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RESUMO

Introducgao: A hidrocefalia de pressdo normal idiopatica (HPNI) se caracteriza por
uma triade classica de sintomas progressivos, marcados por apraxia de marcha,
deméncia e incontinéncia urinaria. A origem do disturbio da marcha na HPNI nao é
completamente conhecida. Embora ndo se conhegam os mecanismos envolvidos na
génese dos disturbios da marcha, o seu reconhecimento clinico € de fundamental
importancia para o diagnéstico diferencial de outras desordens que possam
mimetizar a HPNI. Desta forma, o tratamento cirargico correto podera reverter os
sintomas da HPNI, em especial, a apraxia da marcha. Objetivos: identificar os
parametros da marcha responsivos ao tap-test (TT) em pacientes com provavel HPNI
e avaliar se a existéncia de atrofia cerebral cortical, diagnosticada em exame de
ressonancia magnética de encéfalo, exerce algum efeito nesta avaliagdo do TT em
pacientes com provavel HPNI. Métodos: Foram estudados 25 pacientes com
diagnostico de provavel HPNI, com idade média de 76,2 anos (desvio padréo + 5,8).
No estudo da marcha foram analisados 15 parametros com o TT. O exame do TT
consistiu em puncgdes lombares sequenciais com retirada de 30 ml de liquido
cefalorraquidiano em dois dias consecutivos. Os pacientes foram avaliados através
de ressonancia magnética de encéfalo (RMI), utilizando-se uma escala visual para
quantificar o grau de atrofia cerebral. A presenca de atrofia cortical global (ACG) leve
foi encontrada em 12 pacientes (48%) e em grau moderado, em 13 pacientes (52%).
Resultados: Dos 15 parametros avaliados da marcha houve melhora
estatisticamente significativa (p<0,05) em 5 deles: velocidade da marcha, cadéncia,
comprimento dos passos, giro em bloco e altura dos passos. Na avaliagao com RMI
dos 12 pacientes com ACG leve, os 12 (100%) foram TT positivos e, dos 13
pacientes com ACG moderada, 7 (53,8%) foram TT positivos. Valor de p: 0,015
(teste exato de Fisher, p<0,05). Conclusdes: a velocidade da marcha foi o
parametro que mais apresentou melhora com o TT, seguido da cadéncia,
comprimento dos passos, giro em bloco e altura dos passos. A presenca de atrofia
cerebral cortical leve, diagnosticada em exame de ressonadncia magnética de
encéfalo demonstrou ser um importante parametro de melhora das caracteristicas da
marcha com o tap-test.

DESCRITORES: Hidrocefalia de pressdo normal, hidrocefalia crénica do adulto, tap-
test, avaliacdo da marcha, desordens da marcha.



SUMMARY

Background: Normal pressure hydrocephalus (NPH) is characterized by a classic
triad of progressive symptoms, marked by gait apraxia, dementia and urinary
incontinence. The origin of gait disturbance in NPH remains poorly understood.
Although the pathogenic mechanisms involved in the genesis of gait disorders is
unknown, the clinical recognition is of fundamental importance for the differential
diagnosis of other disorders that may mimic the NPH. Thus, the correct surgical
treatment may reverse the symptoms of NPH, in particular, gait apraxia. Objectives:
Identify the parameters of the gait that is more responsive to a tap test (TT) in
patients with probable NPHI and whether the presence of cerebral cortical atrophy
had any effect on the response of the TT. Methods: 25 patients diagnosed with
probable NPH with an average age of 76.2 years (standard deviation £ 5.8). The TT
was applied and consisted of sequential lumbar punctures with removal of large
volumes of cerebrospinal fluid on two consecutive days. The review aims to bring
about changes in the parameters of gait. Patients were evaluated with an MRI of the
brain, using a visual scale to quantify the degree of cerebral atrophy. Results: The
study assessed 15 parameters of gait with the TT. Five out of these 15 parameters
evaluated showed statistically significant improvement (p <0.05): walking speed,
cadence, step length, block rotation and height of the steps. We found the presence
of mild global cortical atrophy (GCA) in 12 patients (48%) and moderate cortical
atrophy in 13 patients (52%). Of the 12 patients with mild GCA, 12 (100%) were TT
positive and only 7 out of 13 patients (53.8%) with GCA moderate were TT positive. P
value: 0.015 (Fisher's exact test, p <0.05). Conclusions: walking speed was the
parameter that showed best improvement with TT followed by cadence, step length,
block rotation and height of the steps. The presence of mild cortical atrophy assessed
by the brain MRI proved to be an important parameter of gait improving with the TT.

DESCRIPTORS: Normal pressure hydrocephalus, chronic adult hydrocephalus,
tap-test, gait assessment, gait disorders.
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1 INTRODUGAO

A hidrocefalia de pressdo normal (HPN), descrita por Hakim e Adams em
1965, caracteriza-se por uma triade classica de sintomas progressivos marcados
por apraxia de marcha, deméncia e incontinéncia urinaria’'. A HPN faz parte do
grupo das deméncias potencialmente reversiveis, podendo ser idiopatica (HPNI)
ou secundaria (HPNS). As causas secundarias correspondem de 30 a 70% dos
casos e estdo relacionadas com historia prévia de trauma de cranio,
meningite/encefalite, hemorragia subaracndidea e acidente vascular cerebral®. A
real incidéncia e prevaléncia da hidrocefalia de pressao normal idiopatica nao
sado conhecidas. Estima-se que sua incidéncia varie entre 1 a 5 casos por 100.00

habitantes ao ano®®, e que constitua 1% a 6% de todas as formas de deméncia®.

Tipicamente, o diagndstico da HPN é realizado pela presenga de uma
triade classica de sinais e sintomas, associada a uma dilatacdo ventricular néo
atribuida a atrofia cerebral, e a uma pressao liquorica inferior a 18 cm de agua.
Embora os mecanismos envolvidos na HPN ndao sejam completamente
esclarecidos, foi observado que, em fases iniciais da doenca, existem picos
intermitentes de aumento de pressao liquodrica, que podem ser detectados por

monitoramento continuo da press&o intracraniana "2

Considera-se o disturbio da marcha como sendo o sintoma mais marcante
e o primeiro sintoma a se desenvolver na hidrocefalia de pressao normal® '°. A
marcha é considerada um importante indicador de qualidade de vida. Quanto
maior a agilidade do individuo ao caminhar, maior sera a sua independéncia para
realizar as atividades da vida diaria. A melhora da velocidade e do equilibrio da
marcha podem diminuir o risco de quedas diminuindo a mortalidade'’, além de
reduzir o risco de comorbidades'? e promover uma melhora da autonomia e
independéncia’™. Assim, a HPN é apontada como uma importante causa de
dificuldade da marcha no idoso”’, sendo esta dificuldade considerada um
importante fator socioeconémico.

O maior desafio no tratamento da hidrocefalia de pressao normal encontra-
se na selegao dos pacientes que responderao a cirurgia de derivacéo liqudrica.

Até o momento, varios testes tém sido propostos com esta finalidade, tais como:



cisternografia por radionuclideos™, monitoramento da pressao intracraniana'®,
presenga de fluxo hiperdindmico no aqueduto cerebral em imagens de
ressonancia magnética de encéfalo’®, testes de resisténcia de fluxo liquérico’, e
retirada de grandes volumes de liquido cefalorraquidiano (LCR), entre 30 a 50 mL
através de puncdo lombar (PL) ou drenagem lombar externa continua'’. A
retirada de grandes volumes de LCR através de puncgéo lombar é considerada,
por alguns autores, o exame de escolha. Wikkels@ et al. aprimoraram a técnica
de retirada de LCR por PL utilizando métodos quantitativos para avaliar a marcha
e a cognicdo. O teste ficou conhecido como tap-test (TT)'®. O TT, quando
positivo, apresenta um elevado grau de seguranga para uma resposta favoravel
ao tratamento cirdrgico. Por outro lado, o TT isolado ndo deve ser usado como
unico critério para excluir pacientes da derivagao cirurgica quando a sua resposta
for negativa devido a sua baixa sensibilidade (26-61%)'°. E imperativo realizar
novos estudos com o objetivo de avaliar as caracteristicas da marcha, utilizando
critérios diagndsticos mais elaborados que possibilitem classificar os pacientes
com HPNI com um maior grau de seguranga, como recomendam 0S consensos
Europeu-Americano (Relkin et al.),’® e o consenso Japonés (Ishikawa et al.)®.
Desta forma, € possivel aumentar a acuracia diagnostica do tap-test.

A importancia do diagnéstico correto de pacientes com HPN consiste no
fato de que esta € uma das poucas formas de deméncias curaveis e de um de
um parkinsonismo secundario potencialmente reversivel.

O reconhecimento das alteragdes da marcha proporciona um poderoso
elemento no diagndstico da HPN. Com o diagndstico precoce, o procedimento de
derivagao ventriculo-peritoneal podera proporcionar resultados mais favoraveis. O
reconhecimento das altera¢gdes da marcha sensiveis ao TT é um importante meio
diagnéstico para diferenciar possiveis patologias que possam mimetizar a
hidrocefalia de pressao normal. O diagndstico correto evita um procedimento
cirargico desnecessario e seus possiveis riscos, que podem ter uma taxa de até
50%°".



1.1 OBJETIVOS

1. ldentificar os parametros da marcha mais responsivos ao tap-test em
pacientes com diagnéstico provavel de hidrocefalia de pressdao normal

idiopatica.

2. Avaliar se a existéncia de atrofia cerebral cortical, diagnosticada em exame de
ressonancia magnética do encéfalo, exerce algum efeito na avaliagdo do TT

em pacientes com provavel hidrocefalia de pressdo normal idiopatica.



2 LITERATURA

2.1 AMARCHA NO IDOSO

A marcha é uma atividade motora complexa, que para sua perfeita
execugdo, precisa da integragdo de mecanismos de locomogdo, como o
equilibrio, o controle motor, a fungdo musculoesquelética e as fun¢des cognitivas.
O estudo da marcha € um dos principais recursos utilizados para identificar
problemas relacionados a locomogao. Através do reconhecimento da marcha
humana é possivel estabelecer se a marcha € patoldégica e assim, identificar
determinadas doencas relacionadas a marcha e postura?. A marcha no idoso
pode variar por diversos fatores, entre eles, sedentarismo, sexo, idade, estatura e
doencas cronicas'® 2%, A velocidade da marcha é considerada como o parametro
que melhor representa a autonomia e a independéncia no idoso?*. Na caminhada
livre a velocidade da marcha diminui aproximadamente 1 % ao ano em individuos
com mais de 60 anos®. O distirbio da marcha na terceira idade é importante
quando o idoso caminha mais lentamente do que o esperado para a sua faixa

etaria ou quando existem alteragdes qualitativas de sua locomogao?®.
2.2 FISIOLOGIA DO CONTROLE DA MARCHA

O homem integra o grupo de seres vivos que pode caminhar em
bipedestacgao. Isso se deve a perfeita ativacdo de varios sistemas como: a area
de integragdo motora cortical (cortex motor primario, area pré-motora e area
motora suplementar), o tronco encefalico, os nucleos do diencéfalo, os ganglios
da base, o cerebelo e vias aferentes cerebelares, a medula espinhal, a unidade
motora e os musculos?. Através da integracdo destes sistemas €& possivel
controlar a postura, a locomocédo, a modulacdo do movimento, o equilibrio e a
coordenacgao das extremidades. O controle da marcha supra-espinhal no homem

é feito pela “execucao” e “planejamento” das redes de locomocgao (Figura 1).

A “execucao” (inicio da marcha) compreende a area motora do cortex
primario que se dirige até ao gerador de padrao central (GPC), localizado na
medula espinhal, o qual, em sua trajetéria ndo faz conexées com os ganglios da
base e nem com os centros de locomogéao do tronco cerebral. O “planejamento” e

a modulagao da locomogao ocorrem através da ativagdo de areas corticais (area



motora suplementar e area pré-motora). A ativagdo destas areas é transmitida
através dos ganglios da base (via desinibi¢do) da regido locomotora subtalamica
(RLS) e da regiao locomotora mesencefalica (RLM), onde convergem com sinais
cerebelares em direcdo a regidao locomotora cerebelar (RLC). A RLM
funcionalmente representa um ponto de cruzamento de informacdo motora dos
ganglios da base e cerebelo. As proje¢des descendentes sdo direcionadas para a
formacao reticular pontina e medular (FRPM) e a medula espinhal. As projecdes
ascendentes sdo, em sua maioria, concentradas nos ganglios da base e no

nucleo do talamo. A RLC também projeta vias de retorno ao talamo e ao cortex®:
27

Imaginar-se caminhando na RM funcional Controle supra-espinhal da marcha

Cortex
Frontal

Talamo

Estriado
Palido )

RLS

Cerebelo

FRPM

GPC
Espinhal

Figura 1 - Controle supra-espinhal da marcha no homem. A imagem a esquerda
representa a ativagao de regides cerebrais responsaveis pela marcha
durante um exame de ressonancia magnética funcional. O paradigma
foi imaginar-se caminhando livremente. Siglas em inglés foram
traduzidas para o portugués: SLR= RLS; MLR= RLM; CLR= RLC e
PMRF= FRPM. A figura a direita apresenta de forma esquematica os
conceitos atuais sobre os mecanismos envolvidos na marcha no
homem.

(RLS = regido locomotora sub-taldmica; RLM = regido locomotora mesencefilica;
RLC = regido locomotora cerebelar; FRPM = formagéo reticular pontina e medular e
GPC = gerador padréo central). Fonte: Jahn et al.(2010)*



I.,22 realizaram uma interessante revisdo sobre a

Jankovic et a
classificagdo, o diagndstico e a etiologia dos disturbios da marcha. Eles
descrevem que a marcha deve ser avaliada em dois compontentes essenciais: a)
locomocao (geracao da alternancia e sequencia repetitiva) e b) manutencao do
equilibrio dindmico. A marcha tem sido classicamente estudada na forma do ciclo
de caminhar. Ent&do, pode se dizer que: a) o ciclo de caminhar se inicia quando o
calcanhar de um pé toca o chéao; b) o apoio é todo o periodo durante o qual o pé
esta no chéao; c) o balango aplica-se a0 momento em que o pé esta no ar para o
avanc¢o do membro e d) a passada é a agcdo de um membro durante um ciclo da
marcha. O tempo médio da distribuicdo do ciclo da marcha € de 60% para a
postura e 40% para o balanco. Ambas as fases de apoio e balango sao reduzidas
com o aumento da velocidade da marcha. Além disso, andar mais rapido
ocasiona um aumento proporcional do apoio dos membros individuais e, desta
forma, reduz os intervalos de duplo apoio dos membros. O processo de
locomogéao, a capacidade para iniciar e manter o ritmo da passada é altamente
dependente do equilibrio. Do ponto de vista anatébmico, e de forma didatica, as
desordens primaria da marcha podem ser classificadas em disturbio da marcha
frontal e disturbio da marcha subcortical. O disturbio da marcha frontal considera
a combinacdo da disfungcdo da locomocdo e desequilibrio. Caracteriza-se,
principalmente, pela presenca de passos curtos, anormalidade no apoio (base
alargada, variavel e cruzamento das pernas), congelamento, perda do equilibrio
(dificuldade de levantar e sentar-se sem apoio), ajustes posturais inadequados,
rigidez de tronco e de pernas e apraxia de pernas. As alteragcbes da marcha
frontias ndo melhoram com a utilizacdo de pistas visuais e auditivas. O disturbio
subcortical da marcha (ganglios da base) é descrito como a presenga de passos
curtos e marcha lentificada, base de apoio estreita, postura e joelhos flexionados
e a altura dos passos diminuida resultando em arrastar os pés e o giro em bloco.
A festinacéo e a instabilidade postural sdo comuns. Também estao presentes a
hesitagao inicial, anormalidade na resposta postural (retropulosdo € maior que a
propulsdo) e quedas frequentes. A cadéncia pode estar aumentada em relagao
aos pacientes controles, possivelmente como um mecanismo de compensagao
dos passos curtos. O congelamento também pode ocorrer. O padrdo motor pode
melhorar com pistas visuais e auditivas. Como descrito anteriormente na fisiologia

da marcha supra-espinhal, os circuitos da marcha envolvem vias de conexdes



corticais, subcorticais e o cerebelo. Sendo assim, o comprometimento isolado de
uma regido nem sempre vai se manifestar por sintomas especificos de uma
determinada regido anatdbmica, podendo apresentar padrboes mistos das

desordens da marcha (Quadro 1).

Quadro 1 — Estruturas e vias de integragdo da marcha e suas fungdes

Estruturas e vias de controle da marcha Fungdes

e Lobo frontal e suas conexdes fronto-

Controle das reagbes posturais, equilibrio
subcorticais din@mico e o inicio e a manutengao da marcha

Modula o ritmo a velocidade e os movimentos

e Cerebelo, vias aferentes reticulo-
espinhal, rubro-espinhal e vestibulo- involuntarios e voluntarios
espinhal

e Regides tronco-encefdlicas e o e Controla o inicio da marcha e o controle do

diencéfalo ténus postural

e Aferéncias sensoriais (visual, e Locomogdo, manutengdo da postura e
somatossensorial, proprioceptiva e equilibrio. Controla os reflexos posturais
vestibular antecipatorios, responsaveis pelo centro da

gravidade quando o corpo se desloca da

posicao ereta

Fonte: Garcia-Morales et al.(2009)*’

2.3 SISTEMA VENTRICULAR E CIRCULAGAO LIQUORICA

O liquido cefalorraquidiano ou liquor ou ainda liquido cérebro-espinhal, é
uma solugédo cristalina e transparente constituida de agua, glicose, minima
quantidade de células, que na sua maioria sao linfocitos, pequena quantidade de
proteinas, gases em solucdo (oxigénio e diéxido de carbono) e ions sodio,
potassio, magnésio e cloreto®®. A pressdo do LCR é mais baixa que a sanguinea,
podendo variar em decubito lateral entre 70 a 200 cm de agua ou 5 e 15 mmHg
% Quando o individuo fica sentado, a pressdo sobe para 200 ou 300 mm de
agua na regiao lombar, atingindo zero na cisterna magna e fica abaixo da
pressao atmosférica nos ventriculos. Esta pressao pode variar em determinadas
situagbes, como o esforgo, a tosse ou na compressdo das veias jugulares
internas do pescocgo. O volume total do LCR do espago subaracnoideo e dos

ventriculos é de aproximadamente 130 a 150 mL. O LCR é produzido de forma




continua, numa taxa de 0,4 mL/minuto em adultos (técnica de Masserman), ou
500 mL por dia. Isto corresponde a um tempo de reposicdo do volume total em
aproximadamente 5 a 6 horas, entretanto, a capacidade de renovacao é de 4
vezes ao dia, denominada “turnover’ *°. O LCR apresenta varias funcoes:
protecédo do sistema nervoso central em relagdo aos traumatismos, regulacao da
pressao intracraniana, nutricdo do tecido nervoso, sistema de tampao (“Buffer’)
para manutencéo do equilibrio acido-base, transporte e sinalizagédo de moléculas

e depuragao de substancias indesejaveis.

O sistema ventricular é constituido por uma série de cavidades do
encéfalo, revestida por epéndima e cheias de LCR. Este sistema é formado pelos
ventriculos laterais, terceiro e quarto ventriculo. O ventriculo lateral apresenta
uma parte central (corpo) e trés cornos: anterior ou frontal, posterior ou occipital e
inferior ou temporal (figura 2). Os dois ventriculos laterais se comunicam através
dos forames interventriculares (de Monro) com o terceiro ventriculo. Este, por sua
vez, se comunica com o quarto ventriculo através do aqueduto cerebral
(aqueduto de Sylvius). O quarto ventriculo tem continuidade com um estreito
canal central da medula espinhal até uma dilatacdo em sua extremidade inferior,
chamada de ventriculo terminal. O teto do quarto ventriculo possui trés
foramenes que se comunicam com o espago subaracnoideo. Embriologicamente,
os ventriculos derivam da cavidade do tubo neural. Sdo revestidos com células

do epéndima e ocupados pelo LCR.

Ventriculo Lateral

Como Frontal
Corno Temporal |
Cormo Occipital

Aqueduto Cerebral
Recesso Supraquiasmatico 42 Ventriculo
Recesso Infundibular

32 Ventriculo {
Recesso Suprapineal

| Recesso Pineal

Figura 2 — Representagdo esquematica do sistema ventricular.

Fonte: Meneses MS. Neuroanatomia aplicada. Guanabara Koogan; 1999%



O LCR é produzido no plexo cordide dos ventriculos laterais, terceiro e

quarto ventriculos. Uma menor parte do LCR se origina nas células do epéndima

que recobrem os ventriculos € o parénquima encefalico por meio dos espacos

perivasculares. O LCR passa dos ventriculos laterais para o terceiro ventriculo

através dos orificios interventriculares e ingressa no quarto ventriculo pelo

aqueduto cerebral. A circulagdo recebe ajuda dos batimentos arteriais dos plexos

coroides. Desde o quarto ventriculo, o LCR passa pelo foramen médio ou de

Magendie e pelos foramens laterais ou de Luschka, difundindo-se no espaco

subaracndideo. Finalmente, o LCR é absorvido pelas vilosidades aracndides, que

se projetam para os seios venosos durais, em especial, no seio sagital superior.

As vilosidades aracndides tendem a se agrupar, formando elevagdes conhecidas

como granulagdes aracndides (de Pacchioni)®' (figura 3).

Ventriculo lateral «

4° Ventriculo

Orificio de Magendie

Ventriculo terminal

«

Seio venoso longitudinal supernor
/ x\Vilosidades aracnéideas
/ /

Q'
» _w Plexo corbide do 3° ventriculo
/ 4
ﬁ\ __» Plexo coréide do ventriculo lateral
¢ \

—» 3° Ventriculo

A4

—» Aqueduto cerebral

)

.o

i

7

. Orificio de Luschka
N

b
* Plexo cordide do 4° ventriculo

7

Figura 3 — Origem, circulagéo e absorgao do liquido cefalorraquidiano

Fonte: Autor
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A fisiologia da circulagédo liquérica € mais complexa do que a simples
producdo, transito intraventricular e absor¢do, ja que possui mecanismos
intrinsecos, como alguns canais abertos a circulagdo do LCR em espacos
perineurais (nervos cranianos), os quais possivelmente se descompensam na
HPN,

2.4 HIDROCEFALIA DE PRESSAO NORMAL
2.4.1 Historia

O termo hidrocefalia de pressao normal (HPN) foi introduzido originalmente
por Salomén Hakim (figura 4), em 1957, no hospital San Juan de Dios, em
Bogota, Coldombia. Hakim estudou neurocirurgia e defendeu sua tese em 1964,
intitulada: Algunas Observaciones Sobre la Presion del L.C.R. Sindrome
Hidrocefalico em el Adulto com “Pression Normal” del LCR. (Presentacion de um
Nuevo Sindrome)®. Em 1965, foi publicado no New England Journal of Medicine
um artigo de grande importancia na literatura médica, apresentando o caso
clinico de trés pacientes com HPN, que apds o procedimento cirurgico tiveram a
resolucao do problema. A importancia em se reconhecer esta condigdo médica se
atribuia ao fato de que uma parte daqueles pacientes haviam sido considerados
como portadores de deméncia senil, e poderiam se beneficiar com o tratamento
cirtrgico'. Salomén Hakim nasceu em Barranquilla, Coldmbia, em 1922, e é
descendente de familia imigrante do Libano. Hakim Iniciou a escola de medicina
em 1944 e optou, posteriormente, por seguir carreira de neurocirurgidao. Em 1950
realizou um fellowship na clinica Lahey, em Boston, Massachusetts e, no ano de
1954, assumiu o cargo de pesquisador em neuropatologia no Hospital Geral de

Massachusetts.

O ilustre neurologista H. Houston Merrit questionou o diagndstico da HPN
dizendo que as publicagdes iniciais de Hakim e Adams eram prematuras para tal
conclusdo. Porém, como ironia do destino, o Dr. Merrit desenvolveu HPN e
morreu em decorréncia de complicagdes do tratamento cirurgico em Boston, no
ano de 1979, Em 1949, surgiram as primeiras valvulas para o tratamento de
hidrocefalia. A valvula de Spitz consistia em um sistema que permitia controlar o
fluxo do LCR, mas nao possibilitava o controle da pressdo. Em 1966, Hakim

desenvolveu uma valvula unidirecional, com regulagem de pressdo mais segura e
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eficaz do que as valvulas anteriores. Mais recentemente, Carlos Hakim deu
continuidade as investigagcdes de seu pai, Salomén Hakim, ao desenvolver uma
valvula programavel que permite o ajuste transcutaneo, possibilitando o controle
da drenagem para se evitar super ou subdrenagem do LCR sem a necessidade
de uma nova cirurgia®*. Salomén Hakim faleceu em Bogota, Coldmbia, em 5 de
maio de 2011.

Figura 4 - Dr. Salomén Hakim descreve as propriedades fisicas da HPN em uma
fotografia publicada Life en Espafiol em 1965

Fonte: Wallenstein et al. (2010)34

2.4.2 Fisiopatologia da Hidrocefalia de Pressdo Normal

A hidrocefalia (hydro = agua, cephalus = cabecga) € o aumento anormal de
liquor intracraniano. Teoricamente, a hidrocefalia se produz por trés mecanismos
principais: 1) um bloqueio da circulagdo do LCR, conhecida como hidrocefalia
obstrutiva ou (ndo comunicante); 2) uma menor absorgao do liquor e; 3) aumento
anormal da formacao do LCR, uma situacao rara que pode ocorrer quando existe
um tumor dos plexos cordides®’. O excesso de producdo raramente leva a
hidrocefalia, devido a grande capacidade de reabsor¢cdo das Vvilosidades
aracnoides. A fisiopatologia da hidrocefalia de pressdo normal idiopatica néo é

bem conhecida e ainda é motivo de discusséao.

O mecanismo mais aceito na génese da hidrocefalia de pressao normal se
baseia na hipotese da diminuicdo da absorcdo do LCR pelas vilosidades

aracnoides®.

A hipertensao arterial € mais prevalente na HPN quando comparada com

pacientes idosos saudaveis®. A presenca de lesdes de pequenos vasos
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geralmente provocada pelo efeito da hipertensao arterial pode ser a causa inicial
da patologia, sugerindo que a presenca de lesbes isquémicas na substancia
branca periventricular diminui a capacidade visco-elastica da parede
periventricular, levando a dilatagao ventricular®®. Outra teoria, baseada no modelo
hidrodinamico, tenta explicar que a dilatacdo ventricular ocorre pela diminuigao
da complacéncia do parénquima cerebral secundario a um aumento da pressao

sistdlica nas paredes ventriculares®’.

Na HPN, o LCR pode extravasar dos ventriculos laterais para o
parénquima cerebral e o fluxo do fluido intersticial pode ser revertido, podendo
provocar edema intersticial/extracelular. Entretanto, o edema n&o causaria
isquemia, mas os metabolitos circulantes poderiam estagnar na regido do edema
e o fluido intersticial contendo elementos vasoativos poderia reduzir a reatividade
cerebrovascular local. Estes elementos podem ser toxicos e interferir com
mecanismos intrinsecos, como o do oxido nitrico levando, por fim, a falha na
auto-regulacdo na HPN®,

Silverberg et al.*® formularam a hipétese de que o aumento da resisténcia
para a absorcdo do LCR presente na HPNI, proporciona uma diminuigdo da
producdo do LCR e uma diminuicdo do “turnover’” (o tempo de troca do LCR).
Estas alteracbes levariam a uma falha no mecanismo de limpeza do LCR, o que
culminaria no acumulo de substancias potencialmente prejudiciais, como a
proteina beta amildide. Desta forma, estes mecanismos envolvidos compdem a
denominada sindrome de hidrocefalia de pressdao normal - doenca de Alzheimer
(sindrome HPN-DA).

Embora os mecanismos envolvidos na HPN ndo sejam completamente
esclarecidos, atualmente sabe-se que em fases iniciais da doenga existem picos
intermitentes de aumento de pressao liqudrica, que podem ser detectados com
monitoramento continuo” 8. Na fase aguda do disturbio do fluxo liquérico (defeito
da reabsorc¢éo), ha dilatagcao ventricular devido ao aumento da presséao liquérica,
posteriormente a pressdo se normaliza, permanecendo o sistema ventricular
paradoxalmente dilatado, fato ainda ndo completamente elucidado na HPN*°. Por
esta raz&o, o termo hidrocefalia sintomatica ou hidrocefalia crénica do adulto® tem
conquistado espaco na literatura, ao invés de hidrocefalia de pressao normal. Um

estudo com autdpsia, em 5 pacientes com HPN demonstrou a presenga de sinais
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de transparéncia da pia e aracndide na superficie lateral dos hemisférios
cerebrais. Estes achados sugeriram um disturbio do fluxo liquérico causado pela

diminuigdo da absorcéo do LCR pelas vilosidades aracnéides (de Pacchioni)'®.

Pode-se argumentar que estes sao apenas alguns dos mecanismos
envolvidos na génese da dilatacao ventricular. O que pode ser explicado é o fato
dos sintomas da HPN estarem vinculados a ventriculomegalia que, por sua vez,
pode ocasionar fendmenos fisiopatoldgicos diferentes: 1) isquemia pela redugéo
do fluxo sanguineo periventricular secundario ao estiramento das artérias locais;
2) estiramento das fibras de projecéo, 3) alteragdo da propriedade visco-elastica
da substancia branca periventricular e 4) estagnagcdo de metabolitos vasoativos
responsaveis pela auto-regulacdo na HPN®*2,

A correlagao clinico-anatomopatolégica explica pelo menos alguns dos
sintomas presentes na HPN: a) os sintomas cognitivos, especialmente a
disfuncdo executiva, parecem estar ligados a reducdo do fluxo sanguineo
cerebral frontal. Resultado provavel da compressado causada pelo alargamento
ventricular nas artérias cerebrais anteriores sobre o corpo caloso; b) a dificuldade
da marcha e a incontinéncia urinaria parecem ter relacdo com o estiramento das
fibras periventriculares longas, associadas, respectivamente, a marcha e a
miccdo; c¢) outro mecanismo que tem sido postulado para os sintomas
parkinsonianos na HPN é o comprometimento da via dopaminérgica estriatonigral
causado pelo fluxo pulsatil anormal do LCR, afetando a substéncia negra e/ou
nucleo estriado, causando um disturbio no planejamento motor e d) a abulia pode
ser decorrente da compressdao sobre a coroa radiada do lobo frontal,
comprometendo principalmente as fibras profundas longitudinais do giro frontal

superior'® %,

2.4.3 Fisiopatologia dos Disturbios da Marcha em Pacientes com Hidrocefalia de

Pressao Normal

Atualmente, ainda se discute a fisiopatologia dos mecanismos envolvidos
com o disturbio da marcha na HPN. Acredita-se que a dilatagédo ventricular leva a

um estiramento das fibras motoras que se projetam até areas do cortex motor
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pré-frontal, responsavel pelo controle da marcha. Entretanto, Curran et al.
levantam a hipétese de que também possa existir envolvimento dos ganglios da
base na HPN causado pela dilatacdo do terceiro ventriculo®.

Lenfeldt et al. realizaram um estudo com ressonancia magnética funcional
em pacientes com hidrocefalia de pressdo normal demonstrando que a fungao
motora do coértex frontal € reversivel com a drenagem lombar externa. Foi
observada melhora na atividade da area motora suplementar (AMS), consistente
com a ativacido bilateral através de tarefas motoras com os dedos da mao.
Entretanto, n&do houve mudanga do tamanho ventricular avaliado pelo indice de
Evans ap6s a drenagem lombar externa. A melhora observada pode ser
explicada pelo envolvimento de outros mecanismos. Possivelmente existe uma
melhora da isquemia crbnica subcortical em vias periventriculares relacionadas
com a AMS. Discute-se, ainda, que a ativacdo da AMS pode estar relacionada

1**. Um estudo

com a disfungéo de circuitos cértico-talamo-basal e basal-cortica
com tomografia com emissdo de pdsitrons (PET) utilizando o marcador H,0O™
demonstrou uma diminuicdo do fluxo sanguineo cerebral na substancia branca
periventricular®.

Mocco et al. estudaram 12 pacientes com diagnoéstico de HPNI utilizando
um meétodo simples, como a tomografia de cranio, para demonstrar que o
mesencéfalo desempenha um importante papel no controle da marcha. As
medidas foram obtidas por corte axial do didametro maximo da distancia antero-
posterior e esquerda-direita do tronco cerebral na transicado ponto-mesencefalica
(aproximadamente ao nivel do nucleo pedunculo-pontino), antes e apds o
tratamento cirurgico (figura 5). O resultado obtido foi a melhora das alteragdes da
marcha, devido a re-expansado do tronco cerebral apés a DVP. Esses achados
suportam a hipotese de que a compressdo do mesencéfalo tem um papel na
fisiopatologia do distirbio da marcha em pacientes com HPN*. Pacientes com
lesdes na regiao locomotora mesencefalica, localizada no tegumento ventral
posterior do coliculo inferior, revelam alteracbes da marcha similares as
encontradas na HPN, tais como perda do ritmo, instabilidade e base de

sustentagao alargada®.
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Figura 5 — Mesencéfalo e seu papel no controle da marcha.

Tomografia computadorizada de cranio ao nivel mesencefélico com corte de 5
milimetros. Medidas do mesencéfalo do didmetro maximo antero-posterior (flecha
vertical) e esquerdo-direito (flecha horizontal) na transicdo ponto-mesencefalica.
Fonte: Moco et al. (2006)*

2.4 4 Classificagao, Epidemiologia e Critérios Diagnésticos

A HPN pode ser classificada como idiopatica (HPNI) ou secundaria
(HPNS). A HPNS pode ser decorrente do resultado das alteragdes produzidas
nas vilosidades aracnoides, em casos de trauma de cranio, meningite/encefalite,
hemorragia subaracndidea e AVC. A HPNS corresponde entre 30% a 70% dos
casos®. Manifestacdes clinicas classicas (triade), presenca de hidrocefalia
comunicante, associada a historia pregressa com algum destes eventos sugerem
o diagnostico de HPNS. A HPNS pode ocorrer em qualquer idade, ja a HPNI
acomete principalmente pessoas da sétima década de vida, sendo incomum
antes dos 60 anos'®#'.

Estudos para avaliar a real prevaléncia e incidéncia da HPN tém
proporcionado diferentes resultados. Isso se deve a diferenca de critérios
diagndsticos aplicados em determinadas populagdes e a diferente metodologia
utilizada. As reais incidéncia e prevaléncia da HPNI ndo sdo conhecidas. Um
estudo realizado por Vanneste et al. (1992) considerou a HPN como uma
sindrome muito rara. A incidéncia de HPN responsiva a cirurgia neste estudo foi
de aproximadamente 2,2 casos por 1 milhdo de habitantes ano®. Um estudo
retrospectivo realizado em uma comunidade rural na cidade de Tajiri, situada ao
norte do Japdo, encontrou uma prevaléncia de 2,9%. Brean e Eide (2008)

estudaram a prevaléncia da HPNI em uma populagdo da Noruega utilizando os
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critérios diagnodsticos segundo as diretrizes da HPNI (Relkin et al. 2005),
classificando-a em provavel e possivel. No grupo provavel observou-se uma
prevaléncia de 21,9 / 100,000 habitantes e incidéncia de 5,5/ 100,000 e no grupo
possivel a prevaléncia foi de 28,7 / 100,000 habitantes com incidéncia de
7,3/100,00 ao ano. Outro estudo demonstrou 1,8 casos por 100.000 habitantes ao
ano®. Estima-se que a HPN constitua 1% a 6% de todas as formas de deméncia®.

Os critérios diagndsticos mais recentes para o diagnéstico da HPNI sédo os
critérios do consenso Europeu-Americano, segundo Relkin et al., 2005 e os
critérios do consenso Japonés segundo Ishikawa et al., 2008%°. Os critérios
segundo Relkin et al, 2005" sdo classificados em provavel, possivel e
improvavel. Esta classificagdo se baseia na historia clinica, nos achados de
neuroimagem e na pressao do LCR (Anexo A). Para se estabelecer o diagnéstico
segundo o consenso Americano-Europeu nao € preciso realizar testes
suplementares hidrodinamicos, tais como: tap-test, drenagem lombar externa
continua, testes de infusdo ou monitoramento da pressao intracraniana. Os
critérios segundo o consenso Japonés séo classificados em possivel, provavel e
definitivo. A categoria definitiva se baseia na melhora dos sintomas apds o
tratamento cirurgico em pacientes com diagndstico provavel. Além disso, para se
estabelecer o diagndstico de provavel HPNI é necessario obter-se a resposta
positiva de um estudo hidrodinamico. No critério do consenso Japonés, o
procedimento cirurgico néo € indicado nos paciente com diagndstico possivel, ao
passo que, para os critérios Americano-Europeu, podem ser indicado em ambas
as classificagoes, até mesmo para os pacientes improvaveis. No momento nao é
possivel estabelecer quais critérios sdo mais corretos na selecdo de pacientes
com HPNI.

2.4.5 Quadro Clinico

A HPN é caracterizada pela triade clinica de disturbio da marcha,
geralmente descrita como marcha apraxica, deméncia do tipo subcortical e
urgéncia/incontinéncia urinaria’. O sintoma inicial encontrado na HPN geralmente
é o disturbio da marcha, seguido por declinio cognitivo e incontinéncia urinaria*.

No estudo de Damasceno et al., 1997 o disturbio da marcha foi observado em
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100% dos casos, a deterioragdo cognitiva em 94,5% e a incontinéncia urinaria em
83%°. A triade classica pode estar presente em 51% a 64% dos pacientes®® °'.
Frequentemente os sinais da HPNI sdo descritos como idénticos aos encontrados
na hidrocefalia de pressao normal secundaria®®. Os pacientes, muitas vezes,
referem tontura ou vertigem nao rotatoria, falta de equilibrio e quedas frequentes.
Relatam, ainda, sintomas de fraqueza e cansaco nas pernas e dificuldade de
levantar-se de cadeiras ou da cama. Outro sinal observado é a flutuacao
temporal dos sintomas, em diversos graus de severidade, podendo oscilar em um
mesmo dia ou de semana para semana. Com menor frequéncia, pode haver
piora progressiva da caligrafia®.

Krauss et al. (1996) estudaram 65 pacientes com diagnodstico de HPN
idiopéticaz. Demonstraram que a marcha estava alterada em todos os pacientes,
havia deméncia em 98% e incontinéncia urinaria em 83%. Dos 65 pacientes, 53
(82%) apresentavam a triade completa. Nesse estudo foi avaliada a presencga de
fatores de risco vasculares e doencas arteriosclerédticas. A hipertenséo arterial foi
o mais frequente fator de risco encontrado, correspondendo a 83%, seguido da
hipercolesterolemia 82%, doenga cardiaca isquémica 57%, diabetes mellitus
49%, hiperlipidemia 44%, insuficiéncia cardiaca 42%, obesidade 35%, doenca
aterosclerotica cerebral 32%, tabagismo 24%, Acidente Vascular Cerebral (AVC)
14% e Acidente Isquémico Transitorio (AIT) 9%. Os achados deste estudo
sugerem a possibilidade da hipertensdao arterial ser um fator de risco

independente para HPN.

2.4.5.1 Alteragdes da marcha

O comprometimento motor, mais importante na HPN, é descrito como um
disturbio complexo da marcha, associado ataxia espastica, sinais extrapiramidais
e dispraxia da marcha®. Snijders et al. a definiram como uma marcha rigida
hipocinética®. Stolze et al. descreveram como sendo uma marcha hipocinética,
caracterizada pela reducdo do comprimento dos passos, da altura dos passos e
distarbio do equilibrio dinamico*®. Outras caracteristicas da marcha também
podem estar presentes, tais como: a) diminuicdo da cadéncia da marcha; b)
reducdo na altura dos passos que, nas fases mais avancadas da doencga, leva a

um fendmeno motor chamado “magnetismo”, caracterizado pelo fato dos pés
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ficarem como que “grudados” no chéao, lembrando uma marcha parkinsoniana; c)
marcha em bloco, que se traduz na redugdo da contra-rotagdo do tronco em
relacdo a pélvis, ao caminhar, d) base alargada, €) giro em “bloco”, f) angulo dos
pés virado para fora e g) congelamento® %225,

Considera-se que o disturbio da marcha € o sintoma mais expressivo na
HPN e, ainda, o primeiro sintoma da triade a se manifestar. Da mesma forma, é o
primeiro a melhorar em resposta ao tap-test ou com a derivagéo® '* %6, E possivel
que a percepgao do disturbio da marcha como sintoma inicial se justifique pela
dificuldade em se reconhecer os sintomas cognitivos nas fases iniciais da
doenca. A velocidade da marcha € considerada como o parametro que melhor
representa o desempenho da marcha®*.

A marcha hipocinética ndo é exclusiva da hidrocefalia de pressdo normal,
podendo ocorrer em outras desordens neuroldgicas, tais como doencga de
Parkinson, encefalopatia arteriosclerética subcortical, paralisia supranuclear

progressiva, degeneragao corticobasal e doenca de Alzheimer® *’.

2.4.5.2 A marcha e o tap-test

Wikkelsg et al. (1986) realizaram um estudo com 27 pacientes com
hidrocefalia de pressao normal, dos quais 6 eram idiopaticos e 21 de etiologia
secundaria. Em seu estudo nao houve distingdo entre os grupos. O tratamento foi
realizado em dois dias consecutivos com retirada de um volume de 50 mL de
LCR. A coleta de LCR ocorreu em dois dias consecutivos. O disturbio da marcha
estava presente em 89% dos pacientes e se caracterizava por passos curtos e
variaveis, congelamento e dificuldade no giro. Embora os pacientes tenham
apresentado melhora da marcha apods a realizagdo do TT, ndo foram descritos
quais os parametros da marcha que apresentaram melhora®.

Stolze et al. (2000) estudaram as caracteristicas da marcha em 10
pacientes com hidrocefalia de pressao normal idiopatica, comparando-os com 12
pacientes do grupo controle (pacientes saudaveis). O método para avaliar a
marcha foi a caminhada livre e o0 uso de esteira. O estudo demonstrou que as
caracteristicas comprometidas na HPNI consistiram em uma marcha hipocinética,

composta pela seguinte triade: diminuicdo do comprimento do passo, diminui¢ao
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da altura dos passos e alteragdo do equilibrio dindmico (rotagdo externa do pé e
base alargada). A presenca de congelamento na marcha foi observada em trés
pacientes (30%). Apds o TT, as caracteristicas da marcha que mais responderam
foram: a melhora na velocidade da marcha em 20%, seguida do aumento no
comprimento dos passos e da fase de duplo suporte. Caracteristicas como
equilibrio (base alargada e angulo do pé) ndo se modificaram apos o TT°.

Stolze et al. (2001) compararam as caracteristicas da marcha de 11
pacientes com hidrocefalia de pressao normal com 10 pacientes com doenga de
Parkinson (DP). Em ambos os grupos a marcha era hipocinética, devido a
diminuicdo do comprimento dos passos, mas somente os pacientes com HPN
apresentaram alteracbes nas variaveis que indicam disturbio do equilibrio
din@mico. Apos a realizacao do TT nos pacientes com HPN e o uso de levodopa
nos pacientes com DP houve melhora no equilibrio dindmico na DP, mas ndo na
HPN. O equilibrio dinAmico se caracteriza pela base de sustentagcao alargada,
pés virados para fora e altura dos passos diminuidos. Trinta por cento dos
pacientes com HPN apresentaram congelamento46.

Bugalho e Guimardes (2007) avaliaram a marcha de 15 pacientes com
diagnodstico de HPN idiopatica. As principais caracteristicas observadas foram a
hipocinesia e os passos curtos que estavam presentes em todos os pacientes,
seguidos do desequilibrio (n=14), arrastar os pés (n=12), postura anormal (n=10),
anormalidade na corregao postural (n=8) e congelamento (n=6). Houve melhora
em 10 pacientes apés o TT, e o volume de LCR retirado foi de 40 mL. As
caracteristicas que melhoraram apos a retirada de LCR foram a velocidade da
marcha e o comprimento dos passos. Houve melhora, porém nao
estatisticamente significativa em 8 pacientes no arrastar os pés e em 4 pacientes
do congelamento. O desequilibrio ndo teve melhora significativa®.

Ravdin et al. (2008) estudaram 33 pacientes com diagnostico de HPNI
segundo os critérios do consenso Americano-Europeu estabelecido em 2005. O
TT foi realizado com retirada de 40 a 50 mL de LCR. Os pacientes foram
avaliados com uma escala de marcha com o objetivo de avaliar o grupo de
pacientes TT responsivos e TT nao responsivos. O resultado deste estudo
demonstrou que a velocidade da marcha, o numero de passos para dar um giro
em 180 graus e a tendéncia a quedas foram as caracteristicas que apresentaram

melhora ao TT no grupo responsivo. O parametro da marcha que mais se
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diferenciou entre os grupos que responderam e nao responderam ao TT foi a
base alargada®.

Na tabela 1 foram resumidas as principais caracteristicas da marcha em
pacientes com diagnéstico de HPN e suas respostas com o tfap-test em uma

revisao da literatura.

Tabela 1 — Principais alteragdes da marcha e resposta ao efeito do TT

Estudo Tipo de Principais parametros Principais variaveis da
hidrocefalia alterados na marcha marcha que evidenciaram
melhoraao TT
Numero de
Pacientes Volume de LCR retirado
Wikkelsa HPNI (n=6) e Passos curtos e variaveis, Nao descrito.
19861°® HPNS (n=21) congelamento e dificuldade no
giro.
Stolze, HPNI (n=10)  Diminuicdo do comprimento e da Aumento da velocidade (20%),
2000°) altura dos passos e alteracdo do  seguido do aumento no
equilibrio dindmico. comprimento dos passos e na
Congelamento (30% dos fase de duplo suporte.
pacientes). Equilibrio (base alargada e
angulo do pé) ndo se
modificaram.
(30 mL de LCR)
Bugalho e HPNI (n=15)  Hipocinesia (lentificagido) e os Velocidade e comprimento dos
Guimaraes, passos curtos (presentes em passos. Seguido de arrastar os
20079 todos), seguido de desequilibrio, pés e congelamento. O
arrastar os pés, postura anormal, desequilibrio ndo teve melhora
anormalidade na correcao significativa.
postural e congelamento. (40 mL de LCR)
Ravdin, HPNI (n=33) Alteracado da marcha em Velocidade da marcha, numero
2008 tandem, giro, balango do tronco,  de passos para dar um giro em

base alargada, pequenos
passos, altura dos passos
reduzida, hesitagao de inicio e

tendéncia a quedas.

180 graus e tendéncia a
quedas.
(40-50 mL de LCR)

Legenda: HPNI = hidrocefalia de pressédo normal idiopatica; HPNS = hidrocefalia de
pressao normal secundaria
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2.4.5.3 Alteragdes cognitivas

Classicamente, as alteragdes cognitivas presentes na HPN sao descritas
como uma deméncia do tipo subcortical, fungdes atribuidas ao lobo frontal, tais
como: déficit de atencdo, diminuicdo da velocidade do processamento da
informacgao, disfungdo executiva, desorientagdo e prejuizo na memoria para fatos
recentes®" ®2. Porém, o prejuizo da meméria e na orientagcdo é menos marcado
na HPN, quando comparado a pacientes com doenca de Alzheimer. A HPN & um
processo demencial do tipo fronto-subcortical que ocorre na auséncia de sinais
proeminentes de afasia, apraxia e agnosia63.

Segundo Benejan et al. (2008), o comprometimento neuropsicolégico
geralmente se inicia com prejuizo da memoaria, com dificuldade para recordacao
de fatos recentes e déficit de atencdo. Posteriormente, com a evolugdo da
doenga, existe uma diminuicao da velocidade do processamento da informagao,
alteragdes executivas, desorientagdo temporal e espacial, micrografia e prejuizo
das habilidades visuo-construtivas e visuo-espaciais®?.

Hellstrom et al. (2007) demonstraram que a maioria dos dominios
cognitivos podem estar comprometidos na HPNI, tais como prejuizo na vigilancia,
processamento psicomotor, atencdo e concentragdo, memoria e aprendizado,
fungdes visuo-espaciais, habilidade construtiva, calculo, leitura e escrita,
resolucdo de problemas, conceitualizagdo, raciocinio abstrato e fungdes
executivas. O grau de comprometimento cognitivo pode variar em determinados
pacientes com HPN devido a presengca de comorbidades vasculares
associadas®.

O mini-exame do estado mental (MEEM) nao tem sido descrito como um
bom teste para identificar altera¢gdes cognitivas na investigagdo de paciente com
HPN. E um exame de facil aplicacdo, rapido, conhecido por todos os médicos e

permite quantificar o estagio da deméncia®® '%°.

2.4.5.4 Disturbios psiquiatricos
Sintomas psiquiatricos também tém sido relatados em individuos com

HPN, tais como: mutismo episddico, catatonia, ciclagem ultra-rapida do humor,

desinibicdo, agressividade, transtorno compulsivo obsessivo, delirios, parandia,
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alucinacdes e depressdo'®®°. Segundo Wikkelsg et al. (1986), 74% dos pacientes
avaliados demonstraram a presenca da sindrome asteno-emocional e 44%
apresentaram sindrome caracterizada por diferentes graus de diminuicdo do
estado de vigilia com diferentes profundidades de coma (/IWC-syndrome). Foi
relatada também a presencga da sindrome motivacional/emocional, caracterizada
por mudancas de personalidade motivacional e emocional®®. Segundo Fisher
(1982), dois pacientes apresentavam alteragdao do humor e irritabilidade e tiveram
recuperagcao, quase a normalidade apds, a cirurgia com derivacdo™. A
possibilidade da hidrocefalia de pressao normal coexistir durante a sua evolugao
com outra sindrome demencial ja foi relatada com a deméncia com corpos de

Lewy®®.

2.4.5.5 Sintomas urinarios

A incontinéncia urinaria geralmente se inicia apos o disturbio da marcha.
Em um estudo a incontinéncia urinaria foi relatada em 81% dos pacientes e era
descrita do tipo urgénciass. Nas fases iniciais as queixas podem ser referentes
tanto a frequéncia quanto a urgéncia urinaria. A incontinéncia urinaria pode ser
explicada pelo comprometimento das fibras nervosas sacrais do trato
corticoespinhal periventricular. O estudo urodindmico pode revelar atividade
muscular ineficaz do musculo detrusor®’.

Os esfincteres podem estar continentes, ou podem variar desde um
discreto aumento na frequéncia até uma exuberante incontinéncia do tipo frontal.
Em fases avancadas a incontinéncia fecal pode estar presente’®. A melhora da
incontinéncia urinaria com a retirada de LCR é menos frequente. O uso de

questionarios para avaliar a melhora dos esfincteres pode ser util.

2.4.5.6 Exame neuroldgico

No estudo de Hill et al. (1967), incluindo 14 pacientes com HPN (5
idiopaticas e 9 secundarias), foi descrita a presenca de sinais piramidais, sinais
extrapiramidais, sinais pseudobulbares e tremor®®. Em outro estudo que incluia
12 casos de HPNI e 6 de HPNS sem fazer distingao da etiologia da HPN, o tempo
meédio dos sintomas da HPN foi de 12 meses. Foram encontrados em ordem de

maior frequéncia hiperreflexia em 12 pacientes (66%), 6 pacientes com
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paraparesia espastica (33%), 6 pacientes com reflexo do focinho (snouting)
(33%), 5 pacientes com reflexo palmomentual (28%), 4 pacientes com sinal de
Babinski (22%), 3 pacientes com reflexo de sucgédo (17%) e 2 pacientes com
reflexo de preensao (11%)°.

Wikkels@ et. al. constataram a presenca de rigidez paratdnica nas pernas,
com reflexos vivos, em 27 pacientes com etiologia mista de HPN (41%), reflexo
de Babinski em 12%, reflexo do focinho (snouting) em 78%, reflexo glabelar em
43% e reflexo palmomentual em 39% dos pacientes. O tempo médio dos
sintomas foi de 21 meses (variagdo de meses a 9 anos) %,

A presenca da triade classica na HPN e de outros sinais pode variar
principalmente pela associacdo de comorbidades, tempo de evolugdo e curso
natural da doenca. A historia natural da HPNI nao é conhecida e, portanto, ndo se
sabe o tempo de evolucdo até um estado de incapacidade total, nem mesmo se

todos os pacientes irdo evoluir para uma incapacidade.

2.4.6 Diagnostico e Testes Progndsticos

O diagndstico da HPNI se baseia na historia clinica, no exame fisico e no
estudo com neuroimagem. Além disso, testes suplementares (tap-test,
cisternografia por radionuclideos, monitoramento da pressao intracraniana,
drenagem lombar externa continua, testes de resisténcia de fluxo liquérico)
podem auxiliar no diagnostico e progndstico cirurgico.

Os elementos centrais que devem estar presentes para o diagndéstico da
HPNI sao: apresentacao na idade adulta, curso insidioso, progressivo e crénico, a
presenga de pelo menos um sintoma da triade classica, histéria pregressa
negativa para HPNS. Na tomografia computadorizada de cranio (TC de cranio) ou
ressonancia magnética de encéfalo (RM de encéfalo) deve haver evidéncia de
dilatacdo ventricular desproporcionada a reducido volumétrica do parénquima
encefalico e nenhuma obstrugdo macroscopica do fluxo do LCR. A dilatagao
ventricular deve evidenciar indice de Evans = 0,3. Além disso, a pressao liqudrica

de abertura na PL deve ser inferior a 18 cm de agua.
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2.4.6.1 Neuroimagem

O estudo com neuroimagem, na investigacao da hidrocefalia de pressao
normal, € mandatério. Tanto a TC de cranio como a RM de encéfalo oferecem
informagdes relevantes para o diagnostico da HPNI, além de auxiliarem no
diagnéstico diferencial de outras sindromes demenciais e patologias que cursam
com dilatagao ventricular, como a hidrocefalia obstrutiva e dilatagao ventricular

secundaria a atrofia cerebral.
2.4.6.2 Tomografia computadorizada de cranio

A TC de cranio tem sido considerada por muitos autores o exame de
escolha na investigacdo da HPN por ser tratar de um exame de baixo custo
quando comparado com a RM de encéfalo. Além disso, € um exame de rapida
realizagcdo, disponivel em centros menores, n&o & contraindicado em pacientes
com préteses metalicas e ndo interfere com as valvulas programaveis.

O indice de Evans (figura 6) € o mais utilizado como parametro para
avaliar dilatacdo ventricular. E considerado compativel com hidrocefalia quando
igual ou maior que 0,30. O indice de Evans = 0,3 é necessario, mas nao
suficiente isoladamente para o diagnéstico de HPN. Quando > 0,40 tem sido

associado a uma pobre resposta ao tratamento cirl'JrgicoGg.

Figura 6 - indice de Evans.

O indice mede a relacao entre o maior didmetro laterolateral dos cornos frontais (A)
e, no mesmo corte, o diametro biparietal (B). Fonte: Poca et al. (2001)79 (figura:
Autor)
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2.4.6.3 Ressonancia magnética do encéfalo

A técnica com RM do encéfalo fornece dados adicionais na investigacao
de HPNI quando comparada com a tomografia de cranio, além de poder oferecer
um prognéstico mais acurado nos pacientes que sdo candidatos ao tratamento
cirargico. A RM permite avaliar a morfologia dos cornos dos ventriculos, dos
sulcos corticais, alteracdo de sinal periventricular e a presenca de atrofia dos
hipocampos.

A sequéncia FLAIR (Fluid-Attenuated Inversion-Recovery) e a imagem
ponderada em T2 permitem avaliar com mais precisdo a substancia branca
periventricular. Aumento de sinal ou (hiperintensidade) periventricular sugere o
diagnoéstico de leucoencefalopatia (leucoaraiose), que pode estar presente em
pacientes com idade avancada ou em portadores de doengas cerebrovasculares.
O aumento do sinal, formando uma zona relativamente espessa, algo borrada de
forma homogénea, que primariamente compromete os cornos frontais e cornos
occipitais dos ventriculos laterais, € considerado como sinal de fluxo liquérico
transependimario, visto algumas vezes em fases iniciais da HPN (figura 7).
Muitas vezes, estes achados séo dificeis de diferenciar da leucoencefalopatia
pela senescéncia. Entretanto, o aumento de sinal com limites mais nitidos, com
extensdes irregulares para a substancia branca adjacente e preservando os lobos

temporais sugere leucoaraiose’ .

Figura 7 — Ressonancia magnética do encéfalo: transudagéo transependimaria

RM corte axial na sequéncia FLAIR demonstra a presenga de sinal sugestivo de
transudacgao transependimaria nos cornos frontais e occipitais (flechas) dos
ventriculos laterais em um paciente com diagnéstico de HPN. Fonte: Autor
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E importante quantificar as lesdes periventriculares, j& que a presenca
destas, na HPNI tém, um papel progndstico. A escala de Fazekas pode ser util na
graduacdo de lesdes da substancia branca’. Ao contrario do que se pensava, a
presenca de hiperintensidade periventricular e infarto lacunar subcortical
associados a HPN ndo é considerada um fator preditivo desfavoravel ao
tratamento cirurgico e sua presenga néo deve excluir os pacientes da derivagao
ventriculo-peritoneal*® . Um estudo randomizado duplo cego placebo controlado
mostrou que pacientes com sintomas de HPN com dilatagdo ventricular e
extensas areas com lesdes na substancia branca tiveram melhora dos sintomas
(marcha e cognicdo) apds o procedimento cirdirgico?”.

A presenca de um sinal artefatual (cor preta) criado pelo fluxo liquérico
hiperdinamico através do aqueduto cerebral € denominado vacuo de fluxo (flow-
void), e pode ser visto nas aquisigcbes de imagens sagitais ponderada em T2,
Bradley et al. (1991) descreveram a presenca de flow-void como um bom
indicador de sucesso ao procedimento cirurgico em pacientes com HPN. Em
contrapartida, o flow-void n3o é Gtil para o diagndstico da HPN™.

Ainda, na RM sagital é possivel medir o diametro do corpo caloso o qual
diminui em muitos casos de HPNI, descrito como adelgacamento ou estiramento

do corpo caloso’® (figura 8 B).

Figura 8 — Ressonéancia magnética do encéfalo: dilatacdo ventricular, flow-void e
estiramento do corpo caloso

A) Corte axial na sequéncia Fluid-attenuated inversion-recovery (FLAIR) demonstra
uma dilatagdo do sistema ventricular supratentorial, com nitido “arredondamento”
dos cornos frontais e occipitais dos ventriculos laterais (flecha preta) e B) Corte
sagital na sequéncia “fast spin echo” (FSE) ponderada em T2 sem compensacéo de
fluxo. Observa marcado hipossinal em dire¢do ao fastigium e em diregdo ao aspecto
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mais caudal do quarto ventriculo, sinal compativel com artefato de fluxo liquérico
(flow void) (flecha branca). Nota-se, ainda “estiramento” do corpo caloso (flecha
preta). Fonte: Autor

O arredondamento dos cornos frontais visualizados em cortes axiais,
(figura 8 A) assim como dos cornos temporais dos ventriculos laterais, também
s&o indicadores da HPN.

A aquisicdo de imagem em cortes finos obliquo coronal permite uma
avaliagdo mais pormenorizada da morfologia peri-hipocampal. Esta avaliagcao
pode ser util na distingdo de ventriculomegalia secundaria a atrofia cerebral
(aumento da amplitude do corno temporal e da fissura peri-hipocampal), da
ventriculomegalia hidrocefalica (aumento da amplitude do corno temporal com
fissuras peri-hipocampais normais). A classificacdo de Scheltens et al. (1992),
que permite a graduacao da atrofia hipocampal por inspecao visual, auxilia no
diagndstico diferencial de deméncia do tipo Alzheimer?®.

No corte coronal ponderado em T2, a presenca de estreitamento do
espacgo subaracndideo nas regides de alta convexidade € um importante meio

I””. Hashimoto et

para auxiliar o diagndstico diferencial da HPN da atrofia cerebra
al. (2010), realizaram um estudo de coorte prospectivo multicéntrico, analisando
alguns parametros da RM de créanio, tais como: sulco lateral (fissura de Sylvius),
convexidade superior e espaco subaracnoideo. Esse estudo tinha como objetivo
avaliar a utilidade diagnostica da RM para determinar os resultados do tratamento
cirurgico nos pacientes com HPN. Estes autores referem que a presenca de
dilatagdo ventricular com alargamento do sulco lateral, associada ao
estreitamento da convexidade superior e do espago subaracndideo da superficie
medial, ndo deve ser interpretada como atrofia cerebral (figura 9). Aquele estudo
demonstrou que os parametros de neuroimagem utilizados para o diagndstico de
HPN tém um alto valor preditivo positivo, uma vez que esses parametros tiveram
uma resposta ao procedimento cirurgico com um valor preditivo positivo de
80,0%. O sulco lateral esta dilatado devido acumulo de LCR. Esse estudo
concluiu que o sulco lateral alargado, associada ao estreitamento da convexidade

superior e do espaco subaracnéideo déo suporte ao diagndstico de HPNC.
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Figura 9 — Ressonancia magnética do encéfalo: estreitamento da convexidade
superior e do espaco subaracnodideo da superficie medial

Dilatacdo ventricular (*), estreitamento da convexidade superior e do espaco
subaracnodideo da superficie medial (anel oval) e expansao do sulco lateral (flecha
branca). Fonte: Hashimoto et al. (2010)50.

Ishii et al. (2008) demonstraram que o angulo do corpo caloso (CC) é
significativamente menor na HPN em relacdo a doenca de Alzheimer e em
individuos saudaveis. Para o calculo do angulo do corpo caloso foi realizado um
estudo com RM, com imagens coronais ponderadas em T1. As imagens foram
obtidas através de cortes perpendiculares ao plano da comissura antero-posterior
ao nivel da comissura posterior. O estudo demonstrou que uma medida do
angulo do CC menor que 90 graus € um importante método diagndstico para
HPNI™. (figura 10).

Figura 10 — Ressonancia magnética de encéfalo: avaliagdo do angulo do corpo
caloso.

RM de cranio, plano coronal demonstrando o dngulo do corpo caloso de pacientes
com diagndstico de HPNI, doenca de Alzheimer (DA) e individuo saudavel. a)
paciente masculino, 64 anos, com diagnéstico de HPNI, indice de Evans 0,30 e
angulo do CC de 69 graus; b) paciente masculino, 67 anos, com DA, indice de
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Evans 0,29 e angulo do CC 102 graus e c) homem saudavel, 80 anos, indice de
Evans 0,24 e angulo do CC 118 graus. O indice de Evans é definido como a
relacéo entre o tamanho maximo dos cornos frontais e o didmetro maximo entre as
tabuas internas do cranio. Fonte: Ishii et al. (2008)74

2.4.6.4 Neuroimagem funcional

A tomografia computadorizada por emissdo de foton unico (SPECT),
utilizando como marcador o Tecnécio 99 marcado com hexametilpropileno amina
oxima (**Tc™-HMPAO), tem demonstrado em pacientes com HPN, um baixo fluxo
regional subcortical, reducao do fluxo cortical frontal bilateral e do fluxo no coértex
temporal inferior e médio. No entanto, os valores do fluxo sanguineo em
pacientes com HPNI ndo estdo relacionados com a melhora apds a derivacéo,
assim como nao permitem diferenciar a HPNI de outras sindromes demenciais™.

Um estudo prospectivo com 27 pacientes com suspeita de HPN foi
realizado de forma combinada aplicando o TT com medidas de perfusao cerebral,
para selecionar pacientes para o procedimento cirurgico de derivagdo. A
utilizacdo da RM com perfusdo ou o SPECT foi aplicada antes e apés o TT. Os
resultados obtidos sugerem que ambas as técnicas de perfusdo, independente da
modalidade utilizada, foram positivas para predizer pacientes com HPN que
responderam ao TT. Os autores deste estudo concluiram que a sensibilidade da
RM com perfusédo ou o SPECT sé&o superior ao TT isoladamente. Trinta e trés por
cento dos pacientes avaliados demonstraram melhora perfusional sem melhora
clinica com o TT’®,

No entanto, mais estudos sao necessarios para estabelecer o valor
diagndstico destas técnicas. O elevado custo e a falta de um valor preditivo bem

estabelecido nao justificam a sua utilizagao de rotina para o diagndéstico da HPN.
2.4.6.5 Cisternografia com radionuclideos
A cisternografia com radionuclideos € realizada pela aplicagdo de um

isétopo através da PL no espago subaracnoideo. As imagens sao realizadas nas

primeiras horas e apds 24 horas a aplicagdo do is6topo. A cisternografia ndo
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demonstrou uma boa acuracia diagnostica para identificar pacientes que

responderam ao tratamento cirirgico™.

2.4.6.6 Monitoramento da pressao intracraniana

Utilizando-se o valor médio da presséo intracraniana (PIC) e a presenca ou
auséncia de ondas patologicas é possivel classificar a dilatagdo ventricular em
ativa, compensada, detida ou “ex vacuum’. A hidrocefalia é ativa quando a PIC
meédia encontra-se superior a 12 mmHg e na presenga de ondas patoldgicas
(ondas A e/ou B de Lundberg), e compensada quando a PIC & < 12 mmHg, com
porcentagem variavel de ondas patoldgicas. Geralmente, as ondas sdo de menor
amplitude quando comparadas com a hidrocefalia ativa. Na hidrocefalia detida, a
PIC média é < 12 mmHg na auséncia de ondas patoldgicas no registro grafico.
Este padrao pode ser encontrado na dilatagao ventricular secundaria a atrofia. De
acordo com esta classificagao, os pacientes com hidrocefalia ativa e compensada
sdo candidatos a colocacdo de derivagdo cirurgica, independente da
porcentagem de ondas patol()gicas79. Nao existe consenso na literatura para
determinar a porcentagem necessaria de ondas B para predizer pacientes que
responderdo ao tratamento cirdrgico. Outro estudo demonstrou que todos os
pacientes que apresentaram uma porcentagem de ondas B maior que 50%
tiveram melhora apods a derivagao, enquanto que os pacientes que apresentaram

menos de 5% de ondas B no registro grafico ndo tiveram melhora™.

2.4.6.7 Estudo dinamico do liquido cefalorraquidiano: resisténcia do fluxo

Diversos métodos tém sido utilizados para medir a resisténcia do fluxo na
hidrocefalia de pressdo normal tentando predizer o resultado do procedimento
cirtrgico®®2. Até o presente momento, os resultados para avaliar a resisténcia do
fluxo na HPNI sdo incertos. Kahlon et al. (2002) demonstraram que o tratamento
cirurgico pode ser indicado baseando-se somente no resultado do TT, quando
este for positivo, ja que apresentou um valor preditivo positivo maior do que o

teste de infusdo. Quando o TT for negativo, ele deve ser complementado com o
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teste de infusdo, devido a proporcao elevada de pacientes com falso negativo
com o TT®". As complicacdes relatadas com o procedimento foram cefaleia e

meningite>>.

2.4.6.8 Puncéao lombar: tap-test

A retirada de LCR, demonstrando melhora transitéria em pacientes com
hidrocefalia de pressao normal, foi descrita originalmente por Adams et al.,' e por
Hakim e Adams®. Constitui um importante teste para o diagndstico da HPN, bem
como para o prognostico cirurgico77. O volume retirado de LCR por puncéao
lombar varia de 15 a 50 mL, segundo diferentes autores > %,

Wikkelsg et al. (1982) aprimoraram a técnica da avaliagcao da retirada de
LCR, utilizando testes quantitativos da marcha e da cogni¢ao para avaliar a
resposta clinica. O teste consiste em uma avaliagcdo basal da marcha e da
cognigao antes da PL com drenagem de LCR. No segundo dia é realizada a PL,
com a retirada de aproximadamente 40 a 50 mL de LCR. Apds intervalo de duas
horas os mesmos testes realizados no dia anterior sao aplicados. Wikkelsg et. al.
denominaram o exame de tap-test do LCR (TT) '®. O teste demonstrou ter um alto
valor preditivo na selegcédo de pacientes para o procedimento cirurgico. A melhora
observada apos o TT é esperada em HPN e pode ocorrer entre 30 a 60 minutos
apo6s a drenagem do LCR. A melhora pode permanecer por varias horas,
algumas vezes entre 12 a 24 horas, apds o TT'2.

O estudo de Damasceno et al. (1997) demonstrou um valor preditivo
positivo de 93%, um valor preditivo negativo de 50%, sensibilidade de 87% e
especificidade de 67%. A sensibilidade e o valor preditivo positivo foram
elevados, no entanto, foi constatada uma taxa de falso negativo de 11%°. Por
esta razao, os autores recomendam que pacientes com TT negativo ndo devem,
necessariamente, ser excluidos do tratamento cirurgico.

O TT apresenta um alto valor preditivo positivo para identificar os
pacientes com hidrocefalia de pressao normal que responderam ao tratamento
cirurgico, entretanto diversos trabalhos demonstram grande variabilidade em sua

especificidade e sensibilidade® " °® 8 |sso pode ser explicado pelos diferentes
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critérios utilizados, diferentes metodologias empregadas e possiveis
comorbidades associadas.

Complicagdes com o TT sao raras, com uma ocorréncia descrita de
cefaleia em 5% dos pacientes apds a PL, com retirada de um volume entre 40 a
50 mL de LCR¥.

2.4.6.9 Drenagem lombar externa continua

O exame consiste na colocacdo de um cateter lombar intratecal com
drenagem continua e controlada numa taxa de 10ml/h por 3 dias, perfazendo um
total de 720mI®. Para a realizacdo da drenagem lombar externa (DLE) o paciente
deve ser hospitalizado.

A drenagem de grandes volumes de LCR pode ser mais sensivel no
diagndstico da HPN quando comparada com o TT. A DLE é mais efetiva para
identificar pacientes com HPNI que responderam ao procedimento com derivagao
cirurgica, apresenta alta sensibilidade, entre 50 a 100% e alto valor preditivo
positivo (VPP) (80 a 100%). Nos pacientes que apresentarem um resultado
positivo no TT ndo € necessaria a realizacdo da DLE, ja que os mesmos
provavelmente terdo resultado semelhante (melhora) com a DLE. As
complicagbes relatadas sdo infrequentes, porém mais graves, como: meningite
bacteriana, radiculopatia, drenagem excessiva de LCR por desconexao acidental
do cateter ou mudangas na posigao do paciente, com hipotensao intracraniana®.

A figura 11 apresenta, de forma esquematica, os principais testes
prognosticos para predizer pacientes com hidrocefalia de pressdao normal que
responderam ao tratamento cirurgico. Os pacientes com diagnostico de HPNI
com base nos achados da histéria clinica, exame neurolégico e neuroimagem
que sao candidatos a cirurgia apresentam uma sensibilidade de 46 a 61%, sem
utilizar outros métodos prognésticos. O TT responsivo aumenta a possibilidade de
resposta favoravel ao tratamento cirurgico entre 72 a 100%, porém, com uma
sensibilidade baixa (26 a 61%). O teste de infus&o pode melhorar a sensibilidade,
elevando para valores entre 57 a 100%, com um VPP de 75 a 92% e, por ultimo,
a DLE apresenta elevada sensibilidade (50 a 100%) e elevado VPP (80 a
100%)>>.
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Figura 11 - Métodos diagnosticos e progndsticos para predizer pacientes com
HPNI que responderam ao tratamento cirurgico

(VPP = valor preditivo positivo; TT = tap-test e DLE = drenagem lombar externa.)
Fonte: Marmarou et al. (2005)*°.

2.4.7 Diagnostico Diferencial

Na HPN, dois pontos sdao fundamentais no diagndstico diferencial. O
primeiro é diferenciar condi¢cdes clinicas que podem mimetizar a HPNI e, em
segundo lugar, identificar a possibilidade de doencas associadas & HPN|'®- " 8+
8 (Quadro 2).
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Quadro 2 - Diagnéstico diferencial e co-morbidades

Doencgas degenerativas
e Doenca de Alzheimer
¢ Doencga de Parkinson
e Deméncia com corpos de Lewy
e Paralisia supranuclear progressiva

Doenca cerebrovascular
e Encefalopatia arteriosclerética subcortical (Doenca de Binswanger)
e Deméncia multi-infarto
e Parkinsonismo vascular

Outros disturbios do fluxo liquorico
o Estenose aquedutal
e Hidrocefalia comunicante
e Sindrome de ventriculomegalia evidenciada a longa data no adulto
(LOVA)

Doencas infecciosas
e Doenga de Lyme
e Hidrocefalia associada ao virus da imunodeficiéncia humana
e Sifilis

Disturbios uroldgicos
e Cancer de proéstata ou bexiga
e Hiperplasia prostatica benigna

Miscelaneas
e Meningite carcinomatosa
Deficiéncia de Vitamina B12
Desordens cerebelares com hidrocefalia associada
Estenose de canal
Alcoolismo crénico
Polineuropatia
Transtorno idiopatico da marcha dos idosos.

A presenca de co-morbidades no idoso é frequente, podendo, em alguns
casos, mimetizar a triade classica da HPN. Tais condigbes podem acometer a
marcha (ex.: artrite reumatdide, polineuropatia e estenose de canal) que podem
estar associadas a desordens que comprometem a execug¢do (deméncia de

Alzheimer) e o controle urinario (doencas urolégicas e da prostata). Pesquisar
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antecedentes de alcoolismo é importante para o diagndstico diferencial, ja que o
alcoolismo crénico pode causar ataxia de marcha e deméncia®’.

A encefalopatia arteriosclerética subcortical (doenca de Binswanger) é
outro importante diagnéstico diferencial. Algumas vezes ela cursa com a triade
classica de sinais e sintomas como visto na HPN® e, além disso, pode se
associar a dilatagao ventricular determinada, por atrofia subcortical adjacente aos
ventriculos. Diferentemente do que ocorre na HPNI, onde a ventriculomegalia se
deve ao aumento do volume liquorico, o aspecto de imagem pode se assemelhar.
Na doencga de Binswanger pode ser notado na RM um sinal hiperintenso devido a
lesbes isquémicas de pequenos vasos. Ja na HPNI, deve-se a transudagao
ependimaria, que € mais comum nos polos ventriculares. Segundo os critérios
diagnodsticos estabelecido por Bennett et. al. (1990) para o diagnostico de
Binswanger, os achados da RM em sequéncia ponderada em T2 devem
demonstrar aumento de sinal bilateral, multiplos ou difusos em regides
subcorticais € maior que 2 x 2 milimetros. Nao devem existir lesdes corticais

multiplas® (Figura 12).

Figura 12 — Diagnéstico diferencial entre a HPNI e a doenca de Binswanger.

(Na figura a esquerda, imagem de RM sequéncia axial FLAIR de uma paciente de
65 anos com diagndstico de HPNI, apresentando quadro com 1 ano de evolucao
com a triade classica e dilatacdo ventricular desproporcional ao grau de atrofia
cerebral. Figura a direita; RM sequéncia axial FLAIR de um paciente masculino, 62
anos com encefalopatia arteriosclerética subcortical, quadro clinico marcado pela
lentificacdo psicomotora, perda da memodria recente, apraxia de marcha e
incontinéncia urinaria. A imagem ilustra discreto alargamento dos ventriculos e um
halo irregular marcado por aumento de sinal na substancia branca periventricular)
Fonte: Autor
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A doencga de Alzheimer (DA) pode coexistir com a HPNI por apresentar
uma elevada prevaléncia na populacdo idosa mundial®®. Bech-Azeddine et al.
(2007) demonstraram que mesmo pacientes que preenchiam critérios para o
diagnostico de HPNI, quando realizado estudo histopatoldgico de tecido, obtido
por biopsia cerebral, evidenciaram uma elevada incidéncia de patologia vascular
e de doencga de Alzheimer®'. Diferenciar a doenca de Alzheimer da HPNI é muitas
vezes dificil, principalmente quando a DA apresenta alteragcbes de marcha nas
fases iniciais da doencga e a presenca de dilatagao ventricular gera duvida quanto
ao grau de atrofia cerebral. Nesses casos, o TT pode ser de grande ajuda, ja que
a melhora da marcha e da cogni¢cdo nao é esperada. Vinte a cinquenta por cento
dos pacientes com DA apresentam sinais extrapiramidaisgo, sendo 0s mais
frequentes: bradicinesia e rigidez, seguidos por marcha anormal, instabilidade
postural e discinesias, facies amimica, enquanto tremores sao raros®'.

Outras causas incomuns de HPN também merecem destaque no
diagnéstico diferencial, ja que podem ser reversiveis com o tratamento especifico,
tais como a neurossifilis®?, a doenca de Lyme® e a infeccdo pelo virus da

imunodeficiéncia humana®. (Figura 13).

Figura 13 - Sindrome da imunodeficiéncia adquirida mimetizando um quadro
hidrocefalia de pressdo normal.

(Paciente feminina, 75 anos com 6 meses de evolugéo, apresentando apraxia de
marcha, deméncia e incontinéncia urinaria. A RM demonstrou achados tipicos de
HPNI. Durante a investigacdo neuroldgica a paciente realizou o TT que foi
negativo. O exame de LCR revelou pleocitose com predominio de linfécitos. A
sorologia para o HIV foi reagente. Foi instituida terapia anti-retroviral com
esquema HARRT (highly active antiretroviral therapy). Apoés 2 meses de
tratamgsnto houve resolugdo completa do quadro clinico) Fonte: De Souza et.al.
(2011)
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Mesmo diante de um quadro tipico de HPNI, a presenca de outras
desordens de causas nao neuroldgica devem ser afastadas, tais como: doencas
O0sseas e/ou articulares, dores musculares em membros inferiores e doencas
degenerativas da coluna. A presenca destas alteracbes pode influenciar no

resultado final do tratamento clinico-cirurgico.

2.4.8 Tratamento

O tratamento da hidrocefalia de pressdo normal consiste na colocagao de
um sistema de derivagao, com desvio do LCR do sistema ventricular para o
peritbnio ou para o atrio cardiaco. O sistema de derivacédo mais frequentemente
utilizado é a derivagéao ventriculo peritoneal (DVP). O procedimento € realizado
sob anestesia geral. O cateter proximal & colocado no ventriculo lateral e é
conectado a uma valvula que é posicionada na regido subcutanea. O cateter
distal € inserido por tunelizagdo do subcutadneo desde a regido craniana até o
abdome, penetrando na cavidade peritoneal, permitindo uma drenagem de LCR,
que sera regulada pela valvula.

Os procedimentos de derivacdo ventriculo atrial sdo reservados aqueles
pacientes com historia prévia de peritonite, cirurgia abdominal e dialise peritoneal.

A derivagéo pode ser realizada utilizando valvulas de baixa, média ou alta
pressdo. Atualmente sdo preferiveis as valvulas programaveis, ja que permitem
de forma nao invasiva, o ajuste de sua drenagem através de um dispositivo
magneético. Apresentam, no entanto, susceptibilidade aos campos magnéticos,
como a ressonancia magnetica e a objetos imantados, que podem alterar o ajuste
da pressédo do LCR. O paciente deve realizar o ajuste da valvula (reprogramar)
logo apds a realizagdo da RM, ja que pode existir super ou subdrenagem de
LCR.

O procedimento de derivacdo do LCR é considerado um procedimento
neurocirurgico simples, porém, ndo isento de complicagdes. Segundo o0 consenso
proposto para o tratamento de HPN®* a obstrucdo da valvula é a complicacéo
mais comum, ocorrendo em 20% dos casos, seguida de crises convulsivas (3% a

11%), hematoma subdural (2% a 7%), infecgdo (6%) e hematoma intracerebral
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(3%). Um estudo randomizado, duplo cego, placebo controlado, realizado com 14
pacientes, apresentou 50% de complicagdes, tais como hematoma subdural e

acidente vascular cerebral isquémico?’.
2.4.9 Prognostico Cirurgico

Ja se passaram mais de 50 anos a procura de fatores prognosticos para
HPN e ainda, existe uma grande dificuldade em selecionar pacientes que
responderdao ao procedimento cirurgico. Existe uma grande variabilidade na
resposta ao tratamento cirdrgico, com indices de melhora variando entre 30 e
96%%. Esta grande variacdo de resultados pode ser devida as diferentes
metodologias aplicadas e a diferentes critérios de selecdo de pacientes. A
marcha é o sintoma que mais se beneficia com o tratamento de derivacdo do
LCR. Os possiveis fatores prognosticos para o tratamento cirurgico estédo

descritos no quadro 3.

Quadro 3 — Fatores progndsticos para o tratamento cirurgico em pacientes com
hidrocefalia de pressdo normal

Marcadores de mal progndstico na resposta ao tratamento cirurgico
e Mais de dois anos de evolugéo de quadro demencial®
e Abuso de alcool e presenca de afasia®

Marcadores de bom prognéstico quanto a resposta ao procedimento
cirargico
e Tap-test positivo '
e Histdria de curta duracdo da doenca e disturbio de marcha precedendo a
deterioragdo cognitiva®®
e Hidrocefalia de pressdo normal secundaria (hemorragia subaracndidea e
meningite)®®
¢ RM de cranio nao apresentando importantes lesées de substancia branca
e Tomografia de cranio ou RM de encéfalo demonstrando cornos temporais
alargados, sem aumento de sulcos corticais e sem alteragdo de sinal
periventricular sugerindo microangiopatia
¢ RM demonstrando a presenca de flow-void no aqueduto do quarto
ventriculo'®

77)
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3 METODOS

O estudo foi realizado no Instituto de Neurologia de Curitiba e na Pontificia
Universidade Catélica do Parana, Curitiba (PR). O periodo de coleta de dados foi
de janeiro de 2006 a janeiro de 2011.

O presente estudo obteve autorizagao dos comités de ética em pesquisa
do Instituto de Neurologia de Curitiba / Hospital Ecoville e da PUC-PR. Protocolo
CEP: 029/98. (Anexo B).

Os participantes desta pesquisa receberam um termo de consentimento
livre e esclarecido (TCLE), conforme solicitado pelo Conselho Nacional de Saude,
pelo Decreto n° 93.933, de 14 de janeiro de 1987, descrevendo os detalhes e os
fins da pesquisa, que foi esclarecido e assinado no dia da selecdo. Somente apds
a assinatura do termo, o paciente foi incluido na pesquisa. Na impossibilidade do
paciente ler e compreender o TCLE um familiar responsavel ou representante
legal era requerido para autorizar a participagdo no estudo.

Os critérios de elegibilidade para o estudo foram: a) mulheres ou homens,
com idade igual ou superior a 40 anos; b) quadro clinico progressivo
caracterizado por alteragdo da marcha e/ou alteragdes cognitivas e/ou
urgéncia/incontinéncia urinaria e c) dilatagdo ventricular demonstrada por
tomografia de cranio ou ressonancia magnética do encéfalo.

Critérios de inclusdo: 1) termo de consentimento livre e esclarecido,
assinado pelo responsavel legal e/ou paciente (Anexo C) e 2) critérios
diagnosticos de HPNI “provavel”, segundo o consenso para o diagndstico de
HPNI publicado por Relkin et al. '°.

Critérios de excluséao: 1) alteragdes clinicas e/ou laboratoriais graves, que
contraindiquem o procedimento do TT (discrasias sanguineas n&o passiveis de
correcao); 2) paciente incapaz de andar, ou deméncia grave que o incapacite de
compreender os comandos necessarios para a realizagao do estudo; 3) doengas
osteomusculares que possam interferir na analise da marcha (artrite reumatoide,
polineuropatias); 4) doenca pulmonar obstrutiva cronica e/ou insuficiéncia
cardiaca com dispneia a minimos esforgos.

Foram selecionados 97 pacientes no periodo de pesquisa, sendo que 25
preencheram todos os critérios de inclusdo e nao apresentaram nenhum critério

de exclusdo, caracterizando o grupo amostral. Foram todos pacientes
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procedentes de Curitiba e da regido sul do Brasil. Os pacientes com HPNI tinham
idade média de 76,2 anos (DP=5,8), sendo 10 homens e 15 mulheres. Todos os
pacientes eram destros. Quanto a raga 2 eram pardos e 23 caucasianos. O nivel
educacional observado na amostra inclui 3 pacientes analfabetos, 11 pacientes
com 1 a 4 anos de escolaridade, 2 pacientes com 4 a 8 anos de escolaridade, 2

pacientes com 9 a 11 e 7 pacientes com mais de 11 anos de escolaridade.

3.1 PROTOCOLO 1 — PRE-OPERATORIO

Para realizacdo do TT os pacientes permaneceram internados por um
periodo médio de trés dias. Durante o internamento foi realizada a coleta de
dados (Anexo D) e exames laboratoriais, para excluir outras causas de
deméncias reversiveis®’ (Anexo E). A pesquisa do liquido-cefalorraquidiano foi
solicitada juntamente com o exame de tap-test. Nos pacientes com idade inferior
a 60 anos foram solicitados exames para sorologia do virus da imunodeficiéncia
humana e para doenca de Lyme, eletroencefalografia e pesquisa de fungos,
tuberculose e sifilis no LCR.

Foram utilizados os critérios diagnosticos para deméncia do manual de
estatistica e diagndstico de doencas mentais (DSM-IV)® e, na auséncia de uma
sindrome demencial, foram aplicados os critérios estabelecidos segundo o
consenso de 2004 para comprometimento cognitivo leve (CCL)*. Outros critérios
diagnosticos utilizados para excluir outras causas de deméncias foram critérios
para doenca de Alzheimer pela NINCDS-ADRDA'®, paralisia supranuclear
progressiva NINDS-SPSP?¥, deméncia com corpos de Lewy'” e critério
diagnostico proposto pelo grupo da Califérnia (ADDTC) para deméncia
vascular'®,

Todos os pacientes realizaram ressonancia magnética de cranio, fabricada
pela General Electric (GE) High Speed 1,5 Tesla (EUA). A RM foi realizada no dia
da admissao hospitalar, antes da puncéo lombar. Foi estabelecido um protocolo
para a aquisi¢cdo de imagens na investigacao da hidrocefalia de pressao normal
idiopatica (Anexo F). Para avaliar o grau de atrofia cerebral utilizamos a
sequéncia FLAIR e aplicamos a escala de atrofia cortical global’® (figura 14). A

escala é pontuada da seguinte forma: 0- Auséncia de atrofia cortical; 1- leve
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atrofia, abertura dos sulcos; 2- atrofia moderada, perda do volume dos giros e 3-

atrofia severa, tipo “lamina de faca”.

ACG-0 — Normal ACG-1 sulcos abertos ACG-2 atrofia dos giros ACG-3 atrofia severa

Figura 14 - Escala de atrofia cortical global

(Exemplo de quatro estagios de atrofia cerebral). Fonte: Barkhof et al.(2011)"

Utilizamos a escala de Fazekas para avaliar mudancas da substancia
branca. Ela é classificada entre um escore de 0 a 3. 0- nenhum ou um unico
ponto; 1- multiplos pontos de lesbes; 2- iniciando lesbes confluentes e 3-

extensas areas com lesdes confluentes’®.

3.2 PROTOCOLO 2 - TAP-TEST

O teste consistiu na retirada de liquido cefalorraquideo, utilizando agulha
de PL tipo Quincke descartavel, com o objetivo de avaliar mudangas (melhora
clinica) da marcha e/ou cognicdo. No primeiro dia o paciente era submetido a
avaliagdo da marcha e cognigdo. No dia seguinte foi realizada a pungéo lombar
com retirada de LCR, com um intervalo de 3 horas entre a PL e o registro da
marcha. Este procedimento foi repetido da mesma forma no dia seguinte. O
intervalo entre as PL foi de 24 horas. O volume de LCR retirado foi de 30 mL, em
cada PL. Durante o procedimento da PL, o paciente permanecia em posicdo de
decubito lateral, sua pressédo de abertura era aferida e o LCR encaminhado para
o laboratério de analises clinicas do hospital. Protocolo 2 (Anexo G).

O registro da marcha foi realizado em uma ala especifica do hospital. O

local era seguro, sem risco de o paciente escorregar, livre de interferéncias e com
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boa iluminacdo. A distancia percorrida para avaliar a marcha era de 10 metros
(Figuras 15 e 16).

Figura 15 — Local de filmagem da marcha: unidade A do hospital.

Figura a esquerda. A primeira marcagéo no piso, linha dupla (1) indicava o local do
inicio da caminhada e a segunda linha (2) era o local onde comegava a registrar o
tempo e o niumero de passos até a terceira linha. A figura a direita, demonstra a
terceira linha (3) indicava o local onde era registrado o término da analise do
registro da marcha, por ultimo a quarta linha (4) era o local indicado para o
paciente voltar (avaliou-se o giro). Fonte: Autor

7 Sinalizador Sinalizador ™ _
,ﬂ INICIO VOLTA ﬂ
L j LJV
je—2 m—p Distancia =10 m 2m—>
- )
= @ ES @ -~ -~
[ - - o - - =3 = - Tone
@ @ @ ®
- = - - -
= - -~ S C@ = ~ P < = e 'y
0 0 0 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 1"
= =
M Numero de passos

Figura 16 - Esquema do tap-test: vista superior.

Fonte: Autor
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O paciente era convidado a caminhar neste trajeto e as seguintes
orientagbes |he eram dadas: deve caminhar este trecho, ir e voltar sem parar
durante o percurso, no local do sinalizador faca a meia-volta (girar) e retorne sem
parar. Deve caminhar sem correr, porém o0 mais rapido possivel. Este mesmo
percurso era realizado duas vezes para melhor apreciar as caracteristicas da
marcha. Para analise na pesquisa foi considerada a média aritmética das duas
tentativas. A filmagem da marcha sempre foi realizada no mesmo periodo, no

inicio da tarde, para evitar possiveis flutuagdes por mudanga de horario.

3.3 CLASSIFICACAO DAS VARIAVEIS DA MARCHA

Os parametros tempo-espaciais da marcha foram analisados durante a
caminhada livre. A marcha foi avaliada por andlise semi-quantitativa. Foram
avaliados os seguintes parametros: a) velocidade da marcha: tempo gasto para
percorrer uma dada distdncia, medida em metros por segundo (m/s).
Consideramos a velocidade da marcha diminuida (hipocinética) quando o
participante percorria a distancia de 20 metros (soma da ida e volta) em um
tempo superior a 15 segundos. Quando o tempo encontrado era inferior a 15
segundos consideramos a marcha hipocinética se existia relato significativo, por
parte do paciente e de seus familiares, de que a sua marcha estava mais lenta do
que o habitual nos ultimos trés meses. O parametro utilizado como referéncia da
normalidade da velocidade da marcha foi baseado nos seguintes valores (tabela
2).

Tabela 2 — Valores de referéncia da velocidade da marcha com base no sexo e

faixa etaria
Sexo Idade Idade
60 a 69 anos 70 a79 anos
Mulheres 1,157 m/s(x1,67) 1,113 m/s (£1,25)
Homens 1,277 m/s (£1,24) | 1,182 m/s (£1,54)

Legenda: m/s= metros por segundo. Fonte: Oberg et al. (1993)"*

b) giro em bloco: € a necessidade de trés ou mais passos para completar o

giro em 180 graus19; c) desequilibrio: o equilibrio da marcha pode ser avaliado
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através do teste da marcha em tandem. Este teste consistiu em solicitar ao
paciente que caminhe 8 passos colocando um pé na frente do outro. Foi
considerada como desequilibrio a necessidade da corregdo dos passos em duas
ou mais tentativas'®; d) retropulsdo: foi utilizado o “teste do puxdo do ombro”,
através do qual o examinador ficava de pé, atras do paciente, dava um puxao
firme subito nos ombros e verificava a retropulsdo. O paciente devia ser avisado
antes do teste. Uma pessoa normal conseguiria se recuperar numa passada. O
examinador estava sempre preparado para segurar o paciente ao realizar esse
teste, caso contrario, uma pessoa que tivesse perdido os reflexos posturais
poderia cair (Tabela 3). Outra forma de avaliar o reflexo postural era pedindo para
o paciente sentar-se em uma cadeira. Quando havia alteracdo, o paciente caia
104

desabava na cadeira ao tentar se sentar (sentar-se em bloco) ™.

Avaliamos ainda a retropulsdo espontanea, sem necessidade de estimulo.

Tabela 3 - Teste do puxdo do ombro

Pontuacao Classificagao

0 Permanéncia de pé sem dar nenhum passo

1 O paciente dava um passo, porém permanecia estavel

2 Dava mais de que um passo, mas ainda mantinha o equilibrio
3 Dava varios passos e precisava ser segurado

4 Caia para tras sem dar nenhum passo

Fonte: Pastor MA, Day BL, Marsden CD. (1993)"®

e) festinagcdo: aumento na velocidade da marcha para n&o cair.
Consideramos como marcha festinante a presencga da aceleragao da marcha pelo
menos uma vez no trajeto total de 40 metros; f) congelamento: o congelamento
ocorre subitamente e é transitorio, geralmente ndo dura mais do que alguns
segundos a cada ocorréncia. Os pés se parecem como “colados ao chao” e entao
subitamente “se desprendem”, possibilitando ao paciente andar de novo. O
congelamento ocorre tipicamente quando o paciente comega a andar (hesitagdo
do inicio), tenta virar-se ao caminhar, aproxima-se de um destino, como a marca
de chegada no local da pesquisa (hesitagdo do destino)'®. Consideramos o
congelamento presente quando, nas duas tentativas de percorrer o trajeto total

de 40 metros, observamos a presengca de pelo menos um episédio de
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desaceleragao ou pausa da marcha; g) altura dos passos: quando a altura dos
passos esta diminuida em relacdo ao solo se considera este fendmeno como
“‘magnetismo” ou arrastar os pés; h) cadéncia da marcha: numero de passos por
minuto. Utilizamos o método direto, que € a contagem do numero de passos
durante a marcha'®. Na tabela 4 consideramos os valores dentro da normalidade

para homens e mulheres.

Tabela 4 — Valores de referéncia para a cadéncia da marcha

Sexo Idade Idade

60 a 69 anos 70 a 79 anos
Mulheres 148 p/m (£23,07) 129,5 p/m (x21,79)
Homens Nao descrito 119,4 p/m (x11,07)

Legenda: p/m= passos por minutos. Fonte: Castro et al.(2000)"*°

i) comprimento do passo: distancia entre o ponto onde o calcanhar de um
membro toca ao solo, e o ponto em que o calcanhar do membro contralateral
toca com o solo. Nés realizamos a analise do comprimento do passo através de
observacéo visual cuidadosa; J) marcha em “bloco”: consideramos a marcha em
bloco quando observada a diminuigao na rotagao das cinturas pélvica e escapular
e diminuicdo da mobilidade dos membros superiores'®’; por ultimo, avaliamos
também: h) base de sustentacao: distancia entre os pés. Consideramos alterada
quando a base estava alargada; i) dedos dos pés virados para fora na marcha
espontanea; j) flexao anterior do tronco e k) flexao lateral do tronco.

Foi utilizada para filmar a marcha uma camera digital Sony, com 7,1 mega
pixel de resolugdo. Os dados foram transferidos para um micro computador e os
videos foram reproduzidos por um programa de edi¢do de video (Vega Pro
versao 8.0). As caracteristicas da marcha sempre foram analisadas por dois
meédicos, sendo um deles o autor do trabalho e o outro um médico da equipe da
neurologia do Instituto de Neurologia de Curitiba. O resultado concluido por cada
meédico ndo era conhecido até o momento do parecer individual. Desta forma
nenhum dos médicos era sugestionado em sua analise. Os videos eram
transmitidos por meio de kit multimidia para uma tela de 3 x 2 metros, em uma
sala onde estavam reunidos neurologistas, neurocirurgioes e fisioterapeutas, para

opinar sobre as caracteristicas da marcha.
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3.4 CLASSIFICAGAO DO TAP-TEST

Classificamos o tap-test como positivo e negativo. O tap-test & positivo
quando existe: 1) melhora significativa do tempo da marcha ou; 2) melhora
moderada do tempo da marcha com melhora de duas ou mais caracteristicas da
marcha ou; 3) melhora significativa da cogni¢cdo. Quando existe melhora discreta
do tempo da marcha, ndo consideramos o resultado significativo (TT negativo). A
graduacéo de melhora do tempo da marcha € obtida em porcentagem, através da
meédia aritmética do tempo gasto para percorrer 20 metros, aplicando a seguinte
férmula: (resultado Pré-PL — resultado da média aritmética Pds-PL) / resultado
Pré-PL x 100. Considera-se melhora significativa quando a porcentagem for
maior que 9%; moderada entre 5 a 9% e melhora discreta (n&o significativa)

quando for menor que 5%.

3.5 AVALIACAO NEUROPSICOLOGICA

Na avaliagcdo neuropsicolégica sao testados os seguintes dominios: 1)
memoria imediata e atencao; 2) aprendizagem; 3) memoria de evocagao imediata
semantica; 4) memoria de evocagao tardia semantica; 5) fluéncia verbal lexical
FAR; 6) fluéncia verbal categoria seméantica; 7) fungao visuo-espacial; 8) memdria
da fungao visuo-espacial; 9) velocidade de processamento da informacéo e 10)
orientagdo. Nos dois dias subsequentes a punc¢ao lombar, as mesmas avaliagbes
séo repetidas. Ndo entraremos em detalhes metodoldgicos neste topico, pois a
avaliacido neuropsicolégica faz parte de outro trabalho de pds-graduacdo em
nivel de doutorado, da neuropsicéloga (Rocha, S.F.B.), que contribuiu com seus
dados para a realizagao deste estudo.

O teste aplicado para investigacao cognitiva de rastreio foi o mini-exame
do estado mental (Folstein et al., 1975), adaptado para o nosso meio, ajustado

para a escolaridade da populacéo brasileira (Brucki et al., 2003)"%.
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3.6 ANALISE ESTATISTICA

Os resultados obtidos no estudo foram expressos por médias, medianas,
valores minimos, valores maximos e desvios padrdées ou por frequéncias e
percentuais. Para a avaliacdo da associacdo entre o resultado do tap-test
(responsivo ou nao responsivo) com variaveis quantitativas, foi considerado o
teste t de Student para amostras independentes, ou o teste ndo-paramétrico de
Mann-Whitney, quando apropriado. A associagao entre o resultado do teste e
variaveis qualitativas dicotdmicas foi avaliada utilizando-se o teste exato de
Fisher. Para avaliar o efeito do tap-test sobre os itens da avaliagcdo da marcha, foi
considerado o teste binomial. Para o numero de itens com alteracédo na escala de
marcha, a comparacao entre os resultados obtidos antes e depois do tap-test foi
feita considerando-se o teste nao-paramétrico de Wilcoxon. Valores de p<0,05
indicaram significancia estatistica. Os dados foram analisados com o programa

computacional Statistica v.8.0.
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4 RESULTADOS
4.1 ESTATISTICAS DESCRITIVAS GERAIS DA AMOSTRA

A triade completa de Hakim-Adams esteve presente em 22 pacientes (88
%). Foi encontrado apraxia de marcha e comprometimento cognitivo em todos os
pacientes. Trés pacientes ndo apresentaram incontinéncia urinaria e tiveram a
triade classica incompleta. As tabelas 5, 6 e 7 demonstram a frequéncia e o
percentual das alteragbes da marcha, cognigdo e incontinéncia urinaria dos

pacientes com HPNI.

Tabela 5 — Frequéncia das alteragdes da marcha como apresentacao clinica
inicial nos pacientes com HPNI

Ma Frequéncia Percentual
1 17 68

2 6 24

3 2 8

Total 25 100

Legenda: (Ma = alteragao da marcha, refere-se a ordem de aparecimento do sintoma
na histéria clinica do doente)

Tabela 6 — Frequéncia das alteragdes da cognicdo como apresentacao clinica
inicial nos pacientes com HPNI

Me Frequéncia Percentual
1 7 28

2 15 60

3 3 12

Total 25 100

Legenda: (Me = alteragbes cognitivas, refere-se a ordem de aparecimento do
sintoma na histéria clinica do doente)

Tabela 7 — Frequéncia das alteragdes urinarias como apresentacao clinica inicial
nos pacientes com HPNI

Mi Frequéncia Percentual
0 3 12

1 4 16

2 3 12

3 15 60

Total 25 100

Legenda: (Mi = incontinéncia urinaria, refere-se a ordem de aparecimento do sintoma
na histéria clinica do doente)
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Em um dos pacientes nao foi possivel saber qual sintoma foi o primeiro a
se manifestar, se foi o disturbio de marcha ou da cognigdo. A média de tempo
transcorrido entre o inicio dos primeiros sintomas até o momento do TT foi de
22,9 meses (DP 13,2), com uma variagdo minima de 3 meses e de uma maxima
de 60 meses (Anexo H).

Dos 25 pacientes do estudo, 19 pacientes (76%) apresentaram um TT
positivo e em 6 pacientes (24%), o TT foi negativo. O intervalo de confianca de
95% compreende valores entre 59,3% e 92,7%.

A idade média dos pacientes com TT positivo foi menor (75,4) quando
comparada com o grupo TT negativo (78,8), porém sem significancia estatistica.
Da mesma forma, a duragédo dos sintomas foi menor nos pacientes TT positivos
(21,4 meses) do que nos pacientes TT negativos (27,5 meses), com uma
diferenca de 6 meses entre os grupos. A tabela 8 avalia a idade, duracdo dos
sintomas, género, marcha e cognigdo como primeiro sintoma a se alterar e
MEEM entre os dois grupos TT positivo e TT negativo. Resultados descritivos

expressos por media, + desvio padrao ou por frequéncia percentual.

Tabela 8 - Avaliacédo da associacao dos fatores clinicos gerais com o resultado

do tap-test.
Variavel Classificacdo N TTP TTN Valor de p
Idade 75,4 (+ 6,3) 78,8 (£2,3) 0,207*
Duracgao dos sintomas 21,4 (x13,2) 27,5(x13,4) 0,336*
Género Masculino 10 8(80%) 2 (20%) 1*
Feminino 15 11 (73,3%) 4 (26,7%)
Marcha é a primeira a Sim 17 13(76,4%) 4(23,5%) 1*
alterar Nao 8 6(75%) 2(25%)
Cognicao é a primeira Sim 7 4(57,1%) 3(42,8%) 0,298*
a alterar Nao 18 15(83,3%) 3(16,6%)
MEEM 22,5(x5,4) 21,8(5,3) 0,733*

(MEEM = mini-exame do estado mental; N = numero de pacientes; TTP = tap-test
positivo; TTN = tap-test negativo)

*Teste t de Student para amostra independentes (variaveis quantitativas) ou teste exato
de Fisher (variaveis qualitativas)
**Teste ndo-paramétricos de Mann-Whitney, p<0,05
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Os resultados do exame neuroldgico dos pacientes com HPNI encontram-
se descritos no anexo | (pagina 96). Trés pacientes apresentaram paresia do
olhar conjugado para cima. Dois pacientes que tiveram estes achados no exame
neurolégico tiveram o TTP e um deles TTN (Tabela 9). Resultados descritivos

expressos por media, + desvio padrao ou por frequéncia percentual.

Tabela 9 - Avaliagao da associagao dos achados do exame neurolégico com o
resultado do tap-test.

Variavel Classificagao N TTP TTN Valor de p*
Forca Muscular Grau 5 23 18(78,2%) 5(21,7%) -
Grau 4 1 0 1(100%)
G4E e G5D 1 1(100%) 0
Paresia do olhar Sim 3 2(66,6%) 1(33,3%) 1
conjugado para cima N&o 22 17(77,2) 5(22,7%)
Disartria / Disfonia Sim 3 3(100%) 0 0,554
Nao 22 16(72,7%) 6(27,2)
RTP alterado: Sim 8 6(75%) 2(25%) 1
(hiperreflexia, Nao 17 13(76,4%) 4(23,53)
hipoativos, arreflexia)
Reflexo de liberagéo Sim 5 5(100%) 0 0,289
frontal Nao 20 14(70%) 6(30%)

(N = numero de pacientes; TTP = fap-test positivo; TTN = fap-test negativo; RTP =
reflexos tendinosos profundos; G4E = grau 4 a esquerda e G5D = grau 5 a direita)

*Teste t de Student para amostra independentes (variaveis quantitativas) ou teste exato
de Fisher (variaveis qualitativas)

A hipertenséao arterial foi o antecedente patolégico mais frequente. Esteve
presente em 20 pacientes (80%), seguido de dislipidemia 11 (44%), diabetes
mellitus 10 (40%), doencgas psiquiatricas 7 (28%), ansiedade 1 e depressao 6
pacientes, hipotireoidismo 5 (20%), doengas cardiacas 3 (12%), hiperuricemia e
tabagismo 1 (4%). Em nosso estudo avaliamos a associagdo das variaveis acima
com o resultado do TT, comparando os grupos de pacientes TTP versus TTN
(tabela 10). Resultados descritivos expressos por média, + desvio padrao ou por
frequéncia percentual.

Dos 5 pacientes que apresentaram hipotireoidismo, 5 (100%) deles foram
TT positivo. Ja dos 20 pacientes que nao apresentaram hipotireoidismo, 6 (30%)
deles foram TT negativos. A presencga de hipotireoidismo foi proporcionalmente

maior no grupo de pacientes TT positivos, mas néo estatisticamente significativo.
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Nao houve relacdo significativa entre as variaveis estudadas e os grupos TT

positivos e TT negativos.

Tabela 10 — Avaliagao da associagao dos antecedentes patolégicos com o
resultado do tap-test

Variavel Classificagcdo N TTP TTN Valor de p*
Tabagismo Fumante 1 1(100%) 0 NS
Nao fumante 24 18(75%) 6(25%)
Hipertensao arterial Sim 20 15(75%) 5(25%) NS
sistémica N&o 5 4(80%) 1(20%)
Diabetes mellitus Sim 10 8(80%) 2(20%) NS
N&o 15 11(73,3%) 4(26,6%)
Dislipidemia Sim 11 8(72,7%) 3(27,3%) NS
Nzo 14 11(78,57%) 3(21,4%)
Doencga Cardiaca Sim 3 3(100%) 0 0,554
Néo 22 16(72,7%) 6(27,2%)
Hipotireoidismo Sim 5 5(100%) 0 0,289
Néo 20 14(70%) 6(30%)
Doenga psiquiatrica Sim 7 4(57,1%) 3(42,8%) 0,298
Nao 18 15(83,3%) 3(16,6%)
(N = numero de pacientes; TTP = tap-test positivo; TTN = tap-test negativo; NS= nao
significativo)

*Teste t de Student para amostra independentes (variaveis quantitativas) ou teste exato
de Fisher (variaveis qualitativas)

A ressonancia magnética do encéfalo foi realizada em todos os pacientes
(Anexo J). Através desse exame de imagem foi avaliada a presencga de dilatagéo
ventricular, o grau de atrofia cerebral, a presenga de alteracdo de sinal da
substancia branca, a espessura do corpo caloso, dilatagdo dos cornos temporais
e presenca de flow-void no aqueduto cerebral. O indice de Evans foi calculado,
utilizando-se a RM, para cada paciente antes do TT. Todos os pacientes tiveram
um valor maior que 0,30. A atrofia cortical leve (grau 1), segundo a escala de
atrofia cortical global, estava presente em 12 pacientes (48%) e com grau
moderado (grau 2) em 13 pacientes (52%); Dos 12 pacientes com atrofia cortical
leve os 12 (100%) foram TT positivo. Por outro lado, dos 13 pacientes com atrofia

moderada, 7 (53,8%) foram TT positivo. A presenga de atrofia cortical leve foi
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significativamente preditiva em demonstrar melhora ao TT. Valor de p: 0,015
(teste exato de Fisher, p<0,05).

As lesdes da substancia branca em grau leve a moderado (1 e 2 da
classificacdo de Fazekas) estavam presentes em 14 (56%) pacientes e, em grau
moderado a severo (2 e 3), em 11 (44%). Com relagdo ao grau de lesédo de
substancia branca avaliado pela escala de Fazekas, nao foi possivel atribuir se a
presengca de extensa area hiperintensa na substancia branca apresenta algum
efeito sobre o resultado do TT.

A técnica de avaliagao de flow-void foi aplicada em 13 pacientes, dos quais
10 (77%) apresentaram artefato de fluxo no aqueduto do quarto ventriculo,
compativel com aumento da velocidade de fluxo do LCR nesta estrutura (tabela
11). Resultados descritivos expressos por média, + desvio padrdo ou por

frequéncia percentual.

Tabela 11 — Avaliagdo da associagao dos achados na ressonéancia magnética do
encéfalo com o resultado do fap-test

Variavel Classificagcado N TTP TTN Valor de p*
Atrofia cortical 2 13 7(53,8%) 6(46,1%) 0,015
EACG 1 12 12(100%) 0
Alargamento dos Sim 24 18(75%) 6(25%) NS
cornos temporais Nao 1 1(100%) 0
Estiramento do corpo Sim 21 16(76,1%) 5(23,8%) NS
caloso Nao 4 3(75%) 1(25%)
Flow void Sim 10 6(60%) 4(40%) 0,496
Nao 3 3(100%) 0
Fazekas 1 5 4(80%) 1(20%) -
2 8 7(87,5%) 1(12,5%)
3 5 3(60%) 2(40%)
1\2 1 1(100%) 0
2\3 6 4(66,6%) 2(33,4)

(N = numero de pacientes; TTP = tap-test positivo; TTN = tap-test negativo; EACG =
escala de atrofia cortical global; NS= nao significativo)

*Teste t de Student para amostra independentes (variaveis quantitativas).
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4.2 CARACTERISTICAS DA MARCHA

Das 15 variaveis da marcha estudadas (velocidade, base de sustentacao,
marcha em “bloco”, comprimento dos passos, altura dos passos, inclinacao lateral
do tronco, retropulsdo, festinagdo, hesitagdo, giro em “bloco”, desequilibrio,
congelamento, cadéncia, flexdo anterior do tronco e flexao lateral dos pés),
encontramos alteragdes em 14 delas, sendo que a marcha festinante nao foi
observada em nenhum paciente (tabela 9). As caracteristicas da marcha mais
frequentemente alteradas foram a velocidade em 24 (96%) pacientes, seguida da
cadéncia 20 (80%), giro em “bloco”, altura e comprimento dos passos 19 (76%).
De outro lado, as caracteristicas da marcha que menos estiveram comprometidas

foram retropulsao 3 (12%) e congelamento 1 (4%). (Figura 17).

® Pacientes (n = 25)

Congelamento
Retropulsao

Marcha hesitante

Flexao anterior do tronco
Flexao lateral do pés
Inclinagéo lateral do tronco
Desequilibrio

Base alargada

Marcha em "bloco"
Comprimento dos passos diminuido
Giro em "bloco”

Altura dos passos diminuida
Cadéncia diminuida

Velocidade diminuida

Figura 17 — Alteragdes encontradas na marcha e na postura dos pacientes com
HPNI, representadas em ordem crescente

Fonte: Tabela 12
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Dos 14 parametros alterados da marcha, os que sofreram influéncia com o
TT em ordem de maior resposta foram: velocidade, cadéncia, comprimento dos
passos, giro em bloco e altura dos passos, apresentando melhora
estatisticamente significativa (p<0,05). O componente da marcha em “bloco”
apresentou melhora, porém, com uma significancia estatistica demonstrando
somente uma tendéncia (p = 0,062). Nao houve mudancas significativas na base
alargada, desequilibrio, inclinagao lateral do tronco, flexdo anterior do tronco,
marcha hesitante, retropulsdo e congelamento. Trés pacientes (12%)
apresentaram retropulsao, porém, nenhum deles demonstrou melhora com o tap-
test. Em um paciente, a velocidade da marcha estava normal, e apds o TT houve
piora discreta. Em outro paciente, a base de sustentacédo era normal e apés o TT

houve aumento da base. (tabela 12 e figura 18).

Tabela 12 - Avaliacado da resposta das caracteristicas da marchacomo TT

Antes do TT: Sem alteragdo | Com alteracdo |Com alteragdo |Sem alteragdo
Depois do TT: Sem alteragdo | Com alteragdo |Sem alteragdo | Com alteragao

Valor de p*
Caracteristica da marcha | Freq % Freq % Freq % Freq % (antes x

depois)
Velocidade 5 20 19 76 1 4 <0,001
Base alagada 14 56 8 32 2 8 1 4 0,500
Marcha em bloco 11 44 9 36 5 20 0,062
gms;‘ggnto dospassos | o x |7 28 12 48 <0,001
Altura passos diminuida 6 24 10 40 9 36 0,004
Inclinagdo lateral tronco 19 76 5 20 1 4 1
Retropulsdo 22 88 3 12 -
Festinacdao 25 100 -
Hesitante 21 84 2 8 2 8 0,5
Giro em bloco 6 24 8 32 11 44 0,001
Desequilibrio 17 68 6 24 2 8 0,5
Congelamento 24 96 1 4 1
Cadéncia 5 20 8 32 12 48 <0,001
Flexdo anterior do tronco | 20 80 4 16 1 4 1
Flexdo lateral dos pés 19 76 5 20 1 4 1

(TT= tap-test; Freq = frequéncia)

*Teste binomial, p<0,05
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B POs-TT M Pré-TT

Retropulsdo

Congelamento

Inclincagdo lateral do tronco
Flexdo anterior do tronco
Flexdo lateral do pés
Inclinagdo lateral do tronco
Marcha hesitante

Desequilibrio

Base alargada

Marcha em "bloco"

Altura dos passos diminuida

Giro em "bloco"

Comprimento dos passos diminuido

Cadéncia diminuida

Velocidade diminuida

Figura 18 - Avaliacédo da resposta das caracteristicas da marcha com o TT.

(NS = nao significativo; TE = tendéncia estatistica; S = significativo) Fonte: tabela 12

A média de tempo gasto (em segundos) para percorrer um trajeto de 20
metros foi de 45,3 segundos na avaliagdo da marcha no periodo pré TT e de 35,2
segundos no periodo poés TT. Houve uma melhora do tempo da marcha em
aproximadamente 10 segundos (28,7%) com a realizagédo do TT (tabela 13).

Tabela 13 — Avaliagao da melhora do tempo da marcha com o tap-test

N Média Mediana Minimo Maximo Desvio padrao
Tempo (pré-TT 20m) 25 45,3 36,0 14,0 156,0 32,3
Tempo (Pos-TT 20m) 25 35,2 32,0 14,0 92,0 18,9

(N= numero de pacientes; pré-TT= pré tat-test; pds-TT= p0Os tap-test)
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Para avaliar o efeito do TT sobre o numero de itens com alteragdo na
avaliacdo da marcha, testou-se a hipdétese nula de que o numero de itens com
alteracado na avaliagao antes do TT é igual ao numero de itens com alteragao na
avaliacdo depois do TT, versus a hipotese alternativa de que os numeros de itens
com alteragcdo sado diferentes. Na tabela 14 e figura 19 s&o apresentados os
numeros de pacientes de acordo com o numero de itens da avaliagdo de marcha
em que houve alteracdo, antes e depois do TT. Também sao apresentadas as
medianas, valores minimos e valores maximos do numero de itens com

alteracgao.

Tabela 14 - Numeros de pacientes de acordo com o numero de itens da
avaliagdo de marcha em que houve alteracdo, antes e depois do
TT

Ndmero de pacientes
Nuamero de itens com alteragao

Antesdo TT Depoisdo TT

0 5
1 1 3
2 1 2
3 2 4
4 4 2
5 3
6 3 3
7 5 2
8 4 1
9 2
10 2
11 1
Total 25 25
Mediana 7 3
Minimo-maximo 1-11 0-8

(TT= tap-test)
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O resultado do teste estatistico indicou a rejeicdo da hipdtese nula
(p<0,001). Sendo assim, pode-se afirmar que existe diferenga significativa entre o
numero de itens com alteracdo antes e o numero de itens com alteragao depois
do TT. A realizagdo do TT diminui significativamente o numero de itens da

avaliacdo de marcha que apresentam alteracao.

W POs -TT

WmPré-TT

Numero de Pacientes
O P, N W d» U1 OO N
1

o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11
Nimero de Itens Alterados

Figura 19 — Numero de pacientes de acordo com o numero de itens da avaliagcéo
da marcha em que houve alteracdes, antes e depois do tap-test

Fonte: Tabela 11

Na tabela 15, sdo apresentadas as frequéncias e percentuais de casos de
acordo com o numero de itens em que se observou melhora, ou seja, itens com
alteragcao na avaliagao antes do TT que, na avaliagdo apds o TT, apresentaram

melhora.

Tabela 15 — Frequéncias e percentuais de pacientes de acordo com o numero de
itens que apresentaram melhora apos o tap-test

Numero de itens com melhora apés o TT Frequéncia  Percentual

0 2 8
1 4 16
2 5 20
3 2 8
4 6 24
5 3 12
6 2 8
7 1 4
Total 25 100

Legenda: TT= tap-test
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Para cada um dos itens da avaliacdo da marcha antes do TT, testou-se a

hipétese nula de que a probabilidade de resultado TT negativo no TT é igual para

pacientes com alteracdo e para pacientes sem alteragdo no item, versus a

hipétese alternativa de probabilidades diferentes. O resultado obtido da analise

dos itens da marcha antes do TT nao foi estatisticamente significativo (Tabela

16).

Tabela 16 — Avaliagado de cada item da marcha antes do tap-test comparando o
grupo do tap-test positivo versus tap-test negativo

) B TTP (n=19) TTN (n=6)
Item avaliado Alteracdo N Valor de p
Freq Percentual Freq Percentual

Base alargada Nao 14 12 85,7 2 14,3

Sim 11 7 63,6 4 36,4 0,350
Marcha em bloco Nao 11 7 63,6 4 36,4

Sim 14 12 85,7 2 14,3 0,350
Comprimento dos passos Nao 6 4 66,7 2 33,3
Diminuido Sim 19 15 78,9 4 21,1 0,606
Altura dos passos Nao 6 4 66,7 2 33,3
Diminuido Sim 19 15 78,9 4 21,1 0,606
Inclinacdo lateral tronco  N&ao 19 15 78,9 4 21,1

Sim 6 4 66,7 2 33,3 0,606
Retropulsdo Nao 22 17 77,3 5 22,7

Sim 3 2 66,7 1 33,3 NS
Festinagao Nao 25 19 100,0 6 100,0

Sim 0 0 0 0 0 -
Hesitante N&o 21 17 80,9 4 19,1

Sim 4 2 50,0 2 50,0 0,234
Giro em bloco Nao 6 5 83,3 1 16,7

Sim 19 14 73,7 5 26,3 NS
Desequilibrio Nao 17 14 82,3 3 17,7

Sim 8 5 62,5 3 37,5 0,344
Congelamento Nao 24 18 75,0 6 25,0

Sim 1 1 100 0 0 NS
Cadéncia Nao 5 4 80,0 1 20,0

Sim 20 15 75,0 5 25,0 NS
Flexdo anterior do Nao 20 14 70,0 6 30,0
Tronco Sim 5 5 100 0 0 0,289
Flexdo lateral Néao 19 14 73,7 5 26,3
dos pés Sim 6 5 83,3 1 16,7 NS
Velocidade Nao 1 0 0 1 100

Sim 24 19 79,2 5 20,8 0,240

(N = numero de pacientes; TTP = tap-test positivo; TTN = tap-test negativo Freq =
frequéncia, NS= nao significativo)
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Testou-se a hipdtese nula de que o numero de itens com alteragdo antes
do TT para pacientes com resultado TT positivo € igual ao numero de itens com
alteragdo antes do TT para pacientes com resultado TT negativo, versus a
hipétese alternativa de numeros de itens com alteragao diferentes. Na tabela 17
sdo apresentadas estatisticas descritivas do numero de itens com alteragdo na
avaliacdo antes do TT para pacientes com resultado TT positivo e para pacientes

com resultado TT negativo.

Tabela 17 - Avaliacdo do numero de itens com alteracado na avaliacdo da marcha
antes do tap-test

ResultadoTT N Média Mediana Minimo Méaximo Desvio padrao Va'g,[ de
TP 19 64 7 1 11 2,7
TTN 6 63 6,5 3 10 2,6 0,926

(TT= tap-test; N= numero de pacientes; TTP= tap-test positivo; TTN= tap-test
negativo)

* Teste ndo-paramétrico de Mann-Whitney, p<0,05

Apenas 1 paciente (4%) apresentou cefaleia apds puncgéo lombar, como
complicagdo do procedimento do fap-test, com recuperagcao espontanea em trés

dias.
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5 DISCUSSAO

A hidrocefalia de pressao normal idiopatica acometeu em nosso estudo
pacientes principalmente da sétima década de vida, média de 76,2 anos (desvio
padrdao=5,8), dados semelhantes com os da literatura*” *°. A triade completa
estava presente em 88% dos nossos pacientes. No estudo de Hashimoto et al,,
2010, a triade completa estava presente em 51% dos pacientes e no estudo de
Bech-Azeddine et al., 2007, em 64%°'. A taxa de apraxia da marcha e de
comprometimento cognitivo e/ou deméncia foi de 100% e a taxa de incontinéncia
urinaria de 88% em nossa pesquisa. Estamos de acordo com a literatura médica
que a marcha foi o sintoma mais frequentemente encontrado nos pacientes com
HPN, seguido das alteragbes cognitivas e incontinéncia urinaria (Tabela 14).
Utilizando-se os critérios diagnosticos para sindrome demencial do DSM IV,
assim como o MEEM, adaptado por (Brucki et al., 2003) para a populagao

1% " ancontramos deméncia em 19

brasileira de acordo com o grau de instrugao
dos 25 pacientes avaliados. Apds a avaliagdo neuropsicologica, os 6 pacientes
que nao preenchiam critérios para deméncia apresentaram prejuizo significativo
das fungdes cognitivas, compativel com deméncia do tipo subcortical. Da mesma
forma que outros autores, o MEEM, em nosso estudo, n&o foi um bom teste de
rastreio para identificar alteragées cognitivas nos pacientes com deméncia leve
do tipo subcortical, como a HPN®Z.

Varios autores tém descrito procedimentos para estabelecer um
diagndstico provavel de HPNI (tabela 18). No entanto, ndo existe, até o momento,
um método capaz de estabelecer um diagnostico definitivo, devido a
complexidade e a multiplicidade de fatores que podem influenciar este quadro

clinico.

Tabela 18 - Testes diagnoésticos e prognésticos na HPN

Autor/Ano Idade Sexo Etiologia Presenca Resultados/Conclusbdes
Pais média da Triade

Wikkelso 63 anos M=13 HPNS=21 Ma=89% O estudo conclui que o TT

1986®) Var=40-80 F=14 HPNI=6  Me=92,5% pode predizer a resposta

Suécia Mi= 81% cirurgica em pacientes com

HPN e, além disso, prever o
grau de melhora clinica
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Bradley 73 anos M=12  Etiologia Ma=100% A presenca de flow-void foi
1991119 F=8 Mista=20 Me=100%  considerada um bom indicador
E.UA NE Mi=85% de sucesso ao procedimento
cirdrgico em pacientes com
HPN
Damasceno 66,5 anos M=12 HPNI=12 Ma=100% O estudo demonstrou que o TT
19979 DP=9,6 F=6  HPNS=6 Me=55,5% em pacientes com HPN permite
Brasil Mi=83,3 predizer a resposta ao
tratamento cirurgico
Kahlon 74 anos M=29 HPN=68 Ma=91% Estudo comparando o TT com
2002®" Var=38-84 F=39  Mistos Me=76% o teste de infusdo. O TT
Suécia Mi=60% demonstrou que o tratamento
cirargico pode ser indicado
somente se baseando no
resultado do TT, quando este
for (+). Quando o TT for (-), ele
deve ser completado com o
teste de infusdo, devido a
proporgao elevada de
pacientes com falsos (-) com o
TT
Hertel 69,2 anos M=15 HPNI=29 Ma=100% Estudo prospectivo avaliando
2002 Var=39-82 F=12 Me=84%  de forma combinada o TT com
Alemanha Mi=69% a RMp ou SPECT. O estudo
concluiu que a RMp ou SPECT
sao superiores ao TT
isoladamente
Ishii 76 anos M=18 HPNI=34 Ma=100% O estudo demonstrou que o
20084 DP+5,3 F=16 Me=79,4% angulo do CC < que 90 graus é
Japéo Mi=61,7% um importante método
diagndstico para HPNI
Hashimoto 74,5 anos M=58 HPNI=100 Ma=91% Estudo prospectivo
2010 DP+5,1 F=42 Me=80% multicéntrico demonstrou que a
Japéo Mi=60% dilatacdo ventricular associada
ao alargamento do sulco
lateral, estreitamento da
convexidade superior e do
espago subaracnoideo dao
suporte ao diagnéstico de HPNI
Autor 2011 76 anos M=10 HPNI=25 Ma=100% O estudo demonstrou melhora
Brasil DP+5,8 F15 Me=100% nos parametros (velocidade,
Mi=88% cadéncia, comprimento dos

passos, giro em bloco e altura
dos passos) da marcha com o
TT.

(F = feminino; M

masculino; Ma

apraxia de marcha; Me = deméncia; Mi
incontinéncia urinaria; NE = ndo especificado; Var = variagao; DP = desvio padréo; CC
corpo caloso; TT = tap-test; RMp = ressonancia magnética com perfusdo; SPECT

tomografia computadorizada com emissao de féton Unico; (+) = positivo; (-) = negativo;
DVP = derivacao ventriculo-peritoneal)
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Por nao existir um consenso na literatura médica que estabelegca o que é
um TT positivo ou negativo, utilizamos a nossa propria graduagao. Wikkelsga et al.
(1982)"® consideraram como positivo o resultado do TT quando a melhora da
velocidade da marcha era superior a 5%. Por outro lado, Bugalho e Guimaraes
(2006)°°, consideraram como positivo o resultado do TT quando a melhora era
superior a 20%. Nos consideramos o TT positivo quando existia uma melhora da
velocidade da marcha superior a 9% apés o TT, ou quando a melhora da
velocidade era de 5 a 9% e existia a melhora de dois ou mais parametros da
marcha.

A presenca de sinais de liberagdo frontal em nosso estudo foi menos
frequente quando comparado com o estudo de Damasceno et al., 1997° e
Wikkelsg et al., 1986°. Dos 25 pacientes avaliados, 3 pacientes apresentaram
reflexos palmomentual e de preensdo e somente um paciente apresentou reflexo
glabelar. O sinal patoldgico de Babinski foi encontrado somente em 1 paciente.
Uma possivel explicacdo para a menor prevaléncia de sinais de liberagao frontal
em nossos pacientes, quando comparado com os resultados da literatura médica,
se deve ao fato daqueles se referirem a quadros demenciais em fases mais
avancgadas. Por exemplo, no estudo de Damasceno® o MEEM teve como valores
meédios 11,5 pontos (DP= 4,3). Neste trabalho foi de 22,3 (DP= 5,2). Além disso,
a etiologia da HPN do trabalho de Damasceno et al., 1997 foi mista, ou seja, ndo
foi realizada a distingdo de causas de HPN secundarias e idiopaticas. No estudo
de Wikkelsg et al., 1986, ndo foi mencionado o MEEM, porém a etiologia da HPN
era mista, o que pode explicar a maior incidéncia de sinais de liberagao frontal,
como devida a presenga de comorbidades.

Trés pacientes apresentaram paresia do olhar conjugado para cima. Esse
achado clinico, embora descrito como achado classico da paralisia supranuclear
progressiva (PSP), nao foi relatado em pacientes com HPN. Este sinal € um
elemento importante para suspeitar do diagndstico de PSP¥. No entanto, tal
achado n&o é patognomdnico da PSP. Na presenga de paresia do olhar
conjugado vertical o diagnéstico clinico de HPN torna-se dificil, j@ que as
alteragdes cognitivas e da marcha s3o semelhantes a PSP®. A postura
encontrada na PSP é do tipo retrocolo (inclinagdo da cabeca para tras, em
diregdo a coluna vertebral) e da HPN é do tipo anterocolo (o queixo é puxado

para baixo, em dire¢&do ao peito).
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No estudo de Krauss et al. (1996) a hipertensao arterial estava presente
em 83% dos pacientes e a diabetes mellitus em 49%2 Nesta pesquisa,
encontramos hipertensao arterial em 80% dos pacientes e a diabetes mellitus em
40% dos pacientes, portanto, incidéncias semelhantes. J& a presencga de outros
fatores de risco para doengas cerebrovasculares como o tabagismo, doengas
cardiacas e dislipidemia foram mais prevalentes do que em nosso estudo® Nos
excluimos os pacientes com antecedentes de AVC e AIT, diferentemente do
estudo de Krauss et al., 1996, o que pode diminuir, de forma indireta, a presenca
de fatores de risco para doencgas cerebrovasculares desta pesquisa.

A auséncia de atrofia significativa (moderada) na RM do encéfalo foi a
variavel de neuroimagem que mais se correlacionou com a resposta ao TT. A
presenga de atrofia cortical leve (grau 1) nos pacientes com HPNI foi um
importante indicador de melhora da marcha apés a PL, quando comparada com
pacientes com atrofia moderada (grau 2), segundo a classificacdo da escala de
atrofia cortical global76. Estes achados sugerem que a presenca de atrofia cortical
possa sugerir patologia associada a HPNI, como doenga degenerativa do tipo
Alzheimer. A presenca de atrofia cerebral em grau moderado foi importante para
demonstrar a auséncia de resposta ao TT, mesmo quando presente outras
caracteristicas de neuroimagem tipicas da HPNI, como alargamento do corno
temporal nao atribuido a atrofia do hipocampo, presenca de estiramento do corpo
caloso e indice Evans maior que 0,3. O estudo de Hashimoto et. al.*® demonstrou
que a presenca de dilatagdo ventricular com alargamento do sulco lateral,
associado ao estreitamento da convexidade superior e do espaco subaracnoideo
da superficie medial, ndo deve ser interpretado como atrofia cerebral.

A presenca de flow-void foi descrita como um fator preditivo para resposta
ao procedimento cirtrgico'®, porém, nesta pesquisa, a presenca de flow-void n3o
foi util para prever melhora da marcha em resposta a retirada do LCR.

As alteragdes da marcha presente em mais de 75% dos pacientes com
HPNI podem ser, também reunidas numa triade: marcha hipocinética (altura dos
passos e comprimento dos passos diminuido), cadéncia diminuida e giro em
bloco. A marcha em bloco, base alargada, e desequilibrio correspondem,
respectivamente, a 56%, 40% e 32%, enquanto que menos de 20% dos
pacientes com HPN apresentaram flexdo anterior do tronco, marcha hesitante,

retropulsdo e congelamento. Somente 1 (5%) paciente apresentou congelamento
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e nenhum paciente teve marcha festinante. As alteragbes da marcha encontrada
sugerem um comprometimento de sistemas que envolvem tanto regides
subcorticais (giro em “bloco” e altura dos passos diminuida), como regides
frontais (marcha em “bloco”, base alargada, alteracdo do equilibrio e cadéncia),
conforme a classificagdo de Jankovic?. Estes achados refletem que os pacientes,
portadores de HPNI, apresentam um envolvimento de estruturas anatdbmicas
frontais e subcorticais.

A velocidade da marcha foi a caracteristica que mais respondeu a retirada
de LCR, representando uma melhora do tempo em 27,8%. Esta caracteristica
observada foi superior ao estudo de Stolze et al., 200055, que descreve uma
melhora de 20%. Outros estudos também apontam a velocidade da marcha como
sendo a mais sensivel a resposta ao TT>>%°.

As variaveis da marcha que foram responsivas ao TT foram: velocidade,
cadéncia, comprimento dos passos, giro em bloco e altura dos passos. A marcha
em “bloco” estava alterada em 16 pacientes, e foi obtida melhora como TT em 5
(20%) pacientes, o que demonstrou, estatisticamente, uma tendéncia de melhora.
O padrao em bloco observado se deve a um provavel mecanismo compensatorio
para diminuir a falta de equilibrio durante a marcha. Desta forma, a diminuicdo do
movimento do balango lateral do tronco serve para evitar o deslocamento do
centro da gravidade e, manter uma marcha mais segura, conservando o
equill’brio1°7. Diferentemente, a cadéncia da marcha em nosso estudo apresentou
mudangas de forma significativa, o que nao foi encontrado no estudo de Stolze
et. al.,*®. Podemos dizer que a melhora observada apés o TT, como a velocidade
da marcha (aumento do comprimento dos passos e da altura dos passos) e do
giro em “bloco”, sugere que houve melhora principalmente de estruturas
anatbmicas relacionadas com regides subcorticais. Estes achados colaboram
com a hipotese de que os circuitos subcorticais estejam envolvidos de forma
secundaria na HPNI e, ainda, o comprometimento destas estruturas pode ser
reversivel com a drenagem de LCR. Este conceito da suporte ao estudo realizado
por Mocco et. al.,45. As demais variaveis da marcha ndo demonstraram melhora
estatisticamente significativa com o efeito do TT. Segundo alguns autores, o
desequilibrio foi uma caracteristica que ndo teve melhora com o TT*® *°. Da

mesma forma, a melhora do equilibrio ndo foi observada nesta pesquisa. No
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estudo de Ravdin et al. (2008), o balango do tronco (marcha em bloco)
apresentou uma tendéncia de melhora®, assim como observado neste estudo.

Neste estudo encontramos a presenca da flexao lateral dos pés em 6
pacientes (24 %) e a base alargada em 10 pacientes (40%), raramente estas
alteracdes da marcha sao encontradas na doenca de Parkinson idiopatica. Estes
achados podem ser um indicador no diagnéstico diferencial com a HPNI®.

O numero de itens da marcha alterados antes do TT diminuiu
significativamente com a realizagcdo do TT. Assim, a retirada de LCR demonstrou
ser eficaz na melhora dos parametros da marcha avaliados.

Outro estudo prospectivo em nosso centro com um acompanhamento mais
longo dos pacientes esta sendo realizado para avaliar se as caracteristicas da
marcha que apresentaram melhoras com o TT persistem apds a derivacao
cirurgica. Também se pretende avaliar se as caracteristicas da marcha que nao
apresentaram melhora com o TT possam vir a melhorar de forma tardia com o
tratamento cirurgico.

Uma possivel limitacdo desta pesquisa deve-se ao fato de que nao foi
utilizada uma analise quantitativa para avaliar algumas variaveis da marcha, tais
como a base de sustentacdo, angulo do pé, comprimento e altura dos passos;
porém esses parametros ndo apresentaram diferengas significativas com os

46, 55 A analise

achados da literatura que aplicaram analise quantitativa
quantitativa da marcha, com referenciais infravermelhos, requer equipamento de
alto custo e um local especifico para avaliagao (laboratério de marcha).

A analise semi-quantitativa foi suficiente para identificar as caracteristicas
da marcha e as mudangas ocorridas com a retirada do LCR, com um custo
acessivel. No entanto, é fundamental a presenca de um médico experiente para
poder reconhecer mudancgas sutis que possam ocorrer na HPNI.

Fica evidente a necessidade atual da realizacdo de mais estudos para
avaliar as mudangas da marcha com o TT utilizando critérios diagnosticos mais
elaborados, como o do consenso Americano-Europeu'® ou os critérios do
consenso japonészo. Outra necessidade encontrada nesta pesquisa foi definir um
padréao de marcha na populagao brasileira baseando-se na idade, sexo, peso e
altura. Desta forma sera possivel determinar um padrao “normal” para a marcha

do idoso em nossa populacéo.
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A taxa de complicagdo do TT foi baixa e sem gravidade em nossa série.
Somente 1 (4%) paciente apresentou cefaleia apdés a pungédo lombar. Valor

semelhante também foi observada no estudo de Malm et al., 1995 com 5 %80,
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6 CONCLUSOES

1. Este estudo demonstrou que a velocidade da marcha foi o parametro que
mais apresentou melhora com o TT, seguido da cadéncia, comprimento dos

passos, giro em bloco e altura dos passos.

2. A presenca de atrofia cerebral cortical leve, diagnosticada em exame de
ressonancia magnética do encéfalo demonstrou ser um importante parametro

de melhora das caracteristicas da marcha com o tap-test.
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8 GLOSSARIO

Turnover — Numero de troca do liquido cefalorraquidiano em 24 horas.
Rigidez paratbnica - Hipertonia discreta de predominio apendicular, na qual se nota
uma oposicao a movimentagao passiva como se o doente estivesse voluntariamente

contraindo a musculatura, mas sem que se observe o sinal da roda denteada.
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Anexo A - Classificagdo da HPNI segundo os critérios diagnésticos do consenso
Americano-Europeu (Relkin et al., 2005): categorias provavel, possivel e

improvavel

Diagnéstico "Provavel”

Os sintomas relatados devem ser corroborados por um familiar que informe a condigao

pregressa e atual do paciente, devendo incluir: a) inicio insidioso (versus agudo); b) origem

apos quarenta anos de idade; c) duragdo minima de pelo menos trés a seis meses; d)

nenhuma evidéncia na histéria pregressa de hidrocefalia secundaria; €) progressdo ao

longo do tempo; f) nenhuma outra condigdo médica, neuroldgica ou psiquiatrica que seja
suficiente para explicar os sintomas apresentados.

Um estudo de imagem do cérebro (TC ou RM) realizado apés o inicio do sintoma deve

demonstrar evidencia de: a) aumento ventricular ndo atribuivel totalmente a atrofia cerebral

ou aumento congénito (indice de Evans > 0,3 ou medida equivalente); b) nenhuma
obstrugdo macroscoépica ao fluxo de LCR; c¢) pelo menos uma das seguintes caracteristicas
de suporte: 1) aumento dos cornos temporais dos ventriculos laterais ndo atribuiveis
totalmente a atrofia do hipocampo; 2) angulo do corpo caloso de quarenta graus ou mais;

3) alteracao de sinal periventriculares na TC e RM nao atribuiveis as mudancgas isquémicas

microvasculares ou desmielinizantes; 4) presenca de flow-void no aqueduto ou no quarto

ventriculo na RM.

Pelas definicdes classicas os achados de disturbio da marcha / equilibrio devem estar

presentes, somado a pelo menos uma area de declinio cognitivo, sintomas urinarios ou

ambos.

e Com relagdo a marcha / equilibrio devem estar presentes pelo menos duas das
seguintes condigdes e ndo ser atribuiveis a outras condi¢bes: a) altura do passo
diminuida, b) comprimento do passo diminuido; c¢) diminuigdo da cadéncia; d) balango
do tronco aumentado durante a marcha; e) base alargada; f) dedos dos pés virados
para fora durante a marcha, g) retropulsdo (espontanea ou provocada h) giro em bloco
(giro requerendo trés ou mais passos para 180 graus); i) desequilibrio evidenciado por
duas ou mais corregdes em 8 passos em marcha em tandem.

e Com relagdo a cognicao, deve haver declinio documentado (adequado a idade e
escolaridade) e ou diminuigdo no desempenho em um instrumento de rastreio cognitivo
tal como (MEEM), ou evidéncia de pelo menos duas das seguintes condi¢gdes que nao
sdo totalmente atribuidas a outras condig¢des: a) lentificagdo psicomotora (aumento da
laténcia a resposta); b) diminuigdo da velocidade motora fina; ¢) diminuigdo da acuracia

motora fina; d) dificuldade na atengdo dividida ou de manutengdo; e) declinio na
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memoria para fatos recentes; f) disfungdo executiva, g) mudanga de comportamento ou
de personalidade.

e Para documentar sintomas no dominio da continéncia urinaria quaisquer uns dos
seguintes sintomas devem estar presentes: a) incontinéncia urinaria episodica e
persistente ndo atribuivel a desordens neurolégicas primarias b) incontinéncia urinaria
persistente e c¢) incontinéncia urinaria e fecal. Ou ainda dois dos seguintes sintomas
devem estar presentes: a) urgéncia urinaria definida como frequiente percepgéo de uma
necessidade premente de urinar; b) freqUéncia urinaria definida como maior que 6
episédios num periodo médio de 12 horas, apesar da ingestdo normal de liquidos; c)
nocturia definida como necessidade de urinar mais de duas vezes em uma noite
normal.

IV- Pressdao de abertura do LCR entre 5 a 18 mmHg (ou 70-245 mmH20) conforme

determinado por uma pungéo lombar ou procedimento comparavel.

Diagnéstico “Possivel”

I — Na histéria clinica pode ser relatada: a) apresentagdo clinica inicial subaguda ou
indeterminada; b) inicio em qualquer idade apds a infancia; c) pode ter menos de trés meses
ou duragdo indeterminada; d) podem decorrer eventos na histéria pregressa, tais como:
traumatismo craniano leve histéria remota de hemorragia intracerebral ou meningite na infancia
ou adolescéncia ou outras condi¢gdes que no julgamento do clinico ndo sédo provaveis de ser
relacionado com a causa; e) coexistir com outros distarbios neurolégicos, psiquiatricos ou
médicos gerais, mas no julgamento do clinico ndo ser inteiramente atribuiveis a estas
condigdes; f) ndo ser progressivo ou ndo claramente progressivo.

Il — Aumento ventricular consistente com hidrocefalia, mas associado com qualquer dos
seguintes: a) evidéncia de atrofia cerebral de grau suficiente para explicar potencialmente o
tamanho ventricular; b) lesées estruturais que podem influenciar o tamanho ventricular.

[l — Sintomas de: a) incontinéncia e/ou declinio cognitivo na auséncia de uma alteragéo da
marcha ou desequilibrio ou b) distdrbio da marcha ou deméncia isolada.

IV — Medida da pressao de abertura ndo disponivel ou pressao fora da variagao requerida para

HPNI provavel

Diagnéstico “Improvavel”

1-  Nenhuma evidéncia de ventriculomegalia
2- Sinais de aumento da pressao intracraniana tais como: papiledema
3- Nenhum componente da triade clinica da HPNI esta presente

4- Sintomas explicados por outras causas (estenose de canal)
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em Seres Humanos do INC a solicitagdo do Dr. Ricardo Krause Martinez de
Souza de que o seu projeto de pesquisa tivesse o seu titulo modificado uma
vez que a analise dos dados obtidos para sua dissertacao sera parcial.

Por concordancia de todos os presentes, foi aceita a demanda do Dr. Ricardo
Krause Martinez de Souza € de que o titulo mude de “Hidrocefalia de
Pressdo Normal Idiopatica- Avaliagéo e Manejo Pré, Peri e Pés-
Operatério” para “Avaliacdo do Efeito do Tap-test sobre a Marcha em
Pacientes com Hidrocefalia de Pressdo normal Idiopatica”, nome pelo qual
o projeto, ja aprovado, fica doravante registrado neste Comité.

O Comité considera que a mudanga nos objetivos do estudo, a qual consistira
da analise parcial dos resultados nao fere a Resolugdo 196/96, e que os
pacientes ndo necessitam ser comunicados dessa mudanga, tampouco que
tenha que ser redigido e assinado novo termo de consentimento livre e
esclarecido, uma vez que o atual contempla todos os aspectos éticos
envolvidos.

Curitiba, 11 de agosto de 2011.

L

Dr. Pedro André Kowacs
Coordenador “/
Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos
Instituto\;le Neurologia de Curitiba
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Anexo C - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

1. Do convite

Vocé foi convidado a fazer parte de um estudo denominado “Avaliagao do efeito
do tap-test sobre a marcha em pacientes com hidrocefalia de pressao normal
idiopatica”. Antes que vocé participe deste estudo, é importante que vocé entenda o
porqué desse trabalho estar sendo realizado e o que isso ira envolver.

A instituicdo que organiza o estudo é o Instituto de Neurologia de Curitiba,
localizado na Rua Jeremias Maciel Perreto, 300, Campo Comprido - Curitiba,

Parana.

2. Qual é a finalidade do estudo?

Vocé apresentou um quadro com sintomas progressivos de dificuldade para
andar (disturbio da marcha), declinio cognitivo e incontinéncia e/ou urgéncia urinaria.
Além disso, vocé possui dilatacdo ventricular cerebral demonstrada no exame de
imagem (ressonancia magnética de cranio ou tomografia computadorizada de
cranio), com uma pressao no liquido espinhal (liquido cefalorraquideo) retirado por
puncao lombar (espago subaracnoideo) normal.

Este conjunto de sintomas e achados em exames complementares é
considerado hidrocefalia de pressdo normal. A sua origem pode ser: a) secundaria,
quando ha alguma obstrugao em determinado local no encéfalo, por onde percorre o
liquido cefalorraquideo (liquido que nutre e amortece o cérebro), ou b) sem causa
conhecida (idiopatica).

Sera com este ultimo grupo de pacientes (de causa idiopatica), com o qual
realizaremos o presente trabalho.

Por se tratar a hidrocefalia de pressdao normal uma enfermidade passivel de
tratamento na maior parte dos casos, surge o especial interesse em investigar as
caracteristicas da marcha, e assim poder diferenciar de outras doencas que podem
mimetizar a hidrocefalia de pressao normal, evitando assim um tratamento cirurgico

desnecessario.
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3. Como sera minha participagcao no estudo?

A minha participagdo neste estudo inclui o meu internamento, estimado em trés
dias. Durante o internamento realizarei exames de imagem, (tomografia de cranio
e/ou ressonancia magnética de cranio), exames de sangue para o diagndstico
diferencial de outras doencas, exame de puncdo lombar (retirada de liquido
cefalorraquideo), avaliagao neuropsicolégica e filmagem da marcha.

Fui informado, ainda, que apds a alta hospitalar, também serei acompanhado no
ambulatério de disturbio cognitivo neste instituto, por um periodo de seis meses.

Durante o tempo em que estiver participando no estudo, vocé deve estar disposto
a comparecer as visitas programadas e cooperar com seu médico, assim como com

toda a equipe.

4. Minha participacao neste estudo sera confidencial e o que acontecera
com os resultados do estudo?

A identidade do paciente sera preservada; apenas os resultados obtidos neste

estudo estardo sujeitos a divulgagcdo. Os dados deste trabalho serdo de uso

exclusivo do Instituto de Neurologia de Curitiba.

5. Quem revisou o estudo?
Este protocolo de estudo foi revisado e aprovado pelo Comité de Etica
( ), em / /

6. Contatos para informago6es adicionais
Posso obter informag¢des com o médico responsavel, Dr. Ricardo Krause Martinez

de Souza, a qualquer momento, pelo telefone (41) 3028-9549.

Eu, abaixo assinado (nome e sobrenome)

, anos, residente na
Rua/Av. )

Bairro , cidade ,

UF , telefone para contato: ,
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RG: , concordo livremente em fazer

parte deste estudo: “Avaliagao do efeito do tap-test sobre a marcha em pacientes
com hidrocefalia de pressao normal idiopatica”.

Recebi uma explanagdo completa feita pelo Dr.

, que conduziu a discussao do termo de

consentimento quanto a natureza, finalidade e duracéo do estudo.

Confirmo que li e compreendi inteiramente os termos acima expostos. A
informacdo dada a mim foi completa e clara. Tive a oportunidade de perguntar a
ele/ela e esclarecer quaisquer duvidas sobre todos os aspectos do estudo.

Recebi um original do termo de consentimento.

Compreendo que minha participacdo no estudo é voluntaria. Estou livre para me
retirar do estudo em qualquer ocasido, se assim desejar, sem dar nenhuma razéo e
sem risco de ser afetado nos meus direitos legais ou quanto ao meu tratamento.

Vale ressaltar que estou ciente de que ndao ha nenhum valor econébmico a
receber, pela participacédo do estudo.

Apo6s a devida consideragao, eu concordo em fazer parte no estudo acima e
cooperar com o médico do estudo e toda a equipe envolvida neste trabalho do

Instituto de  Neurologia de Curitba (nome completo do médico):

Nome e sobrenome do Paciente Data Assinatura do paciente

ou responsavel

Nome e sobrenome da Pessoa Data Assinatura
que apresentou e esclareceu o

termo de Consentimento



Anexo D — Protocolo 1
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Protocolo 1 — HPN: Avaliagido Pré-Operatona. Versdo: Janeiro 2007

Numero do Laudo Ethue

Instituto de Neurologia de Curitiba

Hidrocefalia de Pressio Normal:
Avaliacio Pré-Operatoria

Check List para Relatério: Diagnéstico:
Ttens Situacdo

IDENTIFICACAO

Data Internamento: / / Data da alta:

Nome do paciente:

Mcédico encaminhador / Responsaveis:

Idade (DN): ). Sexo: . Raga: . Educacio:

Religido: . Profissio: . Natural:

Endereco e dados complementares:

Termo de Consentimento Livre Esclarecimento. Data: /
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Protocolo 1 — HPN: Avaliagdo Pré-Operatoria. Versdo: Janeiro 2007

ANAMNESE DIRIGIDA
1. Enumere em ordem de inicio de apresentagio os sintomas abaixo:
() Disturbio de marcha, ( ) Declinio cognitivo. ( ) Incontinéncia e/ou urgéncia urinaria.
2. Data de inicio do distirbio da marcha / /
3. Data de inicio do declinio cognitivo /
4. Data de inicio da incontinéncia e/ou urgéncia urinaria / /

Histéria da doenca: (Inicio dos sintomas: stbito ou progressivo; Curso: insidioso,

flutuagdes)

ANAMNESE FISIOLOGICA:

Dominancia manual: Destro , Canhoto
Tabagismo: ( )Sim ( )Néo

Numero de cigarros/dia: Durag¢do/anos: .Outros:

Evidéncia de abuso de alcool: ( )Sim ( ) Nao
Tipo de bebida: , dose diaria/semanal: , Duragéo/anos:
Escolaridade: Iletrado_ , 1-4 anos___, 5-8 anos___, 9-11 anos , =>de 11 anos

Distuarbio do sono: ( )Sim( )Nao

Condic¢des de Vida (Houve mudanca de residéncia, No. de moradores e cuidadores.)

2



Protocolo 1 — HPN: Avalacédo Pré-Operatonia. Versdo: Janeiro 2007

Transtornos psiquiatricos na familia:
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e Antecedentes prévios de acometimento estrutural do SNC: AVC

neurocirurgia . meningite . Data do evento:

e TCE: ( )Leve( )Moderado ( ) Grave. Data: /
e Outros antecedentes neurolégicos:

/ /

HSA

() Sim ( )Nao

Antecedentes cerebrovasculares:
Hipertensdo. Data de inicio: /

Diabetes. Data de inicio: /

Dislipidemia. Data de inicio: /
Doengas cardiovasculares. Quais?

( )Sim( )Nao
( )Sim( )Nio
( )Sim( )Nio
( )Sim ( )Néo

Oufros antecedentes morbidos pregressos:

Medicagdes e tratamento atual. Perguntar quanto ao uso de digoxina, beta-bloqueadores e

diuréticos:

EXAME FiSICO E NEUROLOGICO

Exame fisico: Peso: . Altura: . PA:

Linguagem: ( ) afasia, ( ) disartria, Outras alteracoes:

Funcéo cortical superior ( ) agnosia, ( ) apraxia:

Pares cranianos (pupila, fundoscopia, campo visual):

e Sistema motor (mofricidade, ténus muscular, trofismo, fasciculacdes):

e Sistema exfrapiramidal




Protocolo 1 — HPN: Avaliagio Pré-Operatoria. Versdo: Janeiro 2007

e Reflexos patologicos. Babinski: . Snout: . Palmomentual: . Sucgdo:
Masseterino: . Preensio: . Hoffinann: . Outros reflexos ou sinais de
liberagdo frontal:

e Sensibilidade
Coordenacio (estatica e dinamica):
Movimentos involuntarios (fremor, discinesias distonias)

e Qutros achados:

Graduacio Reflexos Graduagio Forga Muscular

0= Arreflexia g 0= Auséneia de movimentos O

1+=Hipo 1= Movimentos musculares sem deslocamento do membro.
2= Movimento do membro, deslocando-o sobre um mesmo

2+ =Normal
3+ = Hiper plano (ex: mesa).
3= Deslocamento do membro contra a forca da
4+ = Clonus Gravidade.
4= Deslocamento do membro contra resisténcia leve.
5= Deslocamento do membro contra uma resisténcia maxima. \/

ABORDAGEM DIAGNOSTICA
1. Estudo de Imagem: TC RM Data:  / /

Um estudo de imagem cerebral (TC ou RM), realizado apds o inicio dos sintomas, deve

demonstrar evidéncia de:
e ( )sim( ) ndo - Dilatacdo ventricular desproporcionada & reducdo volumétrica do parénquima encefélico

e ( )sim ( ) ndo - Alargamento ventricular ndo exclusivamente atribuido a atrofia cerebral ou alargamento
congénito (Index de Evan =0.3 ou medidas comparaveis)

e ()sim ( ) nfo - Auséncia de obstrugio macroscopica do fluxo do LCR.

Eventualmente uma das seguintes caracteristicas de suporte:
Alargamento do corno temporal dos ventriculos laterais ndo exclusivamente atribuido a atrofia

do hipocampo.
|:| Angulo do corpo caloso menor do que 90 graus ou mais (RM coronal).

[ ] Evidéncia de alteracdes cerebrais, incluindo mudancas de sinal periventriculares na TC
e RM ndo afribuiveis as mudancas isquémicas microvasculares ou desmielinizantes.
|:| No aqueduto do quarto ventriculo flow void na RM. (fator progndstico).

e ( )sim( )Nao - Estiramento do corpo caloso

e Classificagao de Fazekas: ( )0- nenhum ou um unico ponto; ( )1- multiplos pontos de
ledes; ( )2- iniciando lesdes confluentes e ( )3- extensas areas com lesfes confluentes.
Classificagéo de Scheltens /MTA*: ( )OO ( )1 ()2 ()3 ( )4

e Avaliagédo do hipocampo na HPN: ( ) Amplitude do corno temporal aumentado ( ) Amplitude da
fissura coroide diminuida

» indice Ventricular (Evans*):

e Atrofia cortical global: ( ) 0- Auséncia de atrofia cortical; 1- leve atrofia, abertura dos
sulcos; 3- atrofia moderada, perda do volume dos giros e 4- atrofia severa, “lamina de faca”.

* MTA = Escala de atrofia do lobo temporal medial
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Protocolo 1 — HPN: Avaliagio Pré-Operatdria. Versdo: Janeiro 2007

**Relacio entre a largura maxima dos comnos frontais A e a dilatacio maxima entre ambas tabuas mternas em um mesmo corte da TC

(B). O valor normal & inferior a 0,30
Pontuscto 1 e Czr”r:gi%?:pg?al H?plntcl;cr:nf;a
0 N N N
1 f N N
2 Tt T |
3 7t i) Ll
4 11 11t LI

Outros achados:

2. TAP—test (Protocolo de TAP-test): Positivo ( ) sim( ) ndo
3. Exames complementar para investigacio de deméncia (ver apéndice A)
4, Critérios diagnésticos de deméncia (ver apéndice B)
5. Exclusdo de outras deméncias associadas &8 HPN é mandatoria:

Exclusdo de paralisia supranuclear progressiva, deméncia vascular. doenga de Alzheimer (ver apéndices C, D e E).
_ Existe suspeita de outra deméncia: Qual?
6. Estadiamento clinico da deméncia;: (CDR — Clinical Dementia Rating) ( ) 0 normal, ( ) 0.5 suspeita de
deméncia. ( ) 1 deméncia leve. ( ) 2 deméncia moderada e ( ) 3 deméncia grave
7. Avaliacdo das atividades da vida diaria (Escala de Katz): (AVDs: ) e Avaliacdo das atividades
instrumentais (Escala de Lawton) (AVDL: )

Diagnéstico de HPN segundo Relkin et al, 2005: ( ) provavel ( ) possivel ou ( ) improvavel.

Justificativa:

Medico Responsavel

Ricardo Krause Martinez de Souza — Coordenador do ADEMEC.

Referéncia

1. Graff-Radford NR. Godersky JC. Jones MP: Variables predicting surgical outcome in symptomatic hydrocephalus m the elderly. Neurology
39:1601-1604, 1989.
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Anexo E - Exames laboratoriais para investigacéo das sindromes demenciais

¢ Hemograma completo
e Ureia, creatinina
e Albumina
e Enzimas hepaticas (TGO, TGP, Gama-GT)
e Calcio
e Dosagem de vitamina B12 sérica e acida folico
e TSHe T4 livre
e Perfil lipidico
e Testes soroldgicos para sifilis
e Exames no LCR: Pesquisa de fungos, tuberculose e VDRL.
e Pacientes com idade inferior a 60 anos foram solicitados:
o Sorologia do virus da imunodeficiéncia humana e para doenca de
Lyme,

o Eletroencefalografia em sono e vigilia
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Anexo F — Protocolo da ressonancia magnética de cranio na HPN

Instituto de Neurologia de Curitiba

Hidrocefalia de Pressao Normal: Ressondncia Magnérica de
Cranio

+ (Cortes axiais na seqiléncia “spin echo” (SE) ponderada em T1.

e (Cortes sagitais na seqiiéncia ““fast spin echo™ (FSE) ponderada em T2 sem
*flow-comp” (compensacio de fluxo).

e Fluxo sagital T2 longo

*  Aquisicdo em volume (3D) nos planos axial. sagital € coronal na segiiéncia
~gradiente echo” (FSPGR) ponderada em Tl. apos o uso do contraste
paramagnético endovenoso (Gadolininum-DTPA),

* (Cortes axiais na seqiiéncia “FLAIR" ponderada em T2.

» (Cortes sagitais na seqiiencia volumeétrica #3 D CISS” (FIESTA) ponderada
em T2, com posteriores reformatacdes 2D multiplanares.

o Cortes coronais na seqiiéncia “fast spin echo™ (FSE) ponderada em T2 com
cortes finos para avaliacdo do hipocampo. Com espessura de corte de 3mm e
espacamento de 0.6 mm.



Anexo G — Protocolo 2

Protocolo 2 — HPN: Tap-Test. Versdo: Janeiro 2007

Etique

Instituto de Neurologia de Curitiba

Hidrocefalia de Pressao Normal:

TAP-TEST

IDENTIFICACAO:
Paciente: Idade:
Avaliador: Data:

Meédico Encaminhador:

Finalidade do internamento: TT

JInvestigacdo de HPN

PUNCAO LOMBAR

Retirada de LCR*
(30 mL)

Caracteristicas

1", Puncio Lombar 2%, Pun¢io Lombar

Data e horario:

Retirada (volume) mL

Pressdo de abertura (mmHg)

*Retirar 30 mL de LCR em cada PL. Enviar todo material para o laboratorio.

CONCLUSAO DO TAP-TEST:

Indicacao de Drenagem Lombar Externa:

() Tap-rest Positivo () Tap-test Negativo

( )Sim ( )Nao

Conduta:
AVALIACAO MOTORA — MARCHA*
Tempo em meses desde o
Pré PL. Data: / / Horario: inicio dos sintomas até o
1°. Dia. Pés-PL Data: _/_/_ Elaranio: momento do exame (TT)
2°. Dia. P6s-PL Data: / / Horario:

*A filmagem da marcha deve ser realizada com um intervalo de 3 horas

apds a puncdo lombar. A psicometria com intervalo de 3,5 horas.
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Protocolo 2 — HPN: Tap-Test. Versdo: Janeiro 2007

() Nao Aplicado: Motivo

Pré Puncio 1°. Dia. Pos- 2°. Dia. Pos-
Teste de Filmagem* Puncio Puncio
Passos Tempo | Passos | Tempo | Passos | Tempo

Percurso ida (1)

Giro 180 graus

Percurso volta (1)

Percurso ida (2)

Giro 180 graus

Percurso volta (2)

Meédia Velocidade™*

Soma total ***

Porcentagem de
melhora em 20 m

Cadencia Marcha
Pré-PL

Pés-PL

*Solicitar ao paciente que caminhe um percurso de 10 metros, o mais rapido possivel. (Realizar trajeto de ida e volta
no local). Avaliar o giro do paciente. Este percurso deve ser repetido duas vezes. Anotar tempo gasto e numero de

passos dados no trajeto.

**©Média aritmeética de 2 tentativas (total de 20 metros ida e volta).
#**Soma total de 4 (quatro) tentativas e o giro.

Caracteristicas da Marcha Pré-PL e Pos-PL

Caracteristicas da Marcha

Resultados

Pré-PL

Pos- 17 PL

Pos - 2 PL

Velocidade da marcha diminuida (hipocinética)

Comprimento dos passos diminuido

Altura dos passos diminuida

Aspecto da marcha em “bloco™

Giro em bloco

Cadéncia diminuida

Inclinacdo lateral do tronco

Inclinagdo lateral dos pés

Retropulsdo espontinea

Marcha festinante

Marcha hesitante

Freezing

Desequilibrio

Flexdo anterior do tronco

Alargamento da base de sustentacio

Auxilio

Levantar da cadeira sem auxilio

Outros

AREA PARA CALCULO
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Anexo H — Apresentacao inicial dos sintomas clinicos da hidrocefalia de pressao
normal, duracdo dos sintomas até o momento do tap-test e o resultado

do mini-exame do estado mental

Duracéo dos MEEM

(n) Ma Me Mi sintomas (m)

1 2 1 3 3 22
2 1 1 0 8 22
3 1 2 3 26 19
4 2 1 3 21 23
5 1 2 3 38 27
6 1 2 1 36 28
7 3 2 1 22 17
8 1 2 3 36 16
9 2 1 3 24 19
10 1 3 2 24 26
11 1 3 1 24 16
12 2 1 3 46 27
13 1 2 3 10 20
14 1 2 3 18 29
15 1 2 3 18 24
16 1 2 3 5 25
17 2 1 2 24 18
18 2 1 0 18 20
19 1 2 3 27 17
20 1 3 2 9 26
21 1 2 3 18 29
22 1 2 3 60 30
23 1 2 0 30 29
24 3 2 1 18 19
25 1 2 3 9 10

(n=numero de pacientes; m = meses; Ma = marcha; Me = cognicao; Mi = esfincteres e

MEEM= mini-exame do estado mental)
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Anexo | - Exame fisico-neuroldgico dos pacientes com HPNI

Caso Achados no exame fisico-neuroldgico
1 FM: G5, palmomentual bilateral, tremor essencial, voz hip&fonica
2 FM: G4+, hiperreflexia global, espasmos musculares
3 FM: G5, arreflexia, palmomentual e reflexo de preensao a direita
4 FM: G5, Hiperreflexia, disartria,
5 FM: G5, hipertonia difusa
6 FM: G5, normorreflexia
7 FM: G5, hiperreflexia global, dismetria a esquerda e hipoacusia a esquerda
8 FM: G5, normorreflexia
9 FM: G5, palmomentual a esquerda
10 FM: G5 a direita e G4 a esquerda, hiperreflexia a esquerda
11 FM: G5, normorreflexia
12 FM: G5, normorreflexia
13 FM: G5, normorreflexia
14 FM: G5, paresia do olhar conjugado p/ cima
15 FM: G5, normorreflexia
16 FM: G5, hiporreflexia, paresia do olhar conjugado p/ cima
17 FM: G5, hemianopsia homoénima a direita
18 FM: G5, tremor de repouso em MMSS e rigidez muscular em MMSS
19 FM: G5, hipoativos, paresia do olhar conjugado p/ cima, tremor intencional em MMSS
20 FM: G5, Romberg presente, propriocepg¢ao diminuida
21 FM: G5, disartria, tremor essencial
22 FM: G5, normorreflexia
23 FM: G5, normorreflexia
24 FM: G5, arreflexia, disfonia, atrofia interéssea direita > esquerda
25 FM: G5, Babinski, Hoffmann, glabelar, tremor de repouso em MSD

(FM = forga muscular; G5 = grau 5; G4 = grau 4)



Anexo J — Alteragdes na ressonancia magnética do encéfalo dos pacientes com
hidrocefalia de pressdo normal idiopatica

Dilatacdo Atrofia Alargamento FAZEKAS Estiramento Flow-Void
Ventricular Cortical Cornos do Corpo
Temporais Caloso
Sim (2) Sim 3 Nao n.a
Sim (2) Sim 1 Sim Sim
Sim (1) Sim 1\2 Sim Sim
Sim (1) Sim 2\3 Sim n.a
Sim (2) Sim 1 Sim n.a
Sim (2) Sim 3 Sim n.a
Sim (2) Sim 1 Sim n.a
Sim (2) Sim 2\3 Ndo n.a
Sim (2) Sim 1 Sim n.a
Sim (2) Sim 3 Sim Sim
Sim (1) Sim 2 Sim n.a
Sim (2) Sim 3 Sim Sim
Sim (2) Sim 2 Sim n.a
Sim (2) sim 2 Sim Sim
Sim (2) Sim 1 Sim n.a
Sim (2) Sim 2\3 N3o N3o
Sim (2) Sim 2\3 Sim n.a
Sim (2) Sim 2\3 Sim n.a
Sim (2) Sim 3 Sim Sim
Sim (2) Sim 2 Sim N3o
Sim (2) Sim 2 Sim Sim
Sim (2) Nao 2 Sim Nao
Sim (2) Sim 2 Sim Sim
Sim (1) Sim 2 Ndo Sim

Sim (2) Sim 2\3 Sim Sim
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Anexo K - Caracteristicas da marcha em 25 pacientes com hidrocefalia de pressao
normal idiopatica e possiveis mudancgas sob o efeito do tap-test

N t Com Alt Base Bloc Incl Retro Fest Hesit Giro Deseq Cong Caden Flex Flex
Pas Pas ampla Lat Bloc cia Ant Lat
Tron Tro Pes

N0 0\ 10 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 10 10 10
1\1 (Yl (Y| 1\1 (Y| 10 0\0 0\0 M\ 0y 0y 0\0 10 0\0 0\0
N0 1\0 M 0\0 1\ 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 1M\ 1\1 0\0
N0 1\0 1\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0
N0 10 10 0\0 10 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0y 0\0 0\0
N0 0\ 10 0\0 Y| 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0
N0 10 M 1M\ 10 1M\ 0\0 0\0 0\0 (Y 0\0 0\0 10 1M\ 1M\
1\1 Yl 1\ 1\1 0\0 0\0 0\0 0\0 M\ 0\0 Y 0\0 Y 0\0 0\0

9 10 11 (Y| 0\0 (Y| 0\0 0\0 0\0 0\0 Y 0\0 0\0 1M\ 1\ 0\0
10 10 10 10 1\1 Y| 1\1 0\0 0\0 0\0 0y Y 0\0 10 0\0 0\0
11 10 10 10 1M\ 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 (Y 0\0 10 0\0 1\1
12 0\ 0\0 0\0 0\0 0\0 1\1 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 10 0\0 0\0
13 10 10 1\0 1\1 M 0\0 (Y 0\0 0\0 10 0\0 0\0 10 0\0 0\0
14 10 00 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0
15 10 10 10 10 Y| 0\0 Y 0\0 10 10 0y 0\0 0y 1\ 0\0
16 10 10 1\0 0\ 1\ 0\0 0\0 0\0 0\0 1M\ 10 10 10 0\0 0\0
17 10 11 (Y| 0\0 1\0 1\ 0\0 0\0 0\0 Y 0\0 0\0 0\0 0\0 1\
18 1\ Yl (Y| 1\ M 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0y 0\0 1\
19 1\ M\ (Y| 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 Y 0y 0\0 0y 0\0 0\0
20 10 1\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0y 0\0 0\0
21 10 1M1 1\ 0\0 1\0 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 10 0\0 0\0
22 10 00 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0
23 11 0\0 0\0 1\ 0\0 0\0 Y| 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0
24 10 10 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0 0\0 10 0\0 0\0
25 10 1\0 1\1 0\0 0\0 1\1 0\0 0\0 0\0 1\1 1\0 0\0 1\0 0\0 1\1

0 N O O A~ WON =

(1\0 = marcha alterada versus melhora da marcha apos o tap-test; 1\1 = marcha alterada versus
marcha inalterada apos o tap-test; 0\1 = marcha normal versus marcha alterada apés o tap-test; 0\0 =
marcha sem alteragdo versus marcha inalterada apds o tap-test; N = numero de pacientes, t = tempo
(velocidade); com Pas = comprimento dos passos; Alt Pas = altura dos passos; Bloc = marcha em
bloco; Incl Lat Tron = inclinagao lateral do tronco; Retro = retropulsdo; Fest = marcha festinante;
Hesit= marcha hesitante; Giro Bloc = giro em “bloco” cong = congelamento; Flex Ant Tro = flexao
anterior do tronco e Flex Lat Pes = flexao lateral dos pés)
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