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En el momento del diagnóstico, entre la mitad y las dos
terceras partes de los pacientes con hidrocefalia cró-
nica del adulto (HCA) presentan la tríada clínica de
Hakim y Adams, caracterizada por alteraciones de la
marcha, trastornos cognitivos progresivos e inconti-
nencia esfinteriana. La tríada no es patognomónica del
síndrome y también se observa en otras demencias pri-
marias. En pacientes con deterioro cognitivo de edad
avanzada que presentan una dilatación ventricular no
siempre es fácil distinguir entre una HCA o una atro-
fia cerebral secundaria a otro tipo de demencias, como
la enfermedad de Alzheimer (EA) o la demencia vas-
cular (encefalopatía multiinfarto de Binswanger)1. Tal
como señalan Valentina Ladera y María Victoria Perea,
en su artículo «Rendimientos neuropsicológicos y acti-
vidades de la vida diaria en la hidrocefalia crónica idio-
pática del adulto», publicado en este número de la
revista y en el que evalúan cognitivamente a los pacien-
tes con HCA idiopática comparándolos con sujetos nor-
males de la misma edad, existe una clara evidencia de
que los pacientes con HCA muestran rendimientos
cognitivos por debajo de lo esperado tanto en tareas que
evalúan la capacidad para evocar palabras por con-
frontación visual como en la fluidez verbal semántica,
memoria visual y funciones ejecutivas. Es bien cono-
cido que pacientes con HCA muestran un patrón 
cognitivo de tipo fronto-subcortical con deterioro de la
memoria conservando el reconocimiento (o mante-
niéndolo relativamente preservado)2,3, dificultad en 
la evocación de la información4,5, enlentecimiento en el
procesamiento mental, alteración de las funciones eje-

cutivas, trastornos visuoespaciales y visuoconstructivos
y apatía, que habitualmente no se acompañan de sín-
tomas corticales como afasia, apraxia o agnosia1-3,5, que
pueden aparecer en estadios avanzados de la enferme-
dad, ya que, a medida que progresa el daño cerebral,
las lesiones se extienden a regiones corticales.

A medida que avanza la edad, la patología cerebro-
vascular es más frecuente y los pacientes con trastor-
nos cognitivos de origen vascular presentan afectación
de la sustancia blanca subcortical periventricular (leu-
coaraiosis), asociada a fenómenos de isquemia cróni-
ca, lo que produce un déficit cognitivo de tipo sub-
cortical muy similar al que presentan los pacientes con
HCA2, que en muchas ocasiones cuentan también 
con antecedentes de riesgo cardiovascular como la
hipertensión arterial, la diabetes y las dislipidemias,
entre otras. Esto puede dificultar el diagnóstico dife-
rencial entre las dos entidades, especialmente si
tenemos en cuenta que en muchas ocasiones se halla-
rá asociación entre ambas patologías.

El diagnóstico de HCA resulta especialmente difícil
cuando, en pacientes de edad avanzada, existe una aso-
ciación entre la HCA y la EA. Algunos estudios han
observado una alta prevalencia de EA en pacientes con
sospecha de una HCA6,7. Golomb et al. realizaron biop-
sias en el tejido cortical de pacientes intervenidos con
el diagnóstico de HCA, a los que colocaron una deri-
vación ventrículo-peritoneal, y observaron que el 41%
de ellos presentaban placas neuríticas características
de la EA que eran especialmente prevalentes en aque-
llos pacientes con mayor deterioro cognitivo (hasta en
un 75%)6. Savolainen et al.7 observaron que los pacien-
tes diagnosticados de HCA con una biopsia cerebral
con alteraciones neuropatológicas compatibles con la
EA mostraban una peor evolución, tras la colocación
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del shunt, que pacientes que no las presentaban. En
los casos mixtos, HCA asociada a EA, no suele obser-
varse mejoría de forma significativa en los test neu-
ropsicológicos; sin embargo, mejoran de forma evidente
en las alteraciones de la marcha y en el control de esfín-
teres6. 

En estadios iniciales de la enfermedad los pacientes
con HCA presentan un patrón de afectación cogniti-
va diferente del que se produce en las demencias cor-
ticales como la EA3-5. Sin embargo, en estadios muy
avanzados de la HCA la diferenciación entre ambas
patologías va a ser difícil dada la afectación cortical
debida a la progresión de la enfermedad. La falta de
mejoría a nivel cognitivo tras la derivación licuoral en
pacientes que sí presentan una mejoría en la marcha
y/o en la incontinencia, o la afectación cognitiva como
síntoma predominante del cuadro debe hacernos sos-
pechar la concomitancia con un proceso neurodege-
nerativo como la EA2,6. Exámenes radiológicos espe-
cíficos como la valoración de la atrofia hipocampal
pueden ayudar en el diagnóstico diferencial. Los pacien-
tes con una EA muestran, de forma casi invariable, una
atrofia del hipocampo y, en consecuencia, una dilata-
ción de las fisuras perihipocámpicas que no suele hallar-
se en los pacientes con HCA2.

Tal como señalan Valentina Ladera y María Victoria
Perea en su artículo, los estudios neuropsicológicos,
aunque no van a conseguir diferenciar la HCA de otros
tipos de demencia subcortical, sí pueden permitirnos
distinguir entre los déficits cognitivos de origen sub-
cortical y los trastornos cognitivos en relación con una
demencia de origen cortical1,2. Si valoramos los resul-
tados del estudio neuropsicológico conjuntamente con
los estudios radiológicos y los resultados de las prue-
bas hidrodinámicas (test de infusión, tap test, etc.) y/o
del registro continuo de la presión intracraneal, podre-
mos orientar mejor el diagnóstico de la HCA y detec-
tar la coexistencia de otros procesos como la EA o las
demencias vasculares2.

La realización de un diagnóstico correcto de HCA
nos permite identificar mejor los pacientes que se pue-
den beneficiar de la colocación de una derivación licuo-
ral y de este modo la posibilidad de hacer remitir o miti-
gar los síntomas de estos pacientes1. Aunque la
coexistencia de varias patologías aumenta la posibili-
dad de que la etiología del deterioro sea de causa múl-
tiple, continúa siendo muy importante detectar si existe
un trastorno en la reabsorción del líquido cefalorra-
quídeo (diagnóstico de HCA), ya que la colocación de
una derivación licuoral puede mejorar la calidad de vida
del paciente y la de su entorno familiar dado que podrá
mejorar la deambulación y el control esfinteriano, lo
que a su vez le permitirá una mayor independencia para
las actividades de la vida diaria, incluso si no mejora
en su déficit cognitivo2,3.
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