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HIDROCEFALO COM PRESSAO NORMAL E
HEMATOMA CEREBELAR

REGISTRO DE UM CASO COM NECROPSIA

J. FORTES-REGO *
A. V. MAGALHAES **
A. N. RAICK **

Dilatacdo ventricular devida a hidrocefalia comunicante na presenca de
pressédo normal do liquido cefalorraquidiano (LCR) teria sido primeiramente
reconhecida por Foltz e Ward em 1956 2¢. McHugh 21, em 1964, reportou 7
casos de “hidrocefalia oculta” no adulto, com diferentes maneiras de apresen-
tacdo, dando maior énfase ao subgrupo mais numeroso representado por 4
pacientes, com as seguintes caracteristicas: rigidez, instabilidade de marcha
surgindo na meia-idade, insidiosamente, até atingir uma debilidade espastica
dos membros inferiores, deterioracdo mental, ataques de perda da consciéncia
(sem fenOmenos convulsivos), auséncia de cefaléia e edema de papila, norma-
lidade da pressdo do LCR aferida no espago subaracnoideo lombar, decisiva
participagdo do pneumencefalograma na confirmagdo do diagndstico (embora
constitua um procedimento ndo isento de riscos, sendo exigida para a sua
realizagdo a disponibilidade de assisténcia neurocirurgica imediata), e a possi-
bilidade de melhora mediante operagdo de derivacdo. Hakim e de Davila,
também em 1964, descreveram com detalhes “a combinacido paradoxal de hidro-
cefalia sintomdatica e LCR com pressdo normal” 26, cujo mecanismo de desenvol-
vimento ainda ndo estd completamente delineado. Tem sido postulado que, no
estddio inicial da condi¢do, a pressdo intracraniana estd aumentada, caindo
quando os ventriculos se dilatam- Para QOjemann e col.26 isso é certamente
verdadeiro apenas em alguns casos precedidos de hemorragia subaracndidea,
j4 que nenhum sinal radiologico de hipertensio intracraniana cronica fora até
entdo descrito. Os autores colombianos sugeriram que a lei de Pascal para
fluidos € aplicivel & sindrome, e, de muitas maneiras, a dindmica ventricular
comporta-se “como se” o principio fosse operativo. Em resumo, essa lei esta-
belece que a forca total exercida por um fluido, em um recipiente elastico,
€ igual & pressdo “vezes” a drea. Com o grande aumento na superficie exterior
do ventriculo dilatado, a pressdo poderia estar num nivel normal, e exercer
mais for¢a sobre as 4reas cerebrais circunvizinhas do que exerceria atuando
em um sistema ventricular menor. Essa for¢a crescente com a expansdo dos
ventriculos na hidrocefalia foi denominada por Hakim “hidraulic-press effect” 1.
A aplicacdo desse principio, porém, vé-se complicada porque a parede ventri-
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cular ndo ¢ um tecido homogéneo, suas propriedades sdo provavelmente varia-
veis, os ventriculos ndo sdo compartimentos estanques, e o LCR ¢é absorvido
através do epéndima; ademais, as alteragdes no volume do sangue venoso e
na superficie do espaco subaracndideo ndo podem ser medidas26. Aos traba-
lhos pioneiros mencionados, muitos outros se sucederam (destacando-se os de
Hakim e Adams e Adams e col.,, ambos em 1965), abordando os mais variados
aspectos da nova sindrome, conhecida hoje por denominagbes também diversas:
hidrocefalia com pressdo normal, hidrocefalia oculta, hidrocefalia de pressio
baixa, hidrocefalia normotensa, deméncia hidrocefalica e sindrome de Hakim-
-Adams.

Uma padronizagdo da sintomatologia da hidrocefalia com pressio normal
torna-se algo dificil pelo cardter proteiforme de suas manifestacoes, conforme
constata-se do manuseio da literatura pertinente. Parece-nos poder servir
como roteiro, nesse sentido, a detalhada exposi¢cdo de Ojemann, Fisher, Adams,
Sweet ¢ New 26 baseada, entdo, numa experiéncia de vinte e oito casos operados.
Para eles, o quadro clinico inicial estad caracterizado pelo desenvolvimento
gradual, em semanas ou meses, de leve deterioracio da meméria, lentiddo
fisica e mental, instabilidade na marcha, ocasionais ataques de queda com
breve diminuicdo da consciéncia (sem fendmenos convulsivos), reflexos muscula-
res clonicos exacerbados (especialmente nos membros inferiores), frequente-
mente acompanhados de respostas extensoras plantares. Numa etapa mais
avancada da evolucdo, agrava-se a diminuicio da memoéria, tornando-se tio
notavel quanto na psicose de Korsakoff, quando invariavelmente sdo encontra-
dos elementos de disfasia e anormalidades da escrita, do desenho e da copia;
aparecem os reflexos de succdo e preensdo e perseveracdo tonica, além de
incontinéncia urindria de graus diversos e, nos casos mais intensos, inconti-
néncia fecal. No plano laboratorial, a pressio do LCR no espaco subaracnéideo
(em decubito) é menor que 180 mm de agua; o pneumencefalograma revela
marcada dilatacdo ventricular e, nos casos classicos uma falta de enchimento
dos espacgos subaracnoideos sobre a convexidade cerebral; por fim, uma me-
lhora segue-se 4 opera¢do de derivacdo. Por outro lado, destacam a auséncia
de cetaléia, papiledema, palidez de papila, hiperatividade, introspeccdo, disar-
tria, comprometimento da compreensdo da linguagem, sendo que, com relacio
aos dois primeiros, ndo sO nos casos deles mas também nos dos outros autores
em geral; hemiparesia ocorreu em um so paciente, e foi considerada leve; em
que pese aos distirbios da marcha, ndo havia claros sinais cerebelares.

Heinz e col. 13 referem-se as “sindromes clinicas associadas com hidrocefalia
comunicante e pressdo normal do LCR” e que incluem, segundo eles: (a) de-
méncia sem sinais neurolégicos associados; (b) deméncia com sinais de longas
vias; (c¢) deméncia com sinais de longas vias e cerebelares; (d) auséncia de
deméncia ou grau minimo dela na presenca de sinais cerebelares ou de longas
vias. Outros autores destacam ainda o fato de os sintomas e sinais poderem
ser “menos especificos”, levando a consideracio dessa condi¢do mérbida no
diagnostico diferencial de muitos pacientes exibindo deterioracdo das funcoes
corticais altas 15,32,

A confirmagdo diagnostica é obtida atraves de alguns examec bem conhe-
cidos. Inicialmente empregou-se largamente o pneumencefalograma, cujos acha-
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dos principais sdo19: (a) dilatacdo da porc¢do anterior do ventriculo lateral;
(b) angulo do corpo caloso de 120° ou menos (projecdo &antero-posterior, de-
cubito supino); (c) amplas cisternas da base com abrupta obstrucio do fluxo
do ar para cima. Esse exame encontra-se relegado a plano secunddrio, no
presente, em face da possibilidade de ocasionar deterioracdo clinica em alguns
pacientes com hidrocefalia normotensa, certamente relacionada com o fendmeno
da dilatagdo ventricular progressiva, como demonstram as radiografias obtidas
nos dias subseqiientes a realizacdo do exame. Tal comportamento radiologico
tiveram os oito pacientes estudados por Rovit e col.29, dos quais seis mostra-
ram algum grau de aumento do déficit neurologico comegando logo depois do
pneumencefalograma e persistindo por um lapso de dois a trés dias. Assim,
seria preferivel iniciar a investigacdo por uma encefalografia isotopica, que
oferece certas vantagens sobre o exame anterior: propicia um quadro mais
completo do defeito da circulagdo do LCR, ndo agrava os sintomas do paciente
e nao atrasa a operacdo (quando esta estd indicada) 2.3, além de ter valor
prognostico, influenciando decisivamente nessa indicagdo 20. Posteriormente, a
investigacdo diagndstica foi enriquecida com a introdugdo do teste de infusdo
de salino no espago subaracndideo lombar por Hussey e col. 6 e Katzman e
Hussey 17, modificada por Nelson e Goodman 25. Maior progresso ainda repre-
sentou a introducdo da tomografia computadorizada, técnica de grande utilidade
e igualmente in6cua. A hidrocefalia com pressio normal é atribuida a madalti-
plas etiologias, encontrando-se na literatura referéncias a4 sua associa¢do com
hemorragia, trauma, atrofia, carcinomatose meningea, tumor e estenose do
aqueduto 19; tumor, trauma, hemorragia, infeccbes e meningite por Listeria
monocytogenes 12; traumatismo craniano, hemorragia subaracnoéideo, estenose do
aqueduto cerebral ectasia da artéria basilar, tumores intracranianos, interven-
¢Oes cirurgicas, meningites e neurocisticercose 3°; hemangioblastoma cerebelar 23;
doenca de Alzheimer ¢.31; vasculopatia cerebral por hipertensdo arterial e arte-
riosclerose 7,18; paralisia supranuclear progressiva 2¢; doenca de Paget do cra-
nio e impressdo basilar10; cabe destacar ainda o numercso grupo constituido
pelos casos de etiologia indeterminada 3, que pode atingir cinqiienta por cento
da casuistica total 1o,

O objetivo deste trabalho consiste em registrar o caso de um paciente
com hidrocefalia normotensa, cuja necropsia revelou, concomitantemente, uma
hemorragia cerebelar espontinea circunscrita, no curso de doenga vascular
hipertensiva.

OBSERVACAO

JMS (Reg. 114.131), baiano, agricultor, casado, compareceu pela primeira vez ao
ambulatério geral da Unidade Integrada de Satide de Sobradinho, em 23-04-74, con-
tando entdo 64 anos de idade, dos quais os fltimos 8 vividos no Distrito Federal.
Queixava-se de vir apresentando, havia dois anos, episédios de tontura e cefaléia
localizada no vértice, de pequena intensidade, As vezes acompanhada de escotomas
cintilantes, sem outras manifestacoes associadas, com uma freqiiéncia varidvel, sem
uma aparente progressdo no tempo. Havia 4 meses vinha observando dorméncia e
diminuicio de forca no membro superior esquerdo, iniciando-se distalmente; pouco
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tempo depois passava a notar diminuicio da forca muscular também nos membros.
inferiores, mais no esquerdo. A intensidade dessas manifestacdes aumentou a prin-
cipio, estabilizando-se posteriormente, havia j& pelo menos dois meses. O exame clinico
geral denunciava, de anormal, apenas uma pressdo arterial elevada, com cifras de
220/130 mmHg, enquanto o exame neurolégico apontava as seguintes alteracdes: mar-
cha pareto-espéstica a4 esquerda, estreitamento arteriolar generalizado em ambas as
retinas (exame dificultado pela existéncia de catarata), hipertonia muscular nos quatro
membros, predominando nos esquerdos, onde se percebia claramente o sinal do cani-
vete; forca muscular moderadamente diminuida nos membros esquerdos; exageracio
generalizada dos reflexos musculares clonicos, de forma simétrica, com Hoffmann
bilateral, mais nitido & esquerda; hipoestesia dolorosa no dimidio corporal esquerdo;
discreta ataxia na prova indice-nariz e grande hipermetria na prova calcanhar-joelho,
ambas & esquerda, indiferentes ao controle da visio; os demais itens do exame neuro-
16gico foram considerados normais. O paciente foi seguido ambulatorialmente (e subme-
tido a investigacio complementar diagnoéstica) até 17 de junho do ano subsegiiente
(1975), quando ingressou na Enfermaria de Clinica Médica do Hospital de Sobradinho.
A sintomatologia, que se mostrara flutuante nos primeiros estddios da evolucdo da
doenca, agravara-se nos ultimos meses que antecederam a internacéio, acentuando-se
a dificuldade para realizar a marcha e surgindo, ademais, incontinéncia de wurina e
deméncia progressiva, com apraxia ideomotora e astereognosia & esquerda, sem mani-
festacOes afésicas (paciente destro). Entre os exames laboratoriais sdo de destacar
(no sangue): glicose, curva glicémica, uréia, creatinina, proteinas, colesterol e hemo-
grama normais; MG, VDRL e Weinberg negativos; ECG (15-06-74): bradicardia sinusal,
hipertrofia biauricular, hipertrofia ventricular esquerda e distarbios de repolarizacéo
de regifio antero-lateral; LCR normal (incluindo pressdo), com VDRL e Weinberg
negativos; EEG (vdrios): sofrimento cerebral em 4reas anteriores do hemisfério direito:
RX de cranio: porose dos elementos da sela tarcica, principalmente dorso e clindide
posterior; angiografia de carétida direita: discretos sinais de arteriosclerose e mode-
rada dilatagdo ventricular; cintilografia cerebral: compativel com o diagnéstico de
hidrocefalia com pressio normal; pneumencefalograma: dilatacdo ventricular simétrica,
sem enchimento dos espacos subaracnéideos da convexidade. Com o diagnéstico con-
firmado de hidrocefalia com pressio normal pensou-se transferir o paciente para outro
Jhospital (que dispusesse de neurocirurgia), a fim de submeté-lo a operacdo de deri-
vacdo. Contudo, antes que a medida se concretizasse, houve agravamento do estado
geral; ocorrendo o decesso por parada cardiorrespiratéria, a 14-09-75, no curso de
infeccdo respiratéria intercorrente. A necropsia (A75-136), além de acentuado hidro-
céfalo interno com marcada dilatacdo dos ventriculos laterais, incluindo os cornos
frontal e temporal, e do terceiro ventriculo (Fig. 1 e 2), foram constatadas: nefroscle-
rose benigna (rins contraidos terminais), cardiopatia hipertensiva e acentuada ateroscle-
rose aortica e de seus ramos principais, destacando-se uma grave aterosclerose dos
vasos arteriais do poligono de Willis, e broncopneumonite bilateral, mais intensa 2
direita. Havia ainda um hematoma no hemisfério cerebelar esquerdo, com 3,5 ¢m no
maior didmetro (Fig. 3), ocupando a porcdio central do hemisfério, ao nivel do ntcleo
dentado, ndo alcancando o vermis nem o quarto ventriculo, como também ndo se esten-
dia & superficie do Orgdo; nd@o havia focos secunddrios de hemorragia em outras
regiGes do encéfalo. Tampouco comprovaram-se fendmenos hernidrios.



406 ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 41, N* 4, DEZEMBRO, 1983

Fig. 1 — Hidrocefalia interna com dilatagdo acentuada dos ventriculos
laterais.

Fig. 2 — Hidrocefalia interna com dilatagdo dos ventriculos laterais, imcluin-
do 03 cornos fromtais e temyporais e do teroeiro ventriculo.



HIDROCEFALO COM PRESSA0O NORMAL E HEMATOMA CEREBELAR A()7

LALL AL R LT LLLL

Fig. 83 — Hematoma no hemisfério cerebelar esquerdo.

COMENTARIOS

O paciente que motivou o0 presente estudo era portador de hidrocefalia
com pressio normal e hematoma cerebelar, na vigéncia de uma vasculopatia
hipertensiva e arteriosclerdtica generalizada, tudo anatomicamente confirmado.
Embora ndo tenhamos encontrado, na literatura compulsada, referéncia a asso-
ciacdo das duas primeiras condi¢ées morbidas entre si, a dependéncia de uma
e outra, isoladamente, & doenga hipertensiva tem sido amplamente difundida.
O fracasso em diagnosticar, em vida, a hemorragia no cerebelo nio chega a
causar especie, como veremos da exposicdo que se segue, e no €aso em apreco
a dificuldade aumentou pela superposicdo de sintomatologias.

A hemorragia cerebelar € acidente vascular de importancia, cuja frequéncia,
em 5 séries de hemorragias intraparenquimatosas no cranio, varia de 0,9 a
13%, estando de acordo com o que seria de esperar, tomando-se como base
a relacdo de peso de 10% entre o cerebelo e o restante do sistema nervoso
central . Estd associada preferencialmente com a hipertensdo arterial (50 a
70% dos casos), podendo ocorrer também em casos de ma-formacdo angio-
matosa, didtese hemorragica, traumatismo, hemorragia intratumoral, extrava-
samento de sangue a partir de enfarte hemorragico, e, com certa freqiiéncia,
a causa niao pode ser determinadas. Ocorre em qualquer idade e nos dois
sexos, indistintamente, com maior incidéncia nas sexta, sétima e oitava décadas
(2 semelhanca das hemorragias intracranianas em geral) *. O diagnostico dife-
rencial é dificil com outras hemorragias, ou epfartes, localizados na regiao
talamico-subtalamica, putamen, ponte e intracerebral, bem como os testes diag-
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nosticos podem resultar enganosos ou ambiguos®. Para Fisher e col.® o
diagnostico clinico de hemorragia cerebelar baseia-se em cefaléia, vertigens,
vOomitos repetidos, depressdo do sensério e, quase sempre, ataxia de marcha.
Ott e col. 27 ddo énfase A triade ipsolateral caracterizada por paralisia do olhar,
ataxia apendicular e paresia facial, no que acordam Greenberg e col. 11, Entre
os 33 pacientes de Rosenberg e Kaufman 28, dos quais apenas 13 foram diagnos-
ticados clinicamente, os nimeros oferecidos para cada sinal ou sintoma sdo os
seguintes: vertigem — 10, ataxia — 10, nduseas — 15, depressio do sensorio
— 22; apenas 5 pacientes tinham dois dos trés sinais propostos por Ott, e
nenhum exibia a triade completa. Dos 21 casos descritos por Fisher e col. 8,
trés apresentavam o sinal por eles cognominado “involuntary closure of one
eye”, e negavam diplopia; esse sinal, erroneamente interpretado como ptose,
tem sido encontrado em outras doengas, e refletiria lesio do tronco cerebral.
Messert e col. 22 interpretaram-no de modo diverso; segundo eles, o desloca-
mento do tronco cerebral pelo hematoma estaria frequentemente associado com
paralisia do VII nervo do lado da hemorragia; o paciente, no esforco para
vencer a diplopia, causada pela dissociacdo do olhar e paralisia do motor
ocular externo, teria a op¢do de fechar o olho no lado ndo envolvido, perma-
necendo aberto o do lado do hematoma cerebelar.

Rosenberg e Kaufman 28, analisando os exames complementares utilizados
na comprovacdo do diagnodstico de hemorragia cerebelar, encontraram LCR
xantocromico em 11 de 13 casos examinados; a angiografia vertebral demons-
trou massa cerebelar avascular em 14 casos dos 17 examinados, enquanto a
ventriculografia foi conclusiva nos 14 casos examinados, afirmando aqueles
autores que esse seria o procedimento diagnostico definitivo. No presente, a
tomografia computadorizada parece ser a técnica de escolha, pela rapidez e
exatiddo que propicia; contudo, ainda faltam estudos casuisticos mais amplos
no que tange a hemorragia cerebelar.

Fisher e col.®», no trabalho ja varias vezes citado, caracterizaram muito
bem a patologia da hemorragia cerebelar: origina-se na vizinhanga do nicleo
dentado, presumivelmente pela ruptura de um ramo da artéria cerebelar supe-
rior. O sangue extravasado forma uma massa globular que descola o tecido
cerebelar, ao invés de penetra-lo, ndo sendo identificado geralmente o local
do sangramento; ocorre em cada hemisfério com igual freqiiéncia e usual-
mente na sua por¢do medial. Dos 19 casos deles, o codgulo estendia-se assim:
8 ao vermis, dos quais 5 invadiam a parte medial do hemisfério oposto (em
um unico caso a hemorragia situava-se no vermis); 13 ao quarto ventriculo,
sendo que 6 destes estendiam-se também ao terceiro ventriculo; 3 a superficie
cerebelar, sem atingir o quarto ventriculo. Hemorragias secunddrias no tronco
ocorreram 6 vezes, no coliculo superior duas vezes, no tegmento da ponte, pro-
sencéfalo e talamo, uma vez em cada um. A herniagdo cerebelar no foramen
magno foi rara. Hidrocefalia interna obstrutiva importante, devida a4 massa
da fossa posterior, ocorreu sé duas vezes.

O prognostico dos enfartes cerebelares, tratados por métodos conservado-
res, € pobre. O cotejo dos achados dos varios estudos a respeito indica uma
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mortalidade global de 55%, elevando-se para 80% quando se consideram apenas
0s pacientes em torpor ou coma. As estatisticas para as hemorragias sio
ainda piores, apontando uma mortalidade global de 80%, que se eleva para
95% quando restrita aos pacientes em torpor ou coma 1. Para Ott e col. 27
a deterioracdo clinica ndo € previsivel, sendo que 50% dos pacientes torna-
ram-se comatosos nas primeiras vinte e quatro horas e¢ 75% dentro de uma
semana; os resultados da descompressdo cirurgica teriam sido fortemente
influenciados pelo estado mental pré-operatério: 17% de mortalidade entre os
que apresentavam reatividade clinica e 75% para os que nao a apresentavam;
9 pacientes sobreviveram sem passar pela descompressdo cirurgica; concluindo,
afirmaram que substancial melhora na mortalidade total pode ser obtida pela
craniectomia imediata e evacuagdo do hematoma, em todos os pacientes encon-
trados dentro de 48 horas e, na maior parte deles, quando encontrados dentro
de uma semana do comego dos sintomas. Brillman+ enfatiza que a hemorragia
cerebelar aguda requer intervencdo cirurgica precoce, sendo baixa a mortali-
dade (17%) nos pacientes em estado de alerta; transcorrido, porém, um periodo
de aproximadamente duas semanas, a mortalidade eleva-se muito, havendo entao
uma tendéncia a conduta expectante.

RESUMO

Os autores apresentam o caso de um paciente com hidrocefalia normotensa
na vigéncia de doenca hipertensiva, ambas confirmadas pela autopsia que,
adicionalmente, revelou um hematoma cerebelar esquerdo. Uma discussio ¢é
empreendida em torno de varios aspectos da hidrocefalia com pressio normal
e do hematoma cerebelar.

SUMMARY

Normal pressure hydrocephalus and spontaneous cerebellar hemorrhage;
report of an autopsied case.

The authors report the case of a 64-year-old man who presented normal
pressure hydrocephalus in the course of hypertensive and arteriosclerotic vas-
culopathy confirmed by postmortem examination. A blood clot was found on
the central area of the left cerebellar hemisphere. The clinical features and
the pathogenesis of normal pressure hydrocephalus and cerebellar hemorrhage
are reviewed and discussed.
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