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Resumen

Se presenta el caso de una paciente femenina de 71 afos, acompanada por sus
familiares, quienes refieren dificultad para la marcha, deterioro cognitivo progresivo e
incontinencia urinaria. A pesar de haber recibido multiples tratamientos para enfermedad
de Alzheimer. Se tiene sospecha de Sindrome de Hakim Adams, confirmado mediante
resonancia magnética cerebral. El abordaje terapéutico fue quirurgico a las 72 horas del
diagnostico, se colocd una valvula de derivacion ventriculo-peritoneal. La paciente
evoluciono favorablemente y fue dada de alta a los dos dias del procedimiento, con
seguimiento ambulatorio. Actualmente hay mejoria de los sintomas descritos,
especialmente la incontinencia urinaria y la marcha.

Palabras Clave: Hidrocefalia, Deterioro cognitivo, Incontinencia urinaria, liquido
cefalorraquideo.

Abstract

We present the case of a 71-year-old female patient, accompanied by her family, who
reported difficulty walking, progressive cognitive decline, and urinary incontinence.
Despite having received multiple treatments for Alzheimer's disease, Hakim-Adams
syndrome was suspected and confirmed by brain MRI. The therapeutic approach was
surgical, performed 72 hours after diagnosis, with the placement of a ventriculoperitoneal
shunt. The patient recovered well and was discharged two days after the procedure, with
outpatient follow-up. Currently, there is improvement in the described symptoms,
especially urinary incontinence and gait.

Keywords: Hydrocephalus, Cognitive impairment, Urinary incontinence, Cerebrospinal
fluid.
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Introduccién

La hidrocefalia normotensiva (NPH), o sindrome de Hakim-Adams, es una entidad
neuroldgica caracterizada por ventriculomegalia en ausencia de elevacion sostenida de
la presion del liquido cefalorraquideo. Se reconoce como una de las principales causas
de deterioro cognitivo potencialmente reversible en el adulto mayor, lo que la convierte
en un diagnostico de alto impacto clinico. [1, 2]

Clinicamente, se manifiesta por la triada clasica de alteracion de la marcha, deterioro
cognitivo e incontinencia urinaria, siendo la alteracion de la marcha el sintoma mas
precoz y sensible. Sin embargo, la presentacion puede ser incompleta o solaparse con
enfermedades neurodegenerativas como la enfermedad de Alzheimer y los
parkinsonismos, lo que dificulta su reconocimiento temprano. [3, 4] En los ultimos afos,
avances en neuroimagen, modelos diagndsticos y nuevas guias clinicas han permitido
mejorar la precision diagnostica. Actualmente, el diagndstico se basa en la correlacion
clinica, hallazgos radiologicos de ventriculomegalia desproporcionada. [4]

A pesar de estos avances, la NPH continua siendo una condicion subdiagnosticada. Su
identificacion temprana es fundamental, ya que el tratamiento mediante derivacion
ventriculo-peritoneal puede mejorar significativamente la funcionalidad y calidad de vida
en pacientes adecuadamente seleccionados.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 71 afios de edad, ama de casa, de religién cristiana evangélica,
viuda y etnia ladina, quien consulta a la emergencia por dificultad para caminar de
aproximadamente 5 meses de evolucion. Segun refieren los familiares, el cuadro inicié
de forma insidiosa con pérdida de la fuerza muscular en ambos miembros inferiores, la
cual se ha acompanado de dificultad progresiva para la marcha, presentando un
empeoramiento notable durante el ultimo mes. Asimismo, se asocia deterioro cognitivo
caracterizado por pérdida de memoria significativa e incontinencia urinaria de 2 meses
de evolucion, por lo que previamente fue manejada como enfermedad de Alzheimer con
donepecilo 10 mg al dia, sin evidenciar mejoria clinica.

En cuanto a sus antecedentes personales patoldgicos, la paciente niega enfermedades
meédicas cronicas, presenta antecedente quirurgico de colecistectomia realizada hace 5
afnos, antecedente traumatico de colocacién de protesis de rodilla izquierda hace 15 afos
y niega antecedentes alérgicos.

Al momento de la evaluacién inicial, los signos vitales se encontraban dentro de
parametros normales con presion arterial de 110/80 mmHg, frecuencia cardiaca de 77
latidos por minuto, temperatura de 36.8 °C, frecuencia respiratoria de 17 respiraciones
por minuto y saturacion de oxigeno de 98%. En el examen fisico general se enconcontro
disminucion de la fuerza muscular en miembros inferiores 4/5 segun la escala de Daniels.
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Durante la exploracion neurologica se documenté marcha de base amplia, prueba de
Romberg positiva y deterioro cognitivo leve, encontrandose la paciente alerta.

Los estudios de laboratorio realizados evidenciaron hemograma sin alteraciones
hematoldgicas significativas, con parametros plaquetarios conservados. En quimica
sanguinea se documento elevacion de reactante de fase aguda (VSE: 88mm/h).

Posteriormente, el mismo dia se realizaron estudios de imagen, incluyendo resonancia
magnética cerebral (RMC) ver (figura 1), cuyos hallazgos fueron compatibles con
hidrocefalia normotensiva. 1. Severa dilatacion de los ventriculos laterales y en menor
medida del tercer ventriculo, indica ventriculomegalia, en relaciéon con hidrocefalia. 2.
Cisterna Magna prominente como variante anatémica. Con base en la clinica
caracterizada por la triada de alteracion de la marcha, deterioro cognitivo e incontinencia
urinaria, junto con los hallazgos imagenoldgicos, se estableci6 como impresion clinica
hidrocefalia normotensiva, correspondiente al sindrome de Hakim-Adams.

Figura 1. Resonancia Magnética Cerebral, donde se
evidencia severa dilatacion de los ventriculos
laterales senalados en (flecha azul) y en menor
medida del tercer ventriculo sefalado en (flecha
roja), indica ventriculomegalia, en relacion con
hidrocefalia y Cisterna Magna sefialado con (flecha
amarilla) prominente como variante anatomica.

En consecuencia, se decidi6 manejo quirurgico mediante
la colocacion programada de valvula de derivacion
ventriculo peritoneal, explicandose a la familia el
procedimiento, quienes manifestaron estar de acuerdo.
Ver (figura 2).

Figura 2. Imagen transoperatoria de la colocacion de la
valvula de derivacion ventriculo peritoneal (VDVP).
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Durante el acto operatorio, indicado por hidrocefalia nhormotensiva, se documenté como
hallazgo la salida de liquido cefalorraquideo claro a presién normal. Asimismo, se realizo
estudio del liquido cefalorraquideo, reportandose caracteristicas dentro de parametros
normales: aspecto claro, presion de apertura normal, glucosa en liquido cefalorraquideo
dentro de rangos normales (51 mg/dL), proteinas totales 13.40 mg/dL y cultivo de liquido
cefalorraquideo negativo.

Posteriormente, se efectu6 tomografia axial computarizada cerebral en el periodo
postoperatorio, evidenciando adecuada colocacion del sistema de derivacion ventriculo
peritoneal sin complicaciones inmediatas. Ver (figura 3).

Figura 3. Tomografia cerebral post neurocirugia, donde se evidencia la correcta
ubicacién de la valvula de derivacién ventriculo peritoneal (VDVP).

Finalmente, la paciente egreso a las 48 horas posteriores a la colocacion de la valvula
de derivacioén ventriculo peritoneal, en condiciones clinicas estables, sin complicaciones,
evidenciandose una recuperacion significativa de la marcha con retorno a un patron mas
funcional, asi como mejoria notable de la incontinencia urinaria.

Discusion

El sindrome de Hakim-Adams constituye una causa potencialmente reversible de
deterioro cognitivo en el adulto mayor; sin embargo, continua siendo subdiagnosticado
debido a la superposicion de sus manifestaciones clinicas con enfermedades
neurodegenerativas, principalmente enfermedad de Alzheimer y Parkinson. En el
presente caso, la paciente fue tratada inicialmente con donepezilo ante sospecha de
enfermedad de Alzheimer, sin observarse mejoria clinica. Esta situacidén ha sido descrita
con frecuencia en la literatura, donde se sefala que numerosos pacientes con
hidrocefalia normotensiva reciben inicialmente diagnosticos erréneos debido al
predominio de alteraciones cognitivas. [5]

La evolucion clinica observada fue consistente con la presentacién clasica de la

enfermedad. La dificultad progresiva para la marcha constituyé el sintoma inicial y

precedié al deterioro cognitivo y la incontinencia urinaria. Estudios recientes destacan

que la alteraciéon de la marcha representa el signo mas temprano y sensible de la
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hidrocefalia normotensiva, manifestandose tipicamente como marcha lenta, de base
amplia y patron “magnético”, tal como ocurrié en esta paciente. Asimismo, el deterioro
progresivo durante los meses previos al diagnostico coincide con el patron evolutivo
descrito en guias actuales. [4]

La marcha documentada en este caso, caracterizada por dificultad para iniciar la
deambulacion, inestabilidad postural y ampliacion de la base de sustentacion,
corresponde al patréon tipico descrito por Hakim y Adams. La presencia concomitante de
deterioro cognitivo leve e incontinencia urinaria complet6 la triada clasica, fortaleciendo
la sospecha diagnéstica. [4] Las guias japonesas actualizadas enfatizan que la presencia
de esta triada, aun de forma incompleta, debe motivar estudios de neuroimagen dirigidos.

[6]

La resonancia magnética cerebral evidencio ventriculomegalia marcada de ventriculos
laterales y tercer ventriculo, hallazgo fundamental para el diagnéstico. La literatura actual
describe que la ventriculomegalia desproporcionada respecto al grado de atrofia cortical
constituye un criterio relevante para diferenciar esta entidad de enfermedad de Alzheimer
y de la atrofia cerebral asociada al envejecimiento. En este caso, la ausencia de lesiones
isquémicas significativas y de atrofia cortical severa hizo menos probables diagndsticos
alternativos como demencia vascular o hidrocefalia ex vacuo. [7]

La colocacion de derivacion ventriculoperitoneal constituyo la decision terapéutica mas
apropiada, dado que la paciente presentaba triada clinica y hallazgos radiologicos
compatibles. Diversas revisiones recientes demuestran que los pacientes con
predominio de alteracién de la marcha presentan mayor probabilidad de respuesta
favorable tras derivacion, siendo la mejoria motora usualmente mas temprana y evidente
que la recuperacion cognitiva o urinaria. [3]

La derivacion ventriculoperitoneal continua siendo el tratamiento de eleccion en
pacientes con hidrocefalia normotensiva idiopatica, al asociarse con mejoria clinica
significativa, particularmente en marcha y funcionalidad global. [1,5] No obstante, el
beneficio terapéutico no depende exclusivamente del procedimiento quirurgico, sino
también de un seguimiento posoperatorio estructurado y acceso a estrategias de
rehabilitacion orientadas a recuperacién funcional. [3]

En este caso, la paciente presentd mejoria importante de la marcha y continencia urinaria
dentro de las primeras 48 horas posteriores a la cirugia, evolucion comparable con la
reportada en revisiones recientes, donde la mejoria de la marcha puede observarse en
dias o semanas posteriores a la derivacion, mientras que los cambios cognitivos suelen
ser mas lentos o incompletos. Algunos estudios sefialan que la respuesta cognitiva
disminuye cuando existe retraso diagndstico, como ocurrid en esta paciente, quien
permanecio varios meses bajo tratamiento para enfermedad de Alzheimer antes de
identificarse la etiologia real. [3]
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Estudios sistematicos reportan mejoria clinica global posterior a derivacion
ventriculoperitoneal entre 60-80% en pacientes adecuadamente seleccionados. [8]
Revisiones sistematicas han documentado tasas de mejoria global cercanas a 71%, con
mayor beneficio sobre alteracion de la marcha respecto al deterioro cognitivo e
incontinencia urinaria. [9]

La rehabilitacion fisica posterior a derivacion, enfocada en reeducacion de la marcha,
entrenamiento de equilibrio, fortalecimiento muscular y prevencion de caidas, resulta
particularmente relevante debido a que la alteracion de la marcha constituye tanto un
sintoma cardinal como uno de los dominios con mayor potencial de recuperacion tras
derivacion. [3,5]

Entre los reportes regionales identificados se documenta un caso publicado en
Universidad Nacional de Asuncion, Paraguay, donde se evidencio retraso diagnoéstico
significativo pese a la presencia de la triada clasica. [10] Asimismo, en Universidad del
Cauca, Colombia, se reportaron dos casos con mejoria clinica posterior a colocacion de
derivacién ventriculoperitoneal. [11]

El reconocimiento precoz de la triada clinica, complementado con estudios de
neuroimagen, permitié ofrecer tratamiento oportuno y obtener mejoria funcional
significativa. Esto reafirma que no todas las demencias del adulto mayor son irreversibles
y que la hidrocefalia normotensiva continua siendo una de las pocas causas
potencialmente tratables de deterioro cognitivo.

Finalmente, este caso aporta experiencia clinica local y resalta la importancia del
reconocimiento temprano de la enfermedad, asi como del seguimiento neurolégico
estructurado y acceso a rehabilitacion posterior al manejo quirurgico.
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