenagem excessiva liquórica. O líquor pode ser 
drenado numa vazão de 10 ml/h e a técnica pode 
perdurar de 1 a 3 dias. Geralmente é optado pela 
drenagem lombar externa quando existem dúvidas 
quanto à indicação cirúrgica, dado a maior acurácia 
diagnóstica, com uma maior sensibilidade e maior 
valor preditivo positivo de resposta cirúrgica em 
comparação ao TT3,9,15.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
A HPNi requer um diagnóstico diferencial 

abrangente (Tabela 1), com a necessidade de um 
bom embasamento clínico e realização de exames 
complementares.

Entre as possibilidades diagnósticas para 
alterações de marcha, precisamos considerar: 
polineuropatia, estenose de canal lombar, distúrbios 
da orelha interna, etilismo e deficiência de B1218. Em 
relação a diagnósticos diferenciais para o declínio 
cognitivo, no que diz respeito em particular à doença 
de Alzheimer, embora tenham padrões cognitivos 
distintos da HPN (cortical x subcortical), vale citar 
que em alguns estudos com biópsia cerebral em 
pacientes submetidos a derivação ventricular 
para tratamento de HPN, foram encontradas 
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alterações patológicas compatíveis com doença de 
Alzheimer. Tal achado suscita a hipótese de que, 
ao menos a nível celular, as doenças podem não 
ser mutuamente exclusivas. Embora isso possa 
influenciar na resposta ao tratamento cirúrgico, é 
importante considerar que uma suspeita de doença 
de Alzheimer sobreposta ao diagnóstico clínico 
de HPN não deve automaticamente excluir esse 
paciente da possibilidade de tratamento com a 
derivação ventricular2.

A Tabela 2 mostra características comuns 
e atípicas na HPN quando comparadas com as 
condições neurodegenerativas citadas na Tabela 1:

TRATAMENTO
O tratamento da HPN se baseia no balanço 

da dinâmica do fluxo liquórico. Como resultado, os 
sintomas reversíveis manifestados consequentes ao 
fluxo alterado podem sofrer a regressão esperada. A 
decisão terapêutica deve ser baseada no diagnóstico 
clínico e por imagem e na resposta avaliada nos 
protocolos de drenagem de líquor, como o TT2. 

Não há tratamento clínico eficaz, apesar de 
alguns estudos apontarem para a possibilidade 
de condução farmacológica com acetazolamida e 
realização de punção lombar de repetição como 
terapêuticas que poderiam levar a alguma melhora. 
A indicação precisa da cirurgia é importante para os 
bons resultados e sucesso do tratamento. A cirurgia 
se baseia na derivação do fluxo liquórico, podendo 
haver um efeito satisfatório em 60 a 80% em fases 
mais precoces, quando a HPN ainda não ocasionou 
um prejuízo definitivo. A taxa de complicações varia 
entre 5 a 10% em centros especializados com válvulas 
de pressão ajustável, com mecanismos antissifão e 
impregnados com prata ou antibióticos6,23.

As válvulas de pressão ajustável e com 
mecanismo antissifão, implantadas através da 
derivação ventriculoperitoneal (DVP) tem trazido os 
melhores resultados. A derivação lomboperitoneal 
(DLP) tem suas contraindicações em pacientes 
com doença degenerativa da coluna lombar, sendo 

que nesses pacientes, há maior chance de mau 
funcionamento e deslocamento do sistema, sendo 
então preferível a DVP. A derivação ventriculoatrial 
tem um índice de complicações maior em pacientes 
idosos com doença cardiovascular avançada, sendo 
considerada opção inadequada6,25,26.

Na vigência do avanço da endoscopia, visando 
divergir do implante de sistemas que podem trazer 
complicações como mau funcionamento, infecção 
e, consequente necessidade de procedimentos 
cirúrgicos para revisão, retirada e troca de sistema, 
a terceiroventriculostomia endoscópica tem ganhado 
espaço em estudos para tratamento da HPN. 
Atualmente, tem mostrado resultados positivos em 
pacientes com diagnóstico e evolução precoce, que 
apresentam como principal queixa a alteração de 
marcha. Essa modalidade de tratamento tem sua 
principal indicação em pacientes com estenose 
funcional do aqueduto mesencefálico, sendo ele 
pérvio, mas com deslocamento inferior do assoalho 
do terceiro ventrículo, de forma evidente. Além da 
perviedade do aqueduto, a indicação também requer 
que o pico de velocidade de fluxo no aqueduto do 
mesencéfalo seja maior do que 5 cm/s, medida 
avaliada pela ressonância magnética com cinética 
de fluxo do líquor26-28. 

As válvulas implantáveis possuem diferentes 
mecanismos. Existem válvulas de pressão fixa, 
ajustável, mecanismos antigravitacionais, antissifão, 
assim como as reguladas por fluxo6. 

As válvulas de pressão ajustável diminuem 
a necessidade de procedimento invasivo, caso não 
haja o resultado esperado ao implantar uma válvula 
de pressão fixa, dado que é possível regular a 
pressão através de sistema de ajuste magnetizado 
de forma percutânea. As válvulas de pressão fixa 
baixa (5 a 50 cmH2O) podem levar a hiperdrenagem 
e complicações inerentes como hematoma subdural. 
As de média pressão (51 a 100 cmH20) tem como 
risco principal a drenagem insatisfatória de líquor e 
persistência dos sintomas. As válvulas de pressão alta 
não são usadas no contexto da HPN. O mecanismo 
antigravitacional previne a hiperdrenagem em 
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Desordens Neurodegenerativas Demência Vascular Outras Causas

Doença de Alzheimer Infartos Múltiplos Hidrocefalia Obstrutiva

Doença de Parkinson Doença de pequenos vasos 
cerebrais Hidrocefalia Congênita

Doença por Corpos de Lewy Acidente Vascular Cerebral Deficiência de Vitamina B12

Demência Frontotemporal Estenose de Canal Espinhal

Atrofia de Múltiplos Sistemas Polineuropatia

Degeneração Corticobasal

Tabela 1- Diagnósticos diferenciais da hidrocefalia de pressão normal.

Fonte: Baseado em Pereira et al.,20123.

Doença Características Comuns com HPN Características atípicas para HPN
Demências Corticais

Demência de Alzheimer Demência sem prejuízo da marcha 
é raro.

Ausência de prejuízo da marcha até que a 
demência seja moderada; déficits corticais 
focais.

Demência Fronto-temporal

Alterações de personalidade, distúrbios 
psiquiátricos: desinibição, impulsividade, 
irritabilidade, labilidade emocional; afasia; 
ausência de distúrbio motor; incontinência 
é raro

Demências Suborticais

Demência com Corpos de Lewy Demência e distúrbio da marcha. Alucinações visuais, ilusões, flutuação 
cognitiva 

Doença de Parkinson e 
Parkinsonismo vascular

Marcha hipocinética, tremor (40%) 
na HPN, costuma ser bilateral.

Tremor de repouso, início unilateral; 
lentificação motora pode ser melhorada com 
estímulo externo (não ocorre na HPN).
Ausência de marcha com base alargada 
e pés em rotação externa; redução do 
balançar dos braços, postura curvada. 
Disfunção autonômica

Paralisia Supranuclear 
Progressiva

Sinais frontais, disfunção executiva, 
alteração de marcha.

Paralisia pseudobulbar, paralisia 
supranuclear vertical do olhar

Degeneração Corticobasal

Sintomas assimétricos, fenômeno do 
membro alienígena, apraxia, paresia 
supranuclear do olhar vertical, déficits 
sensoriais corticais, instabilidade postural 
marcada

Tabela 2: Diagnóstico Diferencial de HPNi – similaridades e diferenças com outras doenças neurodegenerativas.

Fonte: Baseado em Kiefer e Unterberg, 201218.
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ortostase. Entre as diferentes válvulas implantáveis, 
houve desfecho geral similar nos trabalhos que 
estudaram os diferentes mecanismos6,29. 

PROGNÓSTICO
Resultados clínicos heterogêneos após 

o tratamento cirúrgico reforçam a fisiopatologia 
complexa e ainda não completamente entendida da 
HPNi e que a problemática do tratamento vai além 
de apenas drenar o excesso de líquor5. Porém, 
diante de um quadro potencialmente reversível, é 
importante considerar sempre o tratamento cirúrgico.

A apraxia de marcha é geralmente o sintoma 
mais responsivo à derivação liquórica. A urge-
incontinência urinária e as alterações de memória/
demência são sintomas menos responsivos e de 
pior prognóstico ao longo do tempo15. 

Uma revisão sistemática de 30 artigos de 
derivação liquórica através de DVP evidenciou 
índices similares de melhora sintomática dentro de 3 
meses a um ano. Porém, após uma melhora inicial, 
os sintomas parecem evoluir independente da 
manutenção de uma válvula funcionante. Esta piora 
evolutiva sintomática acaba sendo mais prevalente 
em pacientes mais idosos, e uma das teorias é a 
de provável sobreposição da HPNi com doença 
neurodegenerativa30.
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