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APRESENTACAO

Ap6s trés anos de trabalho, o Tratado de Neurologia Clinica e Cirdrgica da Academia Brasileira
de Neurocirurgia — ABNc estd pronto. Uma obra importante, que reuniu os melhores neurocirurgides e
neurologistas brasileiros, em prol do crescimento e desenvolvimento da nossa querida Academia.

Com 62 capitulos sobre diversos topicos em Neurologia clinica e cirurgica, cuidadosamente escritos
por especialistas em suas devidas areas, contém 15 sec¢bes, cobrindo os seguintes temas: historia da
Neurologia, neuroanatomia basica, semiologia e exames complementares, doencas vasculares, doencas
desmielinizantes, doencas dos nervos periféricos e neuromusculares, distarbios do movimento, cefaleia
e epilepsia, deméncias e disturbios cognitivos, neoplasias, dor e espasticidade, transtorno do sono,
neurointensivismo, doencas neuroldgicas na infancia e outros.

Destinada a académicos de medicina, residentes, neurologistas e neurocirurgides, esta obra promete
fornecer um conteddo altamente especializado, para uma 6tima revisdo e aprofundamento sobre esses
assuntos.

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

Prof. Dr. André Giacomelli Leal



PREFACIO

Este Tratado de Neurologia Clinica e Cirdrgica surge num importante momento das areas da
neurociéncia. Elaborar o diagndstico neuroldgico correto sempre representou para o médico um desafio
intelectual desde os primérdios das ciéncias neurolégicas modernas no século XVIl e, para o paciente,
preocupacédo e ansiedade sobre o curso de sua enfermidade. No passado, a neurologia clinica era uma
ciéncia de doencas interessantes, porém muitas vezes intrataveis, praticada pelo fascinio especial da
“estética do diagnéstico”. A neurologia cirdrgica, por sua vez, ainda embrionaria no inicio do século passado,
foi por muitas décadas frustrada, exibindo um altissimo indice de mortalidade e morbidade, incompativel
com uma medicina que cura e alivia as enfermidades. Felizmente, essa situagcdo mudou fundamentalmente
nas ultimas décadas. As ciéncias neuroldgicas estdo se tornando cada vez mais atraentes, ao ver o
tratamento como o ponto central da verdadeira tarefa médica, e sua eficiéncia terapéutica. Exemplos
incluem as doencas vasculares do sistema nervoso, as neoplasias benignas e malignas do sistema nervoso,
as doengas dos nervos periféricos, o tratamento de epilepsia, dos distirbios do movimento, da deméncia
e disturbios cognitivos, da dor e da espasticidade, bem como do sono, sem mencionar 0s avangos no
neurointensivismo.

Neste contexto, o presente Tratado de Neurologia Clinica e Cirargica surge como uma obra
imprescindivel para o conhecimento do estado da arte das multiplas &reas da neurociéncia. Escrito por
especialistas de exceléncia cientifica e profissional, este livro toma corpo numa ordem de grandes capitulos
sobre quadros clinicos e sintomas relacionados a problemas, guiando o leitor a encontrar rapidamente o
caminho para a selecao terapéutica especifica. Os capitulos sao divididos em se¢des de conhecimentos
gerais em historia da neurologia, neuroanatomia basica, e semiologia e exames complementares. Estes séo
seguidos de capitulos sobre quadros clinicos e doencas do sistema nervoso.

Apesar do grande numero de autores contribuintes deste livro, souberam os Editores realizar um
trabalho exemplar ao conseguir dar a este Tratado uma estrutura uniforme e didatica sobre o patomecanismo
e os principios terapéuticos em discussao dos estudos de terapia mais importantes da atualidade.

Enfim, estamos perante uma obra que n&o deve faltar na biblioteca daqueles interessados no estudo
das &reas médicas e cirlrgicas neurolbgicas, e de todos os demais que desejam um livro de terapia
neurolégica que funcione como ferramenta concreta de auxilio nas consultas do dia-a-dia.

Prof. Dr. Marcos Soares Tatagiba

Catedra em Neurocirurgia

Diretor do Departamento de Neurocirurgia
Universidade Eberhard-Karls de Tubingen
Alemanha
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CAPITULO 40

HIDROCEFALIA DE PRESSAO NORMAL

Amanda Batista Machado
Marcela Ferreira Cordellini
Hamzah Smaili

Sonival Candido Hunevicz

INTRODUCAO

1965, Hakim e Adams,
descreveram 6 pacientes com ventriculomegalia no

Em neurocirurgides,
exame de pneumoencefalografia, embora sem nenhuma
evidéncia de aumento da pressao intracraniana. Os seis
casos originais eram heterogéneos em sua etiologia,
sendo 2 secundérios a causa poés-traumatica (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 Ill ventriculo e 2 casos com suspeita
de hidrocefalia de pressdo normal idiopatica (HPNi), e
conservavam entre si, além da pressdo intracraniana
normal, sintomas comuns, assim como descrito como
na Triade de Hakim: apraxia de marcha, incontinéncia
urinaria e deméncia. Os primeiros pacientes descritos
mostraram uma resposta significativa de melhora dos
sintomas apés cirurgia de derivacao liquorica'2.

A HPNi é considerada uma causa de deméncia

potencialmente reversivel que acomete idosos,

principalmente entre a sexta e oitava décadas de vida3.

O reconhecimento e diagnéstico desta condicao
€ de grande relevancia, dado que com o aumento da
expectativa de vida, € estimado que em 2030 tenhamos
cercade 65,7 milhdes de pessoas vivendo com deméncia’.

EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia e prevaléncia da HPNi nao sao
precisas, principalmente devido a diferentes metodologias
dos passos diagnésticos, sendo uma condicdo ainda
subdiagnosticada.

Brein e Eide, em um estudo de busca ativa na
populacdo norueguesa atendida em um Unico centro
neuroldgico, relataram uma incidéncia de 5,5/100.000
pessoas e prevaléncia de 2,9 a cada 100.000 habitantes.
Ao considerarem apenas a populagdo acima de 65 anos,
a prevaléncia subiu para 117,9/100.000 habitantes®.

Mesmo imprecisa, podemos considerar que €
mais comum do que inicialmente imaginado. Em uma
revisao sistematica publicada em 2015 foi estimada uma
prevaléncia de aproximadamente 1,3% na populagéo
com 65 anos ou mais. Outros estudos mostram uma
prevaléncia estimada entre 10 a 22/100.000 pessoas,
sendo que cerca de 5,9% tem 80 anos ou mais®.

QUADRO CLINICO

Como citado previamente, a triade classica da
Hidrocefalia de Pressdao Normal idiopatica consiste em:
apraxia de marcha, alteragcdo cognitiva/deméncia e
incontinéncia urinaria.

A presenca dos trés sintomas simultaneamente nao
€& comum. No estudo SINPHONI, a alteragdo de marcha,
alteragdo cognitiva e incontinéncia urinaria foram vistas
em 91%, 80% e 60% dos pacientes, respectivamente. A
triade completa foi vista em 51% dos pacientes®.

A alteracdo de marcha costuma aparecer antes

do quadro cognitivo, muitas vezes sendo o sinal mais
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proeminente em fases iniciais®.

Alteracao de marcha

A marcha na HPNi
reducdo da velocidade, pequenos passos e base
alargada, comumente descrita como “magnética”

€ caracterizada por

ou “grudada no chao”. Ha um prejuizo do equilibrio
dindmico, marcadamente percebido no giro, que
caracteristicamente é descrito como “giro em bloco”
(=8 passos para completar 180°). Geralmente, o
balancar dos bracos estid preservado na marcha,
carateristica que pode diferenciar da marcha na
Doenca de Parkinson®”.

Deméncia e alteracao cognitiva

O padrédo de alteracdo cognitiva encontrado
na HPNi é o de uma disfuncdo subcortical, com
memoéria de

comprometimento  principal de

trabalho, aprendizado, atencdo, velocidade de
processamento mental e funcédo executiva. Tais
caracteristicas sao diferentes do comprometimento
cortical, classicamente encontrado na Deméncia de

Alzheimer?2.

Incontinéncia urinaria

As alteracbes urinarias costumam ser mais
tardias em relagdo aos sintomas classicos da HPN,
tipicamente os pacientes apresentam incontinéncia
urinaria. No entanto, é possivel identificar a
ocorréncia de alguma disfungdo urinaria mais
precoce, como urgéncia urinaria e/ou nocturia®®.
Vale reforcar que sintomas de trato urinario inferior
sdo prevalentes na populagcdo acima de 60 anos’
e é necessaria uma investigacdo cuidadosa para

diagnésticos diferenciais desses sintomas.

FISIOPATOLOGIA

A Hidrocefalia de Pressao Normal (HPN) pode
ser dividida em duas grandes entidades, a HPN dita
idiopatica (HPNi), cujo mecanismo fisiopatologico
ainda nado é completamente esclarecido, e a

HPN secundéaria (HPNs), que pode ocorrer de

forma secundaria a processos pregressos como
meningite, hemorragia subaracnoidea, hemorragia
intracerebral, traumatismo craniano e tumores
malignos, principalmente. O enfoque desse capitulo
€ transcorrer sobre a fisiopatologia da HPNi, que

representa 50% dos casos de HPN'2,

Alguns fatores de risco vasculares foram
relacionados com a ocorréncia de HPNi em
estudos epidemiolbégicos, como diabetes mellitus
e hipertensdo arterial sistémica®. Existem algumas
evidéncias de que fatores genéticos possam estar
envolvidos na fisiopatogénese da HPN°. Mais
recentemente, a sindrome de apneia obstrutiva do
sono foi também correlacionada como fator de risco

para HPNi'.

Uma das explicaces fisiopatologicas da HPNi
mais aceita decorre em torno do disturbio do manejo
dofluxoliquérico. Consiste nateoriade que o aumento
da pulsatilidade do liquor gera como consequéncia
final a diminuicdo da absorg¢do liquorica, levando
ao desenvolvimento de ventriculomegalia e déficits
neurolégicos subsequentes. Este estado de fluxo
hiperdindmico do liquor desencadeia uma cascata de
eventos patogénicos que culmina na diminuicéo da
complacéncia intracerebral, e redug¢ao de absorcao
liquérica. Nesta linha fisiopatologica, estudos mais
recentes correlacionam também uma provavel
disfuncao do sistema glinfatico contribuindo para a
alteracdo da dinamica do fluxo liquorico?®.

Acredita-se também que o desenvolvimento
de ventriculomegalia ocasionado pelo disturbio
da dindmica do fluxo liquérico cause um estresse
mecanico no parénquima cerebral e tecido vascular
subjacente, gerando hipéxia e hipoperfusao tecidual.
Este processo de hipoperfuséo pode ser responsavel
pelo desencadeamento de outros mecanismos
propostos no desenvolvimento fisiopatolégico da
HPNi, como neuroinflamacgéao, astrogliose e quebra
da barreira hematoencefaléfica. A Figura 1, resume
de forma esquematica os principais mecanismos
descritos na patogénese da HPNi®.
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Figura 1: Figura esquematica dos mecanismos
fisiopatoldgicos na HPNi e cascata de eventos.

Legendas: IL-10, interleucina 10; IL-18, interleucina 1beta;
IL-6, interleucina 6; IL-8, interleucina 8; TNF-a, Fator de
Necrose Tumoral- alfa; MCP-1, Proteina Quimiotatica
de Mondcito-1; TGF-B, Fator de Transformacéo de
Crescimento- B; NAA- N Acetil Aspartato.

Fonte: Wang, 2020°.

DIAGNOSTICO

As manifestagdes clinicas presentes na HPNi
podem também ocorrer em varios outros quadros
neurodegenerativos, como em algumas sindromes
parkinsonianas, na doenca de Alzheimer e na
deméncia vascular, tornando o diagnéstico muitas
vezes um desafio. A alteracdo de marcha pode
ocorrer em cerca de 20% dos idosos acima dos
75 anos em associagcdo com quadro demencial.
Por sua vez, a incontinéncia urinaria pode ocorrer
em cerca de 28% das mulheres nesta faixa etaria
e 18% dos homens. Os sintomas da triade clinica
nao necessariamente precisam ocorrer de forma
concomitante. Geralmente, o primeiro sintoma é o de
alteracao de marcha®®. O diagnéstico de hidrocefalia
de presséo (HPNI)
evidéncias convergentes de histéria clinica, exame

normal idiopatica requer

neurologico e alteragcbes de imagem compativeis.

Uma puncéo lombar realizada com o paciente em
decubito lateral deve confirmar uma pressédo de
abertura liquérica normal'. Testes investigativos,
como o tap test, auxiliam na confirmacéo diagnéstica,

conforme sera descrito abaixo.

Critérios diagnosticos

Os critérios diagnosticos de HPNi continuam
um topico de discussdo em relacdo a muitas
divergéncias nos critérios diagnésticos ja publicados
nos Consensos, sendo os mais importantes, o
guideline internacional, publicado em 2005" e
0 guideline japonés, publicado em 20122, Em
2017, Andersson et al.'® avaliaram os guidelines e
encontraram discrepancias relevantes, reforcando
a falta de consenso e impossibilidade de unificacdo
dos critérios diagnésticos. A auséncia de um padréo-
ouro para o diagnéstico dificulta tanto a pratica

clinica, quanto os estudos epidemiol6gicos™.

De acordo com o guideline internacional,
a HPNi pode ser classificada como “provavel”,

“possivel” e “improvavel™".

O diagnostico de HPNi “provavel” é baseado
na histéria clinica, neuroimagem, exame fisico e no
resultado da pressao de abertura de liquor, obtido
por pungao lombar. Para o diagnostico provavel, em
relacédo a triade de Hakim, é necessaria a presenca
de alteracdo de marcha, com pelo menos um outro
sintoma da triade, o comprometimento cognitivo e/ou
alteracao urinaria. O quadro clinico deve preencher
os seguintes critérios™:

a. Inicio insidioso
b. inicio apds os 40 anos;

c. duracao sintomética minima de 3 a 6 me-
ses;

d. nenhuma evidéncia de evento prévio
como traumatismo craniano, meningite,
hemorragia intracerebral ou outra causa
conhecida de hidrocefalia secundaria;
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e. evolugdo progressiva; e

f. auséncia de outra condicdo neuroldgica
ou ndo, que seja por si s6 suficiente para
justificar os sintomas.

De acordo com os critérios de neuroimagem,
para um diagnéstico de HPNi “provavel”’, uma
tomografia computadorizada de cranio, ou
ressonancia magnética de cranio realizadas apés
0 inicio dos sintomas deve conter 0s seguintes

achados™:

a. dilatagdo ventricular ndo inteiramente atri-
buivel a atrofia cerebral (indice de Evans
>0,3 — explicacdo no texto abaixo);

b. auséncia de obstrugcdo macroscopica do
fluxo liquérico; e

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

+ dilatagdo dos cornos temporais dos
ventriculos laterais ndo inteiramente
atribuivel a atrofia hipocampal;

+ angulo calosal =40 ° graus (explicagdo
no texto abaixo);

+ alteragbes de sinal periventriculares
ndo atribuiveis a alteracdes isquémi-
cas ou desmielinizantes; e

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

Para fechar o diagnostico de HPNi “provavel”
o valor da presséo de abertura liquérica deve estar
na faixa entre 7 a 24,5 cmH,0. Valores inferiores
a 7 cmH,0 ou superiores a 24,5 cmH,0 nao sao
consistentes com o diagnéstico dito como provavel'.

O diagnéstico de HPNi “possivel” também é
baseado na historia clinica, neuroimagem, exame
fisico e no resultado da pressao de abertura de liquor,
obtido por puncéo lombar. O nivel de certeza cai
para a categoria “possivel” quando existe a presenca
de incontinéncia urinaria e/ou comprometimento
cognitivo na auséncia de alteracdo de marcha e
equilibrio ou quando héa alteracdo de marcha ou

comprometimento cognitivo como Unicos sintomas,
sem a presenca de um segundo sintoma da triade de
Hakim. Além disso, para HPNi “possivel”, é preciso
preencher os seguintes critérios.

a. inicio sintomatico subagudo ou de tempo
indeterminado;

b. inicio em idade < 40 anos (qualquer idade
apés infancia);

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

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

e. coexisténcia com outra condi¢do neurol6-
gica, psiquiatrica ou clinica, mas que nao
sdo inteiramente suficientes para justificar
0 quadro; e

f. curso ndo progressivo ou nédo claramente
progressivo

De acordo com os critérios de neuroimagem,
um diagnéstico de HPNi “possivel” é feito quando,
apesar de alguns dos critérios descritos na categoria
“provavel”, exista a evidencia de atrofia cerebral
suficiente para potencialmente poder explicar
a dilatacdo ventricular ou exista a presenca de
alteragdes estruturais que possam influenciar no

tamanho dos ventriculos™.

Em relagdo ao valor da presséo liquérica, para
o diagnoéstico de HPNi possivel, este deve estar fora
da faixa definida na categoria HPNi “provavel” (7
a 24,5 cmH,0). O diagnostico de HPNi “possivel”
também pode ser estabelecido quando o valor da
pressao de abertura do liquor ndo é conhecido. A
HPNi é dita como improvavel quando™:

1. ndoexisteapresencadeventriculomegalia;

2. sinais de pressao 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 acuricia
diagnéstica na avaliagdo de HPNi é a ressonancia
magnética (RM) de cranio. Entretanto, nos Consensos
Diagnosticos tanto a tomografia computadorizada
de cranio, quanto a RM de cranio sdo mencionadas.
Os achados de neuroimagem que podem ser
encontrados na HPN s&o: dilatacdo ventricular
desproporcional
arredondamento dos cornos frontais dos ventriculos

ao grau de atrofia cerebral,

laterais, hiperintensidades periventriculares na
RM, adelgagcamento e elevagdo do corpo caloso,
dilatacdo dos cornos temporais dos ventriculos

laterais sem evidéncia de atrofia hipocampal.

Para avaliagdo de ventriculomegalia, o indice
de Evans (IE) é um marcador linear indireto, de
facil aplicabilidade e que consiste na medida da
divisédo entre o maior didmetro dos cornos frontais
dos ventriculos laterais e o maior didmetro biparietal
interno do cranio. Em 1987, Sherman et al. afirmaram
que o IE normalmente &€ menor de 0,3 em adultos
saudaveis e que o indice 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 ultimos anos, tentando
estipular um IE conforme idade e sexo, para melhor
sensibilidade e especificidade diagnéstica. 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 saudaveis ou com
doencga de Alzheimers18,

A medida do angulo calosal € outro critério
suportivo de imagem, de acordo com o Consenso
Internacional, para o diagno6stico de HPNi quando
acima de 40°. E a medida entre os ventriculos
laterais, aferida em corte coronal de imagem, no
nivel da comissura posterior'4. O conceito do &ngulo
calosal foi primeiramente descrito por Benson et al.,
em 1970, como um achado diagnostico para HPN
em pneunoencefalografia. Somente em 2008 que o

impacto do angulo calosal no diagnéstico de HPNi foi
avaliado por um estudo através de RM de crénio?.
A partir de entao, outros estudos também avaliaram
a importadncia do angulo calosal no diagnéstico
de HPNi
degenerativas, sendo que o angulo calosal entre 40

diferencial com outras desordens
a 90° mostrou ser sugestivo para HPNi e quando
acima de 90 graus, indicador de atrofia cerebral,
apontando para uma maior possibilidade de outros
diagnésticos degenerativos, como doengca de

Alzheimer e doenca de Lewy'®.

Outro achado importante de neuroimagem e
que ganhou notoriedade nos ultimos anos para o
diagnéstico de HPNi é a presenca de DESH (doinglés
disproportionately enlarged subarachnoid space
hydrocephalus). Foi descrito em 2010 por Hashimoto
et al e consiste na presenca de fissuras sylvianas
alargadas por acumulo de liquor e apagamento
dos sulcos da alta convexidade frontoparietal. Este
achado radiolégico foi incorporado no guideline
japonés, e acredita-se que seja importante no
auxilio do diagnéstico diferencial de HPNi com
outras doencas degenerativas. Além disso, no
estudo conduzido por Hashimoto et al, a presenga
de DESH foi considerada como um bom marcador
prognéstico de resposta cirdrgica no primeiro ano
apo6s derivagdo ventricular® 1518,

O sinal de flow void é a perda (aumento da
hipointensidade) do sinal visto no aqueduto e
arredores do 3° e 4° ventriculos, particularmente
em aquisicoes ponderadas em T2 na RM de crénio.
A presenca desse sinal aponta para a ocorréncia
indireta de fluxo hiperdindmico de liquor no
aqueduto cerebral, com aumento de velocidade e

fluxo turbilhonado (Figura 2).
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Figura 2: Sinal de flow void no quarto ventriculo (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 Cranio que dao
suporte ao diagnostico de HPNi.

Figura 3: A. Corte axial em sequéncia FLAIR mostrando
uma ventriculomegalia significativa, com calculo do indice
de Evans |IE aumentado, neste caso IE=0,39. B. Corte
coronal T1 mostrando um angulo calosal reduzido. C.
Corte axial em FLAIR revelando hiperssinal na substancia
branca, sugerindo transudacgéo ependimaria (setas finas).
D. Corte axial em FLAIR mostrando apagamento de sulcos
na alta convexidade de regides frontoparietais (setas
grossas).

Fonte: Baseado em Oliveira et al., 20192,

Tap test (TT)

Uma melhora transitéria nos sintomas da
triade da HPN apés a retirada de liquor através da
realizacdo de uma pung¢éo lombar foi primeiramente
descrita por Adams et al.,?°. Com o tempo, ocorreu
um aprimoramento da andlise sintomatica apds a
realizacdo de pungédo lombar, através da analise
quantitativa e qualitativa dos parametros de marcha e
analise dos parametros cognitivos, 0 que chamamos
hoje de TT, do inglés, literalmente, teste da torneira’.

O TT é uma importante ferramenta para a
confirmacdo diagnéstica de HPN e pode ajudar a
predizer os resultados po6s-cirlrgicos em pacientes
com HPN, auxiliando a selecionar os pacientes que
mais provavelmente responderdo com a derivagéo
liquérica®. No entanto, um resultado negativo, ndo
exclui necessariamente a possibilidade de indicagéo
cirirgica. Nao existe um protocolo padrédo para
a realizacdo do TT. Além disso, nos estudos, 0s
pacientes sédo avaliados desde 30 min ap6s a pungéo,
até 1 a 2 dias apos a realizagdo da puncgéo lombar,
também podendo ser submetidos a 1 ou 2 pung¢des
lombares em dias consecutivos™®. Na maior parte
dos centros, o volume de liquor retirado na puncéao
lombar é de 30 a 50 ml, também chamado de TT de
grande volume. A marcha do paciente é analisada
antes e apés a realizagdo de puncao lombar, assim
como a parte cognitiva®.

No Instituto de Neurologia de Curitiba o
protocolo de TT é realizado em 2 dias consecutivos.
O paciente € submetido a avaliagdo neuropsicoloégica
e flmagem de marcha num corredor de 10 metros
antes da realizacdo da 12 puncéo lombar (PL), na
qual séo retirados 30 ml de liquor. O paciente é
avaliado ap6s intervalo de 2 a 3h, com uma nova
avaliacdo neuropsicolégica e nova filmagem de
marcha. No dia seguinte, o protocolo é repetido, ou
seja, uma 2% PL com intervalo de 24h apés a 1? PL
€ realizada e o paciente € novamente avaliado com
uma terceira filmagem de marcha e uma 3% avaliagéo
neuropsicolégica’.

A avaliagdo de marcha do protocolo acima
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mencionado consiste na avaliagdo de alguns
critérios, como a velocidade de marcha, a cadéncia
dos passos (numero de passos/minuto), tempo e
numero de passos para girar 180 graus, elevacéo dos
pés, angulo desviado para fora, distancia entre os
passos, equilibrio estatico e dindmico’. A avaliagédo
cognitiva deste protocolo, contempla a avaliagdo de
alguns dominios cognitivos como memoéria imediata,
aprendizagem, memoria semantica, fluéncia verbal,
atencdo, orientacdo temporo-espacial, funcdes
visuoespaciais, velocidade de processamento de

informacgdao, entre outros, antes e ap6s as puncdes

lombares.
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Figura — 4. A. Figura esquematica da filmagem de marcha
nos 10 metros, giro 180° graus, e volta. B. Alargamento
da base. C. Distancia entre os passos. D. Angulo dos pés
desviado para fora.

Fonte: Souza et al., 2018’.

Ndo ha um consenso na literatura que
estabeleca o que é um TT positivo ou negativo.
O critério mais sensivel em relagdo a marcha é a
velocidade de marcha, de acordo com os estudos.
O TT é, entdo, considerado positivo quando ha
uma melhora significativa da velocidade de marcha.
Bugalho e Guimaraes consideraram como positivo o
resultado do TT quando ocorre uma melhora de 20%
na velocidade de marcha 2'. De acordo com Souza
et al., o TT é positivo em relagdo a 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
parametros, como cadéncia dos passos, equilibrio,
melhora do tempo de giro, etc.

Em relagdo a parte cognitiva, a resposta
positivacom o TT é ainda mais variavel, dependendo
das escalas utilizadas, do tempo de avaliacédo apds
a puncéo lombar ou pung¢des lombares seriadas,
entre outros fatores.

De acordo com dados da literatura, o TT
positivo aumenta a possibilidade de resposta
favoravel ao tratamento cirargico entre 72 a 100%,
porém, com uma sensibilidade baixa (26 a 61%)%.
A drenagem lombar externa continua (DLE) é
um metodo também de drenagem liquérica, mais
invasivo, e que também pode ser utilizado na
investigacdo diagnéstica de HPN. Porém, existem
maiores riscos de complicagdes, como meningite
e drenagem excessiva liquérica. O liquor pode ser
drenado numa vazao de 10 ml/h e a técnica pode
perdurar de 1 a 3 dias. Geralmente & optado pela
drenagem lombar externa quando existem duvidas
quanto a indicagao cirlrgica, dado a maior acuracia
diagnéstica, com uma maior sensibilidade e maior
valor preditivo positivo de resposta cirurgica em
comparagao ao TT3915,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A HPNi requer um diagnédstico diferencial
abrangente (Tabela 1), com a necessidade de um
bom embasamento clinico e realizagcdo de exames
complementares.

Entre as possibilidades diagnosticas para
alteracdes de marcha, precisamos considerar:
polineuropatia, estenose de canal lombar, distirbios
da orelha interna, etilismo e deficiéncia de B12'®. Em
relacdo a diagnésticos diferenciais para o declinio
cognitivo, no que diz respeito em particular a doenga
de Alzheimer, embora tenham padrbes cognitivos
distintos da HPN (cortical x subcortical), vale citar
que em alguns estudos com bidpsia cerebral em

pacientes submetidos a derivagdo ventricular

foram encontradas

para tratamento de HPN,
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alteracdes patoldgicas compativeis com doencga de
Alzheimer. Tal achado suscita a hipotese de que,
ao menos a nivel celular, as doengas podem nao
ser mutuamente exclusivas. Embora isso possa
influenciar na resposta ao tratamento cirargico, é
importante considerar que uma suspeita de doenca
de Alzheimer sobreposta ao diagnéstico clinico
de HPN ndo deve automaticamente excluir esse
paciente da possibilidade de tratamento com a
derivagéo ventricular.

A Tabela 2 mostra caracteristicas comuns
e atipicas na HPN quando comparadas com as
condi¢cbes neurodegenerativas citadas na Tabela 1:

TRATAMENTO

O tratamento da HPN se baseia no balanco
da dinamica do fluxo liquérico. Como resultado, os
sintomas reversiveis manifestados consequentes ao
fluxo alterado podem sofrer a regresséo esperada. A
decisao terapéutica deve ser baseada no diagnéstico
clinico e por imagem e na resposta avaliada nos
protocolos de drenagem de liquor, como o TT2.

N&o ha tratamento clinico eficaz, apesar de
alguns estudos apontarem para a possibilidade
de condugdo farmacolégica com acetazolamida e
realizacdo de puncédo lombar de repeticdo como
terapéuticas que poderiam levar a alguma melhora.
A indicacéo precisa da cirurgia € importante para os
bons resultados e sucesso do tratamento. A cirurgia
se baseia na derivacéo do fluxo liquérico, podendo
haver um efeito satisfatério em 60 a 80% em fases
mais precoces, quando a HPN ainda n&o ocasionou
um prejuizo definitivo. A taxa de complicacbes varia
entre 5a10% em centros especializados com valvulas
de presséo ajustavel, com mecanismos antissiféo e
impregnados com prata ou antibiéticos®23.

As valvulas de pressédo ajustavel e com
mecanismo antissifdo, implantadas através da
derivacdo ventriculoperitoneal (DVP) tem trazido os
melhores resultados. A derivagdo lomboperitoneal
(DLP) tem suas contraindicacbes em pacientes

com doenca degenerativa da coluna lombar, sendo

que nesses pacientes, hd maior chance de mau
funcionamento e deslocamento do sistema, sendo
entdo preferivel a DVP. A derivacéo ventriculoatrial
tem um indice de complicagbes maior em pacientes
idosos com doenca cardiovascular avancada, sendo
considerada opg¢ao inadequada®252¢,

Na vigéncia do avanco da endoscopia, visando
divergir do implante de sistemas que podem trazer
complicagcbes como mau funcionamento, infec¢ao
e, consequente necessidade de procedimentos
cirlrgicos para revisao, retirada e troca de sistema,
a terceiroventriculostomia endoscépica tem ganhado
espaco em estudos para tratamento da HPN.
Atualmente, tem mostrado resultados positivos em
pacientes com diagndéstico e evolugéo precoce, que
apresentam como principal queixa a alteracédo de
marcha. Essa modalidade de tratamento tem sua
principal indicacdo em pacientes com estenose
funcional do aqueduto mesencefélico, sendo ele
pérvio, mas com deslocamento inferior do assoalho
do terceiro ventriculo, de forma evidente. Além da
perviedade do aqueduto, a indicagcdo também requer
que o pico de velocidade de fluxo no aqueduto do
mesencéfalo seja maior do que 5 cm/s, medida
avaliada pela ressonancia magnética com cinética
de fluxo do liquor2é2s,

As valvulas implantaveis possuem diferentes
mecanismos. Existem valvulas de pressao fixa,
ajustavel, mecanismos antigravitacionais, antissifao,
assim como as reguladas por fluxo®.

As valvulas de pressdo ajustavel diminuem
a necessidade de procedimento invasivo, caso ndo
haja o resultado esperado ao implantar uma valvula
de pressdo fixa, dado que é possivel regular a
pressao através de sistema de ajuste magnetizado
de forma percutdnea. As valvulas de pressédo fixa
baixa (5 a 50 cmH,O) podem levar a hiperdrenagem
e complicagcdes inerentes como hematoma subdural.
As de média presséo (51 a 100 cmH,0) tem como
risco principal a drenagem insatisfatéria de liquor e
persisténciados sintomas. Asvélvulas de pressdoalta
nao sdo usadas no contexto da HPN. O mecanismo
antigravitacional

previne a hiperdrenagem em
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Desordens Neurodegenerativas

Deméncia Vascular

Outras Causas

Doenca de Alzheimer

Infartos Multiplos

Hidrocefalia Obstrutiva

Doenga de Parkinson

Doenca de pequenos vasos
cerebrais

Hidrocefalia Congénita

Doenca por Corpos de Lewy

Acidente Vascular Cerebral

Deficiéncia de Vitamina B12

Deméncia Frontotemporal

Estenose de Canal Espinhal

Atrofia de Mdltiplos Sistemas

Polineuropatia

Degeneragéao Corticobasal

Tabela 1- Diagnésticos diferenciais da hidrocefalia de presséo normal.

Fonte: Baseado em Pereira et al.,20122.

Doenca Caracteristicas Comuns com HPN | Caracteristicas atipicas para HPN

Deméncias Corticais

Demeéncia de Alzheimer

Deméncia sem prejuizo da marcha
é raro.

Auséncia de prejuizo da marcha até que a
deméncia seja moderada; déficits corticais
focais.

Deméncia Fronto-temporal

Alteragbes de personalidade, disturbios
psiquidtricos: desinibicéo, impulsividade,
irritabilidade, labilidade emocional; afasia;
auséncia de disturbio motor; incontinéncia
€ raro

Deméncias Suborticais

Deméncia com Corpos de Lewy

Demeéncia e disturbio da marcha.

Alucinagdes visuais, ilusdes, flutuagao
cognitiva

Doenca de Parkinson e
Parkinsonismo vascular

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

Tremor de repouso, inicio unilateral;
lentificacdo motora pode ser melhorada com
estimulo externo (n&o ocorre na HPN).
Auséncia de marcha com base alargada

e pés em rotacao externa; redugéo do
balancar dos bragos, postura curvada.
Disfuncdo autondémica

Paralisia Supranuclear
Progressiva

Sinais frontais, disfungéo executiva,
alteracdo de marcha.

Paralisia pseudobulbar, paralisia
supranuclear vertical do olhar

Degeneragéao Corticobasal

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

Tabela 2: Diagnostico Diferencial de HPNi — similaridades e diferengas com outras doengas neurodegenerativas.

Fonte: Baseado em Kiefer e Unterberg, 201218,
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ortostase. Entre as diferentes valvulas implantaveis,
houve desfecho geral similar nos trabalhos que
estudaram os diferentes mecanismos®2°.

PROGNOSTICO

Resultados clinicos heterogéneos apés
o tratamento cirurgico reforcam a fisiopatologia
complexa e ainda ndo completamente entendida da
HPNi e que a problematica do tratamento vai além
de apenas drenar o excesso de liquor®. Porém,
diante de um quadro potencialmente reversivel, é

importante considerar sempre o tratamento cirargico.

A apraxia de marcha é geralmente o sintoma
mais responsivo a derivagdo liqubrica. A urge-
incontinéncia urinaria e as alteragdes de meméria/
deméncia sdo sintomas menos responsivos e de
pior progndstico ao longo do tempo’s.

Uma revisdo sistematica de 30 artigos de
derivagdo liquérica através de DVP evidenciou
indices similares de melhora sintomatica dentro de 3
meses a um ano. Porém, ap6s uma melhora inicial,
os sintomas parecem evoluir independente da
manutencdo de uma valvula funcionante. Esta piora
evolutiva sintomatica acaba sendo mais prevalente
em pacientes mais idosos, e uma das teorias € a
de provavel sobreposicdo da HPNi com doencga

neurodegenerativa®.
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