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Resumen

Introducción: La hidrocefalia idiopática de presión normal es una entidad conformada por 
una triada de signos clínicos que incluyen alteraciones de la marcha, de la cognición y del 
control de esfínteres urinarios, concomitantes con un aumento de líquido cefalorraquídeo 
con presión normal, hidrocefalia y atrofi a cortical, sin causa identifi cable. Métodos y re-
sultados: Reporte de caso. Paciente colombiano, de género masculino y 26 años de edad, 
con un cuadro clínico de tres años de evolución: presentaba los criterios clínicos descritos 
anteriormente, además de una notoria afectación extrapiramidal, caracterizada por dis-
tonía focal, incluyendo pleurotonos. Sumado a lo anterior, presentó labilidad emocional, 
alteraciones de memoria, personalidad que pasó de introvertida a compulsiva, trastornos 
del sueño, aislamiento y disminución de la reacción al peligro. Inicialmente se diagnosticó 
depresión, y luego, esquizofrenia paranoide. Recibió olanzapina sin mejoría de su cuadro 
neuropsiquiátrico. Algunos de estos signos y síntomas mejoraron luego de punción lumbar, 
la cual tuvo una presión normal, confi rmándose así el diagnóstico clínico, con posibilidades 
terapéuticas promisorias. Conclusión: La hidrocefalia de presión normal se debe considerar 
en personas jóvenes, cuya sintomatología y exámenes de neurolaboratorio no cumplan con 
los fundamentos de la psiquiatría basada en la evidencia. 
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Abstract

Introduction: Normal pressure hydrocephalus 
is a clinical entity characterized by a triad of 
clinical signs including gait abnormalities, 
cognitive disorders and sphincter dysfunc-
tion. It parallels an increased cerebrospinal 
fl uid pressure, hydrocephalus and brain cor-
tical atrophy. No detectable cause is a must. 
Methods and results: Case report. This is a 
Colombian male patient, 26 years-old, who 
had the clinical fi ndings commented above 
starting three years before our evaluation. 
He also presented notorious extrapyramidal 
involvement, mostly focal dystonia including 
pleorotonus. Besides this, mood lability, 
memory disorders, personality changes tur-
ning from introverted to compulsive, sleep 
disorders, isolation and fearlessness were 
also present. Initially, depression was diag-
nosed and then paranoid schizophrenia was 
considered. Olanzapine was given with no 
benefi ts on his neuropsychiatric disorder. 
Some of these signs and symptoms improved 
after a lumbar puncture which had a normal 
pressure. It confi rmed the diagnosis and offe-
red very promising therapeutic possibilities. 
Conclusion: Normal pressure hydrocephalus 
must be considered in young people who 
have clinical symptoms and neurolaboratory 
fi ndings out of the range of those commonly 
considered to be part of evidence-based 
psychiatry. 

Key words: Normal pressure hydrocephalus, 
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Introducción

Para el clínico aún son un reto 
las enfermedades neurodegenerati-
vas, a pesar de los avances clínicos 
y los recursos tecnológicos existen-
tes. Dicho reto aumenta cuando se 
presentan alteraciones cognitivas, 
motoras y sensitivas de manera si-
multánea, dadas por una afectación 
simultánea de los sistemas piramidal 

y extrapiramidal. En este artículo 
presentamos el caso de un paciente, 
cuyo trastorno orgánico poseía un 
daño combinado de los sistemas 
mencionados y quien fue evaluado 
en, al menos, siete entidades médicas 
colombianas durante aproximada-
mente tres años, sin haberse emitido 
un diagnóstico certero durante este 
lapso. El diagnóstico se dilató y, por 
ende, el tratamiento de una patología, 
cuyo componente básico es la dilata-
ción ventricular crónica. 

Métodos y resultados

Este es el reporte de caso de 
un hombre de 26 años de edad, 
quien inició un cuadro clínico a los 
23 años, mientras se desempeñaba 
como ayudante de fotografía. Du-
rante este período fueron notorios el 
desenfoque en la toma de imágenes 
y las imperfecciones al momento 
de realizar el corte en el papel fo-
tográfico; más evidente del lado 
derecho del paciente. De manera 
simultánea, aparecieron pápulas 
que se ulceraban y cicatrizaban en 
las piernas, la espalda y las manos, 
sin episodios febriles.

Así mismo, la familia notó que 
el paciente se “torcía hacia el lado 
derecho” y que esto aumentaba 
con la marcha. Al tiempo apareció 
tristeza y llanto fácil, sin ideas sui-
cidas, los cuales eran provocados 
por problemas sentimentales del 
paciente. Este último consultó a 
un médico general, quien le diag-
nosticó depresión. Entonces inició 
la toma de olanzapina, 10 mg/día. 
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Una semana después, presentó un 
episodio convulsivo único tónico-
clónico generalizado de tres minutos 
de duración, sin pérdida del conoci-
miento. Luego se apreció pérdida de 
la memoria, alteración del curso del 
pensamiento y de personalidad, que 
pasó de introvertida a compulsiva. 

A los 24 años de edad, un psi-
quiatra le diagnosticó esquizofrenia 
paranoide y le reajustó la olanzapi-
na a 5 mg/día. Posterior a esto, dis-
minuyó en el paciente la percepción 
de señales auditivas y visuales, al 
tiempo que se presentó aislamiento 
e incapacidad para reaccionar ante 
el peligro.

A los 25 años apareció la pérdida 
del equilibrio en bipedestación, y se 
hizo más notoria la marcha espás-
tica, con lateralización del tronco a 
la derecha (síndrome de Pisa). A los 
26 años se incrementó el tropiezo 
con los marcos de las puertas y las 
paredes y las caídas de su altura, y 
aparece una postura diatónica en 
fl exión de antebrazo izquierdo. El 
antebrazo derecho permanecía ado-
sado al muslo, en posición sentada, 
y en las primeras horas de sueño.

Seis meses antes de la presen-
te evaluación por parte de nuestro 
grupo, era incapaz de iniciar deam-
bulación y cambiar de posición 
acostado, de manera voluntaria. 
Hay disfagia para sólidos y líqui-
dos, con “rumiación”; aumento 
de la pérdida del equilibrio; inca-
pacidad para iniciar movimientos 
voluntarios; pérdida del control 
de los esfínteres, especialmente el 
urinario; alteraciones del sueño con 

interrupciones frente a estímulos 
mínimos, y temblor de reposo en la 
mano izquierda.

En el examen físico se encontró 
desorientado en tiempo, espacio y 
lugar, así como con apraxia ideomo-
tora. La frecuencia cardiaca fue de 
100 por minuto, y la presión arterial, 
de 140/82 mm Hg, sin cambios 
significativos ante la evaluación 
autonómica (1). Había ulceras múl-
tiples con signos de cicatrización, 
redondas, de bordes bien defi nidos 
en la cara de las piernas, los brazos y 
la espalda (Figura 1); impersistencia 
motora oculobucal; disminución de 
la respuesta dolorosa en el nervio 
supraorbital izquierdo; paresia facial 
izquierda y deltoidea derecha; signo 
de rueda dentada en los miembros 
superiores, principalmente distal, 
y en el miembro inferior izquierdo; 
laterocolis izquierda, y temblor 
postural de reposo en el miembro 
superior izquierdo, entre 8 y 12 Hz; 
síndrome de Pisa con desviación del 
tronco a la derecha; hiperrefl exia 
tendinomuscular generalizada; clo-
no rotuliano bilateral; refl ejo glabelar 
presente y marinesco bilateral. Hubo 
un aumento de la bradicinesia en los 
miembros superiores con moviliza-
ción pasiva contralateral. 

La serología para VIH y para 
sífilis (VDRL), el citoquímico de 
líquido cefalorraquídeo (LCR) y la 
determinación de actividad de en-
zimas lisosomales y ácidos grasos 
de cadena larga (Iduronato-2 sul-
fatasa, arisulfatasa B, Alfa-L-Irudo-
nidasa) fueron normales. Un elec-
troencefalograma (EEG) de rutina 
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fue inespecífi co. La biopsia de piel 
mostró dermatitis granulomatosa, 
con células gigantes.

Se evalúo la integración sen-
sorimotora del tallo cerebral mien-
tras el sujeto estaba con los ojos 
abiertos y cerrados. Se encontraron 
latencias y amplitudes de las tres 
respuestas refl ejas registradas en el 
músculo orbicular de los ojos den-
tro de los límites normales, cuando 
se realizó la estimulación eléctrica 
supraorbital derecha.

Con la estimulación supraorbi-
tal izquierda se evidenció la prolon-
gación de la latencia de la respuesta 
R2 (41,2 milisegundos) y ausencia de 
la respuesta tardía R3 (2-4); además, 
se encontró una respuesta contra-
latetral temprana llamada R1k, así 
como inestabilidad de la respuesta 
tardía R3 (2-4). El potencial evocado 
motor compuesto del nervio facial 
izquierdo y registrado en músculo 
nasalis presentó una amplitud dis-
minuida (1,2 mv) y prolongación de 
la latencia (4,8 ms).

Los potenciales evocados so-
matosensoriales de los miembros 
superiores se encontraron dentro de 
los límites normales, mientras que 
los obtenidos del miembro inferior iz-
quierdo evidenciaron respuestas evo-
cadas de baja amplitud en la corteza 
somatosensorial contralateral. Así 
mismo, se encontró impersistencia 
de la onda F en hasta el 90% en los 
miembros superiores e inferiores.

Un tomografía computada de 
cráneo mostró hidrocefalia global 
con atrofi a del cuerpo calloso (Fi-
gura 1). Después de una punción 

lumbar, realizada con fi nes diag-
nósticos, el paciente presentó des-
aparición del síndrome de Pisa, al 
igual que mejoría en la deglución y 
en los trastornos del sueño. Tuvo 
una presión (110 mmHg) y cito-
químico normales, se suspendió la 
olanzapina y se recomendó iniciar 
neurorrehabilitación (5).

Discusión

La hidrocefalia es el aumento 
de la cantidad de LCR dentro de 
la cavidad craneana, y cursa con 
una presión normal (60-240 mm de 
agua) o aumentada (6). Puede ser 
idiopática de presión normal (HIPN) 
o secundaria. La secundaria se ori-
gina por (i) síntesis aumentada de 
la producción de LCR; (ii) limitación 
en la circulación del LCR, por obs-

Figura 1. TAC de cráneo, sin contraste, 
que muestra aumento del tamaño en 
ventrículos laterales, marcada atrofi a 

cortical y de sustancia blanca, con leve 
desviación de la línea media.
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trucción del agujero interventricular; 
(iii) obstrucción de los agujeros de 
Luschka o Magandie, con dilatación 
de los ventrículos tercero, cuarto y 
laterales, y (iv) disminución en la ab-
sorción y recirculación del LCR por 
exudados infl amatorios, obstrucción 
de los senos venosos, trombosis 
venosa o taponamiento de la vena 
yugular interna (7). Una hidrocefalia 
con presión normal, sin evidencia de 
atrofi a cortical, se denomina hidro-
cefalia ex vacuo (8-10). 

La HIPN o crónica, descrita 
por Hakim en 1965, se diagnostica 
cuando no se presentan las causas 
descritas (11-13). Se caracteriza por 
la aparición progresiva y lenta de 
signos y síntomas neurológicos, sin 
una causa identifi cable en presen-
cia de atrofi a cerebral. La incidencia 
y prevalencia en países europeos es 
de 22 y 5,5/100.000 habitantes, 
respectivamente (14). En nuestro 
medio aún no se conocen datos 
al respecto (15,16). El diagnóstico 
debe tener en cuenta la historia clí-
nica, el examen físico y estudios de 
neuroimágenes, que cumplan con 
los criterios de Relkin y cols. (8).

La HIPN se caracteriza por al-
teraciones de la marcha, trastornos 
cognitivos e incontinencia urinaria, 
que se presentan como consecuen-
cia de la compresión y deformación 
de las fi bras nerviosas que pasan a 
través de porción medial de la co-
rona radiada, con posterior desinte-
gración sensorimotora y disfunción 
del tubo piramidal, que afecta el asa 
córtico-gangliobasal (8,10), acom-
pañada de disfunción frontal. 

Las alteraciones en estos cir-
cuitos corticales-subcorticales 
explicarían los signos y los sínto-
mas extrapiramidales, cognitivos y 
visuoespaciales que presentó este 
paciente, quien cumplió con los 
criterios de Relkin y cols. (11), en-
tre estos el aumento del índice de 
Evans que, en nuestro caso, fue de 
0,36 (normal <0,30).

La hipotrofi a/atrofi a o desplaza-
miento del cuerpo calloso da cuenta 
de las alteraciones de comunicación 
interhemisférica, que mejoran posde-
rivación de LCR (17). El aumento de 
tamaño ventricular genera un efecto 
de masa intracerebral que comprime 
las estructuras subcorticales, demos-
tradas en este caso por las alteraciones 
trigeminofaciales y somatosensoriales 
descritas arriba y evidentes en la to-
mografía craneana. Y aunque se con-
sidera que esta patología aparece en 
mayores de 40 años, ya hay indicios 
de que se presenta desde la niñez (18). 
Nuestro caso, muy probablemente, es 
el paciente más joven descrito hasta 
la fecha en Colombia.

En el momento de elegir la 
opción de tratamiento se debe con-
siderar el riesgo-benefi cio (19). El 
drenaje lumbar produce benefi cios 
alrededor de 72 horas después de 
la punción, algo que fue evidente 
en nuestro caso. En ocasiones, la 
comorbilidad y el deterioro clínico 
previo a la derivación (19) no per-
miten ver dicha mejoría. 

No todos los pacientes respon-
den a la derivación (20). En caso de 
practicarse, la ventrículo-peritoneal 
y la ventrículo-atrial son las prefe-
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ridas (8,19). La válvula ajustable o 
programable permite el control del 
sub o sobredrenaje de LCR de mane-
ra no quirúrgica. La acetazolamida y 
las punciones lumbares a repetición 
han tenido, en menor proporción, 
resultados favorables (11,18).

Un hallazgo adicional en este 
caso fue el pleurototono o síndrome 
de Pisa. Este es un trastorno del 
movimiento, que se presenta como 
parte del abanico de alteraciones en 
la desintegración sensorimotora que 
se encuentra en la HIPN. Se carac-
teriza por una postura lateralizada 
permanente, con fl exión de la cabe-
za y leve rotación del eje corporal en 
el tronco (21,22). Se ha asociado con 
neurolépticos, como la olanzapina 
y la clozapina, por bloqueo de la 
transmisión dopaminérgica (22,23), 
en hasta el 65% de los pacientes que 
recibe de forma crónica este tipo 
de antipsicóticos (24); así mismo, 
en algunos pacientes que reciben 
inhibidores de colinesterasa (25).

Las variantes alélicas que inter-
vienen en el metabolismo de estos 
fármacos podrían mediar diferentes 
grados de detoxifi cación y posterior 
aparición de este síndrome (26). El 
síndrome de Pisa idiopático se ha 
descrito en pacientes que no reciben 
medicación alguna y en otros tras-
tornos neurodegenerativos (24). 

De acuerdo con nuestro cono-
cimiento, no se había descrito en 
la literatura científi ca mundial este 
síndrome asociado con la HIPN 
(27), el que pudo haber empeorado 
por la administración incorrecta de 
olanzapina.

La dermatitis granulomatosa de 
células gigantes tampoco se había 
asociado con la HIPN. Se considera 
de muy rara aparición en procesos 
autoinmunes, como la artritis reu-
matoidea (28), y su signifi cancia en 
el presente caso es desconocida. 
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