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Pseudotumor cerebral
o hipertension intracraneana idiopatica

Resumen

La hipertension intracraneana idiopatica es una entidad poco
comun en la infancia que obliga a descartar otras patologias
endocraneales. Si bien el curso evolutivo es en general benig-
no, puede resultar en un deterioro grave de la funcion visual,
lo que obliga a un control riguroso de la misma hasta la reso-
lucion completa del cuadro.

Presentamos el caso de una nifia de 11 afios con cefalea y tras-
tornos visuales e historia de corticoterapia prolongada. Los
estudios por imagenes descartaron proceso ocupante. El exa-
men oftalmologico revelo papiledema bilateral. Realizadas las
interconsultas y los examenes complementarios necesarios
para arribar al diagnostico, se instauro tratamiento obtenien-
dose mejoria paulatina.

Palabras clave: hipertension intracraneana idiopatica, pseudotumor
cerebral.

Abstract
Brain pseudotumor or idiopathic intracranial hypertension.

Idiopathic intracranial hypertension is a rare condition in
childhood which requires careful investigations in order to
discard other etiologic possibilities. Although the clinical cour-
se is mostly benign severe impairment of visual function may
occur. This obliges to a careful control of the condition until
full recovery.

We are presenting the case of an 11 year-old girl with heada-
ches and visual impairment, and history of long-lasting admi-
nistration of steroids. Imaging studies were negative. Fundus-
copic exam revealed bilateral papilledema. Appropriate con-
sulting with several specialists allowed proper diagnosis and
treatment which resulted in progressive improvement of the
patient's condition.

Key words: idiopathic intracranial hypertension, brain pseudotumor.

Relato del caso

Nifa de 7 afios que comenzo con fiebre, cefalea, inapetencia y
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dolor de cuello con desviacion del mismo hacia la
derecha, 11 dras antes de la internacion. Se diag-
nostico faringitis y torticolis, y recibio analgesicos,
colocandose un collar cervical. Luego se agregaron
nduseas, alteraciones en la vision, fotofobia y cefa-
lea mas intensa a predominio occipital, por lo cual
reitero la consulta decidiendose la internacion.

Antecedentes personales y familiares

Dos episodios de convulsiones febriles antes de
los 6 meses de vida; recibio fenobarbital hasta los
4 afios.

Internacion a la edad de 5 afios por asma bron-
quial. Se mantuvo en tratamiento desde entonces
con budesonide 400 mcg/dia. No requirio corti-
coides orales.

Padres divorciados. Disfuncion familiar severa.

Examen fisico

Buen estado general, facies adolorida, afebril,
estrabismo convergente, diplopia.

Frecuencia cardraca: 110/minuto; frecuencia res-
piratoria: 20/minuto. Tension arterial: 90/45
mmmHg. Examen neurologico normal.
Diagnostico: Sindrome de Hipertension Endo-
craneana (HTE).

Laboratorio

GB: 12.300/mm?® (67/2/0/28/3), ERS: 75 mm, pla-
quetas: 317.000/mm?®, Hb: 11,2g/1, urea: 0,14 g/1,
glucemia: 0,95 g/l.

El examen de fondo de ojo revelo edema de papi-
la bilateral; la agudeza visual fue 9/10 en ambos
0jos, la vision para los colores era normal. Ademads,
se constato diplopia cruzada, isotropia y reflejos
pupilares conservados.

Diagnastico por imagenes

Radiografias simples: cuello (f/p), mentonasoplaca,
craneo (f/p), y tdrax normales.

TAC simple de cerebro: normal.

RMN de cerebro con y sin gadolinio: cavidades ven-
triculares supra e infratentoriales de forma, tamario
y topografia habitual, al igual que las cisternas basa-
les, cisuras silvianas y surcos de la convexidad.

La sefial de RMN de sustancia gris y blanca del

cerebro, cerebelo y tronco encefdlico dentro de
los patrones normales, antes y despues de inyectar
el contraste.

Se realizo puncion lumbar con presion de salida
del LCR mayor a 300 mmH,O medida con mano-
metria; el examen cito-fisicoquimico fue normal.
De acuerdo a los resultados de laboratorio y los es-
tudios por imdgenes se planteo, en conjunto con
los servicios de Neurocirugia, Oftalmologia y Neu-
rologia, el diagnostico de Pseudotumor Cerebral.
Se inicio tratamiento con dexametasona a 1mg/Kg/
dia, via oral, con evolucion favorable cediendo pau-
latinamente 1la cefalea.

Los controles oftalmologicos evidenciaron dismi-
nucion del papiledema a partir de la segunda sema-
na de tratamiento, sin afectacion de la agudeza vi-
sual y de la vision para los colores. El estrabismo se
corrigio en la primera semana. En la segunda se-
mana se intento tratamiento con Acetazolamida
como reemplazo de la corticoterapia, pero debio
suspenderse por intolerancia (vomitos y diarrea).
Se realizo puncion lumbar de control a los 10 dias
de tratamiento con presion de salida del LCR me-
nor a 200 mmH,0. La ERS disminuyo a 33 mm.
Se otorgo el alta a los 15 dias de internacion. Fue
controlada por los servicios de Neurocirugia, Neu-
rologia y Oftalmologia con resolucion completa
del papiledema a los 2 meses.

La paciente curso simultaneamente miopatia, sin-
drome de Cushing y alteraciones de la conducta,
que revirtieron al suspender la corticoterapia.
Actualmente continua en tratamiento con Budeso-
nide por su enfermedad de base.

Discusion

El Pseudotumor Cerebral fue descrito por primera
vez por Quincke a fines del siglo XIX.

Es un sindrome caracterizado por :

1) Hipertension endocraneana mayor a 250
mmH,O (en ausencia de proceso expansivo de-
mostrable).

2) Puncion lumbar con LCR de caracteristicas
normales (se admite cierta pleocitosis y aumento
moderado de las proternas) ©.

3) Anatomia de los ventriculos cerebrales conservada.
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Caso clinico

Es una entidad poco comun en la infancia, mas fre-
cuente en el sexo femenino y con una edad media
de presentacion de 11 afios (4-14 afios). La inci-
dencia es de 1 caso por cada 100.000 habitantes
por afio, aumentando a 20 casos por cada 100.000
en mujeres jovenes y obesas ©.

La etiologia es desconocida, pero existen hipotesis
sobre el mecanismo que incluyen

1) Alteracion en la produccion y/o absorcion del
LCR.

2) Edema cerebral.

3) Alteracion en el control vasomotor y del flujo
cerebral.

4) Obstruccion venosa.

Si bien la fisiopatologia del proceso se desconoce,
la misma se relacionaria con una alteracion en la
circulacion normal del LCR, cuyo punto en comun
seria la disminucion de la reabsorcion en las granu-
laciones aracnoideas por aumento sostenido de la
presion en los senos venosos durales ©.

De todas maneras, algunos autores consideran una
clasificacion diferente ©:

Pseudotumor Cerebral: resulta de hipertension
secundaria a una alteracion en la circulacion nor-
mal del LCR.

Hipertension endocraneana benigna: no se encuen-
tra una alteracion del flujo del LCR.

Las causas pueden ser agrupadas en **?:

a) Alteraciones metabdlicas: hipoparatiroidismo,
tratamiento esteroideo, tratamiento con hormona
del crecimiento, hipo o hipervitaminosis A, enfer-
medad de Adisson, obesidad, utilizacion de anti-
conceptivos orales, lupus, sarcoidosis, etc.

b) Infecciones: otitis media aguda, mastoiditis, mo-
nonucleosis infecciosa, exantema subito, sindrome
de Guillain-Barre€.

¢) Farmacoldgicas: tetraciclinas, vitamina A, anti-
conceptivos, nitrofurantoina, difenilhidantoina, cor-
ticoesteroides (incluso de uso nasal) @.

d) Alteraciones hematologicas: policitemia, anemia,
leucemia, crioglobulinemia, trombocitopenia, sin-

drome de Wiskott-Aldrich.
e) Trombosis venosa: del seno lateral o sagital,
postraumatismo.

El cuadro cliico incluye "*”:

1) Signos y sintomas de HTE, de los cuales el mas
frecuente es la cefalea, con un tiempo de evolucion
que oscila de 1 dia a 1 mes; frecuentemente lo que
genera la consulta es la aparicion de diplopia, la
cual se produce por paralisis del VI par relacionada
con el aumento brusco de la presion intracraneal.
2) Papiledema bilateral, en el 100% de los casos,
representando a veces el unico hallazgo.

3) Alteraciones de la agudeza visual, oscurecimien-
to visual transitorio, escotomas y fotopsias.

Si se encuentran signos neuroldgicos de foco (la
paralisis del VI par no se incluye) debe descartarse
el diagnostico de pseudotumor cerebral.

El diagnostico se basa en los Criterios de Dandy
modificados por Radhakrishnan (ver mas abajo) y
en el registro de aumento de la presion intracra-
neal por encima de 250 mmH,O (propuesto por
Corbett) ©.

Criterios de Dandy modificados ©

Cuadro Clinico:

- Signos y sintomas de HTE.

- Ausencia de signos de foco (a excepcion de la pa-
ralisis del VI par).

- Nivel normal de vigilia.

Neuroimagenes: cerebral y vascular normales*.
LCR: composicion normal con presion de apertura
mayor a 250 mmH,0 (medida en decubito lateral).
La historia de los sintomas no permite prever que
pacientes tiene mayor riesgo de perdida visual ©.
No hay criterios clinicos ni de laboratorio que
permitan diferenciar la evolucion benigna, de "el
lado maligno del espectro”, ast denominado por
la posibilidad de perdida definitiva de la vision,
aun cuando algunos autores relatan diferencias
significativas entre la presion de apertura del

* En los estudios de neuroimagenes puede observarse: disminucion del tamario ventricular, silla turca vacra, aumento del espacio aracnoideo, mal-
formacion de Chiari tipo I, distension del espacio perioptico y realce tras el contraste de los nervios opticos ®”.
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LCRy la respuesta al tratamiento (buena respues-
ta con presiones de apertura de 36 +- 13 cm H,O
y pobre respuesta con presiones de 49 +- 17 cm
de H,0) ©.

Dentro de los metodos complementarios, los estu-
dios de neuroimdgenes (TAC, RMN, angioRMN)
son los que aportan mayores datos, y la puncion lum-
bar es requisito indispensable para el diagnostico.

Se debe tener en cuenta que, como la presion del
LCR fluctua, se debe repetir la puncion lumbar
cuando la sospecha diagndstica sea alta ©.

En general el Pseudotumor Cerebral es un proce-
so autolimitado, pero debe tenerse en cuenta que
puede recidivar.

La mayor complicacion de este sindrome consiste
en el riesgo de ceguera y atrofia optica, lo cual
ocurre en el 20% de los casos, y que se ha dado en
llamar, como ya se menciono, "el lado maligno del
espectro clinico". Por ello debe realizarse vigilan-
cia periodica de la agudeza visual, en forma men-
sual durante 6 a 12 meses, ya que puede haber
deterioro visual tardio y recurrencias.

Dicho control evolutivo debe realizarse con ©: e-
xamen fundoscopico, estudio campimetrico, me-
dicion de la presion intraocular, agudeza visual y
reflejo pupilar.

Puede usarse el estudio de potenciales evocados
pero este procedimiento no detecta alteracion vi-
sual perifeTica, y la latencia se altera sclo cuando
el dafio en el disco optico ya es grave.

El tratamiento debe incluir “*?:

-La causa subyacente (disminuyendo los probables
factores de riesgo).

-Puncion lumbar (luego de estudios por imagen
que descarten proceso subyacente).
-Acetazolamida: actua como inhibidor de la anhi-
drasa carbonica, disminuyendo la produccion de
LCR en los plexos coroideos. La dosis recomenda-
da es de 25 mg/kg/dia (maximo 100 mg/kg/dia o 2
gr/dia), comenzando con 250 mg cada 6 hs (algu-
nos recomiendan 1 a 4 gr/dia). Los efectos adver-
sos incluyen: parestesias, fatiga, alteraciones del

gusto, litiasis renal, acidosis metabolica, que a ve-
ces obligan a suspender el uso.

-Diureticos: que disminuyen la produccion de LCR,
el mas utilizado es la furosemida (20 a 80 mg cada
12 horas).

-Corticoides: Prednisona (40 a 60 mg/dia) disminu-
yendo la dosis a lo largo de 2 a 4 semanas.
-Tratamiento quirurgico: sistemas de derivacion
ventriculo-peritoneal o descompresion del nervio
optico (orbitotomra lateral) en casos de extrema
urgencia.

Si no se produce mejoria, se deben repetir los estu-
dios de neuroimdgenes en busca de posibles masas
de crecimiento lento o buscando obstrucciones del
Seno venoso.

En general el tiempo de resolucion del papiledema
es de 6 semanas.
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