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RESUMEN

INTRODUCCION.La Hipertensidn Intracraneal Idiopatica se caracteriza
por un aumento de la presion intracraneana, su causa actualmente es
desconocida. Se presenta en 1 a 2 por cada 100 000 habitantes,
siendo el grupo de mayor riesgo las mujeres con sobrepeso u
obesidad en edad fértil. Por lo general los pacientes no presentan
evidencias en las pruebas que sugieran un proceso expansivo
intracraneal. Las caracteristicas clinicas son inespecificas; sin
embargo, los pacientes pueden cursar con dolor de cabeza, edema de
papila y oscurecimientos visuales transitorios; presentaciones menos
comunes cursan con fotofobia, tinitus pulsatil, dolor retrobulbar,
diplopia y pérdida permanente de la visidn.

CASO CLINICO. Paciente femenina de 55 afios, obesa e hipertensa sin
tratamiento, que inicid6 con pardlisis hemifacial izquierda, cefalea
occipital tipo pulsatil que luego se generalizd, hiperemia conjuntival y
disminucién de la agudeza visual, la cual luego evolucioné a ceguera
legal bilateral.

DISCUSION. Se documenté aumento de la presién de apertura del
liqguido cefalorraquideo. Sin embargo, su anadlisis quimico y por
tinciones, al igual que los estudios de neuroimagen, resultaron
normales. Presentd alteracion en las pruebas de funcidn tiroidea; el
resto de los estudios realizados resultaron normales o negativos. La
paciente fue manejada con diuréticos de asa, corticoesteroides e
inhibidores de anhidrasa carbdnica. Los autores vemos la importancia
de este caso en el impacto en la calidad de vida de estos pacientes,
asi como los potenciales e irreversibles dafios que se pueden producir
si no se hace el diagndstico y tratamiento adecuado.

PALABRAS CLAVE: hipertensidon intracraneal idiopatica, seudotumor
cerebral papiledema, liquido cefalorraquideo, cefalea.

ABSTRACT

INTRODUCTION. Ildiopathic intracranial hypertension is characterized
by an increased intracranial pressure, which pathogenesis is currently
unknown. It occurs in 1 to 2 cases per 100 000 habitants; women with
overweight or obesity in childbearing age are the highest risk group.
Usually, patients do not show evidence in diagnostic studies that
suggests an extensive intracranial process. Clinical features are
nonspecific. However, patients can present headache, papilledema
and transient loss of vision. Other less common features include
photophobia, pulsatile tinnitus, retrobulbar pain, diplopia and
permanent loss of vision.

CASE REPORT. A 55 year old obese female with history of untreated
hypertension, that began with paralysis of the left side of face, and an
occipital pulsatile headache that later became generalized. The
patient also presented, conjunctival hyperemia and decreased visual
acuity that later evolved to a bilateral blindness.

DISCUSSION. An increase in cerebrospinal fluid opening pressure was
documented. However, its chemical and staining analysis, as well as
the neuroimaging studies, were normal.,The thyroid function tests
showed abnormal values, but the rest of the diagnostic studies were
negative or normal. The patient was managed with carbonic
anhydrase inhibitors, loop diuretics and corticosteroids. The impact
on the patient’s life quality, as well as the potential and irreversible
damage that can occur, if it is not adequately diagnosed and treated,
make this case important for the clinician.

KEY WORDS: Idiopathic Intracraneal Hypertension, pseudotumor
cerebri, papilledema, cerebrospinal fluid, headache.
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INTRODUCCION

En la presentacién clinica de hipertensién
intracraneal (HI) se han descrito multiples agentes
etiolégicos o

embargo, hay pacientes que se presentan con un

factores desencadenantes, sin
conjunto de signos y sintomas de elevacion de la
presion intracraneal (PIC) sin alteracion en los
examenes de laboratorio ni en los estudios de
imagen, y presentan composicién normal del liquido
cefalorraquideo (LCR). Ademads, en estos pacientes
hay ausencia de procesos expansivos intracraneales
o hidrocefalia; esta condicién clinica se denomina
hipertension intracraneal idiopatica (HI).*®

Las caracteristicas clinicas de la HIl no son
especificas, sin embargo, se ha publicado en varias
series que los pacientes pueden cursar con dolor de
cabeza, edema de papila, oscurecimientos visuales
transitorios, entre otras manifestaciones. La
presentacion clinica puede variar mucho y el

diagnéstico requiere un manejo muItidiscipIinario.Z’7

Actualmente la patogénesis de HIl es desconocida,
sin embargo se han propuesto varias hipdtesis que
incluyen edema cerebral, alteraciones en la
dindmica del LCR, aumento de la presién venosa
intracraneal, entre otras."? Igualmente se ha
asociado Hll a ciertas condiciones médicas, pero sin
resultados concluyentes.l’8

El diagndstico de HII se hace por exclusién, cuando
se han descartado otras posibles condiciones que
produzcan aumento de la presion intracraneal. Las
recomendaciones del tratamiento son limitadas por
la falta de ensayos controlados aleatorizados.”®

Los autores vemos la importancia de este caso en el
impacto en la calidad de vida de los pacientes, en
los potenciales e irreversibles dafios que se pueden
producir si no se hace el diagnéstico y tratamiento
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adecuado, por ser una condiciéon de presentacion
poco frecuente en nuestro medio. A continuacién
presentamos el manejo brindado a la paciente y los
resultados de las medidas terapéuticas que fueron
utilizadas.

CASO CLiNICO

Se trata de paciente femenina de 55 afios que
ingresa a la sala de Medicina Interna del Hospital
Santo Tomas por presentar pérdida de la visidn en
ambos ojos de 7 dias de evolucidn, refiere no ver
nada, ni la luz.

Paciente con historia de paralisis hemifacial
izquierda de dos meses de evolucién, asociada a
cefalea occipital tipo pulsatil de intensidad 9/10,
que luego se generaliza, la cual mejoraba con Dolo-
neurobién dos veces al dia. Asociada ademas a
nauseas de frecuencia casi diaria.

Un mes antes de su ingreso, cursd con disminucién
de la agudeza visual, mayor en el ojo izquierdo,
edema bipalpebral e hiperemia conjuntival bilateral.
La paciente refiere que en ese momento presentaba
vision borrosa pero lograba ver objetos, y que
asocié la pérdida visual a la inflamacién ocular.
Acudié por atencién médica y se le diagnosticé
conjuntivitis, la cual fue tratada con gotas oculares
cuyo nombre desconoce. Refiere que la pérdida de
vision fue progresiva, hasta que 7 dias antes del
ingreso presenté pérdida visual bilateral completa.

Al ingreso refirid no ver objetos ni luz. Es evaluada
por Oftalmologia y referida a Neurologia, quien
luego de evaluacién la refiere para hospitalizacion
con diagnédstico presuntivo de sindrome de
hipertension endocraneana de etiologia por

determinar. Como antecedente reciente de

importancia mencioné herpes zoster en térax
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cuatro meses previos al cuadro clinico actual,

manejado con “hierbas”.

La

paciente niega déficit en las extremidades vy

vomitos.

Historia Anterior

A.

Antecedentes personales patoldégicos.

Refiere haber padecido sarampidn, rubéola,
varicela. Hipertension arterial diagnosticada
hace 12 anos, sin tratamiento desde hace 3
anos.

Antecedentes personales no patoldégicos.

Niega tabaquismo, alcoholismo o haber usado
cualquier tipo de droga ilicita.

Antecedentes

Heredo Familiares: madre asmatica. Hijo con
sinusitis.

Medicamentos: niega estar utilizando algun
medicamento de forma habitual.
Hospitalizaciones anteriores y antecedentes
quirdrgicos.

En 1986 se le realizo salpingectomia.
Inmunizaciones: refiere no llevar buen control
de sus vacunas.

Interrogatorio por Aparatos y Sistemas.

e Sintomas generales: Niega fiebre, escalofrio,
astenia, anorexia y pérdida de peso.

e Cabeza: Niega cicatrices, traumas,
deformaciones o hundimientos.

e OQOjos: refiere secrecion ocular, edema
bipalpebral, hiperemia conjuntival bilateral y
disminucién de la agudeza visual, mayor en
el ojo izquierdo. La paciente referia
inicialmente vision borrosa pero lograba ver
objetos, al ingresar no ve nada como ya se
describioé en la enfermedad actual.

e Oidos y nariz: Niega hipoacusia, dolor y
secreciones, rinorrea, epistaxis.

Boca: refiere desviacion de la comisura
labial a la derecha.

Cuello: refiere dolor cervical en region dorsal
que se irradia a la frente. Niega crecimiento,
rigidez, masas y pulsaciones anormales.
Cardiovascular: niega disnea, palpitaciones,
dolor toracico, claudicacién intermitente,
Respiratorio: refiere tos seca desde hace
varias semanas. Niega disfonia, hemoptisis,
resfriados frecuentes.

Digestivo: Refiere constipacion, de varias
semanas de evoluciéon. Niega disfagia,
odinofagia, ndauseas, dolor abdominal,
pirosis, hematemesis, melena, ictericia,
diarrea, acolia, rectorragia.

Urogenital: Niega disuria, polaquiuria,
oliguria, incontinencia urinaria, tenesmo
vesical.

Gineco-Obstétrico: Refiere que su menarca
fue a los 13 anos, G3PsAqCo, F.U.P.: 1983,
F.U.M.: 2005 a la edad de 50 afios, en la que
curso con calores, estado de animo alterado,
actualmente bien sin otras alteraciones.
Endocrino: Niega  polifagia, poliuria,
nerviosismo, suefo excesivo o insomnio,
intolerancia al calor o al frio, sudoracion
excesiva.
Musculo-esquelético:  Niega  artralgias,
mialgias, debilidad muscular, limitacidn
funcional, atrofia muscular.

Sistema Nervioso: niega trastornos de la
audicién, olfaccion, gusto, sensibilidad,
memoria o lenguaje. Niega trastornos
motores, trastornos en la marcha
exceptuando la necesidad de apoyo por
estar ciega.

Sistema hematopoyético y linfatico: Niega
anemia, hemorragia, petequias, equimosis o
adenopatias.
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Examen Fisico

Signos Vitales. Presion arterial: 140/80 mm Hg;
temperatura: 36.5 °C; frecuencia cardiaca: 72 lpm;
frecuencia respiratoria: 16 cpm; Peso: 72,7 kg;
Talla: 1,48 cm; indice de masa corporal: 33 kg/m”.

Aspecto general: Paciente consciente, buena
actitud, orientada en tiempo espacio y lugar,
cooperadora, edad aparente equivalente a la real,
obesa con paralisis facial periférica izquierda

Cabeza: normocéfalica, cuero cabelludo y cabello

normal, sin deformaciones, cicatrices, ni

hundimientos.

Cuello: Flexible, sin rigidez nucal ni ingurgitacion
yugular, no hay ganglios palpables, tiroides no
palpable.

Ojos: En el ojo derecho (OD), pupila midridtica
central de +/- 5 mm, infiltrado perilimbico difuso
superior e inferior, disminuciéon del reflejo
fotomotor, esclerosis nuclear 1 cruz de ambos ojos,
paresia del VI nervio craneal, legafa 2+. La agudeza
visual es inferior a 20/400, no percepcién de luz.
Tension ocular 17,3 mm Hg. En el fondo de ojo
retina aplicada, la copa fisioldgica de la papila es
40% del disco 6ptico, excavacion de 0,4, con bordes
definidos, la relacién arteria-vena conservada,

disminucion del reflejo foveolar, papila palida leve.

En el ojo izquierdo (Ol), lagoftalmos, edema
bipalpebral, pupila midriatica centra de +/- 5mm,
curvatura anterior estrecha, edema de papila de
predominio inferior temporal e hiperemia difusa,
paresia del VI nervio craneal. Sélo percibe
movimientos de manos. Tension ocular 17,3 mm
Hg. Fondo de ojo izquierdo retina aplicada, la copa
fisiologica de la papila es 10% del disco dptico
excavacion de 0.1, edema peripapilar de
predominio inferior-temporal, relacién arteria-vena
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de 4:1, reflejo foveolar disminuido, pobre reflejo
fotomotor.

Oidos: audicién normal, no hay secreciones.
Nariz: tabique nasal central, sin secreciones.

Boca: desviacién de la comisura labial a la derecha
con borramiento del surco nasogeniano izquierdo,
mucosa oral y paladar con adecuada hidratacion y
sin lesiones, Uvula central, faringe y amigdalas
normales sin puntos purulentos.

Térax: simétrico, sin tirajes.

simétricas con
(fibroquistes)
intertrigo sub mamario bilateral, con cambios

Mamas: pequeias

micronodulaciones bilaterales,

crénicos e hiperpigmentacion.

Corazoén: Ubicacidn anatdmica adecuada, no se
observa ni se palpa el punto de maximo impulso, no
hay frémito tactil, a la percusién es mate, ruidos
cardiacos ritmicos, sin soplos ni galope, chasquidos,
reforzamientos.

Pulmones: Ruidos respiratorios normales sin ruidos
agregados.

Abdomen: Globoso a expensas de paniculo adiposo,
higado unos 2 cm por debajo del reborde costal
derecho, de consistencia aumentada, no hay dolor,
defensa o rebote, ni otras masas abdominales
palpables. Ruidos hidroaéreos normales.

Genitales: Con vulva eutrdfica, sin secreciones ni
sangrado, hay intertrigo en el drea inguinal bilateral.

Tacto rectal: esfinter normotdnico, sin evidencias
de hemorroides.

Articulaciones, extremidades y musculos: no hay
flogosis, hipertermia, debilidad muscular, nédulos,
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dolor articular, mialgia, deformidades, distrofias
musculares, ni masas.

Neurolégico.

Resto de pares craneales sin alteraciones. Fuerza

muscular 5/5, tono y reflejos miotaticos
conservados en las cuatro extremidades. Signos de

irritacion meningea negativos (Kernig y Brudzinski).
Estudios de gabinete e interconsultas.

Al ingresar la paciente se ordenan los exdmenes de
gabinete (ver tablas 1 y 2), posteriormente otros
examenes especiales (ver tabla 3), asi como los
estudios de imagen que se recomendaban,
igualmente las interconsultas respectivas.

Tabla 1. Biometria Hematica de ingreso.

Referencia
4,5-11 x103/uL
3,8-5,1x103/uL

Parametro Valor

11.3 x103/uL
4.56x108/pL

Leucocitos
Glébulos rojos

12.4 g/dL
Hematocrito 36,7%

12 - 16 g/dl
35-45%

Hemoglobina

Plaquetas 373 x10°/uL 150 — 450x103/pL
Neutroéfilos 58,6% 55-65%
Linfocitos 34 % 25-35%
Monocitos 5,9 % 3-7%
Eosinofilos 1,2% 1-3%

Basofilos 0,3% 0-1%

VCM* 79.6 fL

HCMT 26.1 pg/célula

ADE# 16 %

*Volumen corpuscular medio
tHemoglobina corpuscular media
FAmplitud de distribucion eritrocitaria

Fuente: Expediente Clinico de la paciente. Hospital Santo
Tomas.

(G &v-nec-ro |

Tabla 2. Quimica sanguinea relevante.

Parametro Valor Obtenido
Glucosa 94 mg/dL
Creatinina 0.8 mg/dL
Proteinas Totales 6.5 g/dL
Albumina 3.3 g/dL
Globulina 3.2 g/dL
Colesterol 179 mg/dL
Triglicéridos 234 mg/dL
HDL* 26 mg/dL
LDLT 105 mg/dL
ASTH 86 U/L
ALTS 97 U/L
Fosfatasa Alcalina 454 U/L
636 U/L

Otros || Dentro de limites normales
*Lipoproteina de alta densidad

tLipoproteina de baja densidad

fAspartato aminotransferasa

8Alanina aminotransferasa

| | Lactato deshidrogenasa

{Sodio, potasio,CO2, Cloro, magnesio, calcio

Fuente: Expediente Clinico de la paciente. Hospital Santo
Tomas.

Tabla 3. Quimica sanguinea Especial.

Parametro Valor obtenido Referencia
Cortisol 14.19 pg/dL 6-23 pg/dL
Ferritina 145.5 ng/mL 10-150 ng/mL

T; total 1.00 ng/mL 0.87-1.78 ng/mL
T, total 8.10 pg/dL 6.09-12.23 pg/dL
TSH 13.35 plu/mL 0.34-5.60 plU/mL
Prolactina 3.57 ng/mL 2.74-5.60 ng/mL

Fuente: Expediente Clinico de la paciente. Hospital Santo
Tomas.

3. Urindlisis normal.
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4. Pruebas de funcién plaquetaria sin alteraciones y
la velocidad de eritrosedimentacion 29 mm/h
(aumentada).

Otras pruebas de serologia o inmunolégicas (Ver
Tabla 4).

Tabla 4.Pruebas Inmunoldgicas.

Parametro Valor Referencia
Obtenido/Reporte
ANA Negativo
Anti DNA Negativo
Anticuerpos irregulares Negativo
Crioaglutininas Negativo

Coombs directo Positivo (Ig G ++)

C3 complemento 93.8 mg/dL 79-152 mg/dL
C4 complemento 16.0 mg/dL 16-38 mg/dL
VIH Negativo

VDRL No Reactor

Fuente: Expediente Clinico de la paciente. Hospital Santo
Tomas.

Tomografia Cerebral Simple: evidencio
calcificaciones en las inmediaciones del brazo
anterior de la cdpsula interna, con adecuada
diferenciacion entre la sustancia gris y la sustancia

blanca, sistema ventricular conservado.

Evaluacion por Oftalmologia: Se diagnostico
blefaroconjuntivitis bacteriana en ambos o0jos,
neuritis retrobulbar en ojo derecho, papiledema
secundario a hipertensidon endocraneana de origen
por determinar, paresia hemifacial izquierda vy
lagoftalmos izquierdo. Se recomenddé aseo de
pestanas, Ciprofloxacina en gotas mas meloxicam
oftalmico, lagrimas artificiales en ojo izquierdo,
continuar con antibidtico y ademas reevaluar en
funcion de la tomografia axial computada para

considerar descompresion del nervio éptico

12

Evaluacion por Neurologia: en la evaluacién inicial
dilatadas
bilateralmente, que no respondian a la luz, paresia

de  admision presentdé  pupilas
bilateral del VI nervio craneal, y el resto de las
caracteristicas ya descritas. Con los estudios se
encontré enfermedad de pequefos vasos, con
infartos lacunares pequefios bilaterales, sin estasis
de los vasos sanguineos perioculares, no se
observaron trombos, en los senos venosos
longitudinal y transverso, sin lesiones ocupantes de
espacio o hemorragias. Los nuevos estudios de

neuroimagen no encontraron mayores hallazgos.

Evaluacion por Medicina Fisica y Rehabilitacion: se
manejo con masajes y ejercicios faciales, ademas de
reeducaciéon de musculos faciales izquierdos.

La paciente cursé con mejoria de la cefalea y la
visién durante su estancia intrahospitalaria. En
evaluaciones posteriores no presentd eritema
conjuntival ni secrecidn; sin embargo, persistia
lagoftalmos secundario en ojo izquierdo, fendmeno
de Bell sin lesién corneal, leve edema peripapilar de
ojo izquierdo. Dicha mejoria comprendid agudeza
visual en OD: 20/200 y Ol: 8/200, pupila con
respuesta lenta, de +/-5 mm, tensién ocular en OD:
12,2 y en Ol: 14,6. Las papilas persisten con palidez
de predominio temporal.

Durante la siguiente evaluacion, dos meses

después, presentaba en OD: percepcidon de
movimiento de manos y en Ol: 3/200. Presidn
ocular 17,3 mm Hg y palidez de ambas papilas..
Posteriormente, consulta por no percibir
movimientos de objetos ni luz en ambos ojos,
repuesta pupilar muy pobre, pupila OD: 6 mm y Ol:
4 mm, relacién copa disco 0,35 bilateral, se observa
palidez importante de ambos papilas, asociado a

atrofia de dichos nervios.
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Punciéon lumbar: presentd presion de apertura
aumentada, de 34 cm de H,0, y el analisis del LCR
fue normal respecto a celularidad, glucosa vy
proteinas, Frotis BAAR, Tinta India, Frotis por Gram

y cultivo.

Radiografia PA y lateral de tdrax: demuestra
imagen pseudonodular en la vecindad de la cisura
liquido
intersticial. También hay hallazgos compatibles con

menor, sin descartar presencia de

proceso bronconeumanico.

Estudios de Esputo: no se lograron obtener pues la
paciente no expectoro.

Ultrasonido abdominal vy pélvico: muestra
esteatosis hepatica moderada sin lesiones focales,
vesicula probablemente esclerética, colelitiasis sin

signos de colecistitis aguda; sin otras alteraciones.

Tomografia axial computada (CAT) de térax
contrastada: se reportan trazos de fibrosis en
ambos campos pulmonares, no se observan areas
de consolidacidn pulmonar, lesiones nodulares,
metastasicas, bronquiectasias ni efusién pleural.
Colelitiasis incidentalmente. En el mediastino no se

observan adenomegalias.

CAT de silla turca: se observa un abalonamiento de
la silla turca en la proyeccién lateral, sin descartar
desnivel del piso en proyeccion frontal, sin embargo
los didmetros de la misma estan dentro de limites
normales, por lo que se recomienda una Resonancia
Magnética (RM) de silla turca, por sospecha de
patologia selar.

Resonancia Magnética (RM) cerebral contrastada
con Gadolinio: el estudio se realizd con secuencias
T1 flair axial/sagital, FSE T2 axial/coronal, Axial T2
flair, difusién con b=1000 y se aplic6 medio de
contraste. En la secuencia TR largo se identifican

(G &v-nec-ro |

lesiones hiperintensas puntiformes en centros

semiovales y corona radiada, los cuales no
presentan restriccion de la difusion, en el resto del
parénquima cerebral, tallo cerebral y cerebelo no ha
otras alteraciones. Se concluye que el estudio
muestra lesiones a nivel de la sustancia blanca
probablemente de origen vascular, a nivel de la silla

turca no hay patologia.

Electroencefalograma: resultd dentro de los limites
normales.

RM contrastada de orbitas: no se definen
alteraciones de la intensidad de sefial de los nervios
Opticos ni musculos extraoculares. Los globos
oculares se observaron normales, sin anormalidades
a nivel de la grasa intra y extraconal, por lo que se
concluye el

estudio sin hallazgos patoldgicos

significativos
Tratamiento.

e Manitol al 20 % 100 mL I.V. c /8h #3.

e Dexametasona 16 mg L.V. primer dia y luego
4 mg c/6h.

e Topiramato 25 mg P.O, c/noche.

e Acetazolamida 500 mg P.O. c/12.

A nivel ocular se utilizé ciprofloxacina oftdlmica 2
gotas en cada ojo c¢/6h, meloxicam 2 gotas en cada
ojo cada 4 horas, lagrimas artificiales y limpieza
ocular con Solucién Salina Normal gid. Igualmente
se utilizaron otros medicamentos para las
condiciones asociadas y que se encontraron durante

la estancia hospitalaria:

e Enalapril 10 mg P.O. ¢/12 horas.

e Ranitidina 5 mg L.V. ¢/12 horas.

e Clotrimazol crema, aplicar ¢/8 horas, en area
submamaria y drea inguinogenital afectada.

Revmédcient ISSN 1608-3849. Afio2013, Volumen 26(1): 7-21.
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e Fluconazol 150 mg dosis Unica.
e Cefotaxima 2 gl.V. c¢/8 horas.
e Levotiroxina Sddica 0.1 mg % tableta P.O.
c/dia
REVISION BIBLIOGRAFICA

En la historia de esta entidad clinica la literatura
documenta que Heinrich Quincke en 1893, fue
quien informé la primera serie de casos de HI de
causa desconocida, lo que él describi6 como
"meningitis serosa"; posteriormente ha recibido
varias denominaciones:  hidrocéfalo  tdxico,
papiledema de etiologia indeterminada, edema
cerebral de causa desconocida entre otras.*® El
término Pseudotumor Cerebri (PTC) fue acufiado en
1904 por Nonne, posteriormente Foley en 1955 lo
denomina "hipertensién intracraneal benigna", sin
embargo esta condicién no es benigna, por lo que
esta denominacion se considera obsoleta en la
actualidad, ya que en muchos pacientes se puede
producir ceguera permanente y otras alteraciones
sistémicas incapacitantes, por lo que Buchheit y
Burtonen 1969 le dan un nuevo nombre:

. . . . 481
“Hipertension Intracraneal Idiopatica”.>*®*°

Epidemiologia.

La HIl es una condicion que ocurre, segun dos
estudios realizados en Estados Unidos, con una
incidencia de 0.9 y de 1,07 casos por 100 000 en la
poblacién general. Otro estudio realizado en Libia
demostré una incidencia de 2,2 por 100 000.%®

La edad media de inicio de la enfermedad se ha
reportado en 28 afios, 31 afos y 35 afios segln
diversos estudios.® En un estudio prospectivo de 50
pacientes diagnosticados con HIl, el 92% eran
mujeres con una edad media de 31 afios (rango 11 a
58 afios) y 94% eran obesos, sin embargo, en otras
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series la frecuencia de obesidad varia entre 71% vy
84% .>®

La HIl se ha demostrado predominantemente en
mujeres con sobrepeso y en edad reproductiva; la
razon mujer-hombre es 8:1.% La incidencia de HII
en las mujeres entre 15-44 anos no obesas es de
3,3 por 100 000 habitantes; la incidencia en mujeres
de 20-44 afios de edad y cuyo peso estd 20% por
encima del peso corporal ideal, aumenta a 19,3
casos por 100.000 habitante- El odds-ratio (OR) de
HIl se incrementa a 6,5 para un indice de masa
corporal (IMC) de 25 a 29 y aumenta a 26,0 para un
IMC mayor de 35, por tanto, la obesidad se ha

L48En un estudio

asociado con el desarrollo de HlIl.
de casos y controles se demostré que el reciente
aumento de peso parece ser un factor de riego para

HII?

Otros estudios tratan de asociar Hll con una serie de

enfermedades sistémicas, ciertas drogas,
deficiencias y excesos de vitaminas, aumento de
estrégenos, aumento de los niveles de leptina y de
citoquinas inflamatorias en el LCR. Sin embargo, no
se ha encontrado un verdadero vinculo con la HIl, ya
que las poblaciones de estudio han sido muy
pequeiias o los resultados no son concluyentes. En
los estudios de casos y controles, la prevalencia de
irregularidades menstruales, embarazo, anemia por
deficiencia de hierro, disfuncion de la tiroides, uso
de antibidticos y el uso de anticonceptivos orales no
fueron diferentes entre los casos frente a los
controles por lo que no se ha logrado establecer

.. 12 . .
asociaciones verdaderas.”” No hay evidencias de
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que el origen étnico y condiciones genéticas tengan
efectos en la incidencia de la HII.?

En la poblacién pediatrica la presentacion clinica es
distinta a los adultos. En un metaanalisis de 384
pacientes menores de 18 afios, resultd que la Hill
afecta ambos sexos en igual proporcién y la
obesidad estd menos relacionada en prepuberes, al

igual que la pérdida permanente de la visién. ">

Presentacion Clinica.

Esta entidad se caracteriza por diferentes formas de
presentacion clinica, pero Santos y colaboradores
las agruparon en 4 formas basicas: aparicion de
sintomas de hipertensidon intracraneal, sintomas
visuales aislados, signos de hipertension
intracraneal acompafiados de sintomas visuales y

descubrimiento de un papiledema aislado.’

Su presentacion clinica tipica en pacientes en edad
fértil con obesidad, en un 90-94%, es dolor de
cabeza similar a la migrafia o cefalea tensional,
acompafiado de dolor retroocular o a los
movimientos oculares; hay que tener presente que
este dolor de cabeza es muy variable y algunos
reportan exacerbacion del mismo con cambios de

128 0Otro de los sintomas comunes son las

postura.
alteraciones visuales, un 57-72% principalmente con
disminucion de la agudeza visual; se presentan
oscurecimientos visuales que pueden ser aislados o
constantes durante el dia. En un 40% se observa
papiledema en fondo de o0jo, cominmente de forma
bilateral y simétrica, pero puede ser unilateral o
asimétrico; también hay informes de pacientes sin
edema de papila y que tienen HIl, segun la Escala de
Lars Frisen entre mayor es el papiledema mayor

riesgo de pérdida visual.*®% La pérdida de la visidn
puede estar presente como en el caso de nuestra

paciente, pero ésta fue gradual, en contraposicién a
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algunos casos en donde es fulminante; estos
ultimos tienen un riesgo aumentado de ceguera
permanente.

Los pacientes pueden presentar y describir el tinitus
como “rugido o silbido dentro del crdneo”, puede
ser persistente o intermitente. Pueden presentarse
signos de irritacion meningea tales como nausea,
vémito y fotofobia.>®

Se ha descrito también pardlisis unilateral o bilateral
del VI nervio craneal en un 10-20% de los pacientes,
sin embargo, también se ha reportado compromiso
de otros nervios craneales como el oculomotor, el
trigémino y el facial entro otros.®

Hay pacientes menos tipicos: suelen ser mayores
(44-88 aios), la mayoria son hombres, se presentan
con sintomas diferentes (menos dolores de cabeza,
mas cambios visuales), y en éstos es importante
buscar etiologias identificables de elevacion de la
PIC. Los hombres con HIl tienen menos
probabilidades de ser obesos (25% frente al 75% de
las mujeres) y el riesgo en ellos es dos veces mayor
de pérdida de vision.?

Otra forma de presentacion es la asintomatica, en la
que el dolor de cabeza no aparece y sélo se
presentan las alteraciones visuales tales como
oscurecimiento visual transitorio, pérdida de visién
progresiva o brusca y escotomas centelleantes, en
menor frecuencia.’

Etiologia

No se ha descrito una etiologia como tal, sin
embargo, se habla de condiciones asociadas a esta
entidad. Las principales son el sexo femenino y la
obesidad; en estrecha relacién a esta ultima, se
describen las alteraciones menstruales.? Otras tales
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como deficiencia de vitamina A que conlleva a una

alteracion  estructural de las vellosidades
aracnoideas. De igual forma se han reportado casos
de pacientes tratados con medicamentos tales
como tetraciclinas, principalmente minoxiciclina y
doxiciclina. Menos concluyentes han sido los
hallazgos que relacionan los retinoides orales de uso
dermatolégico y los anticonceptivos orales, asi
como también se mencionan otros medicamentos
involucrados en el desarrollo de éste sindrome (ver

Tabla 5).%8

Tabla 5. Otros medicamentos reportados y asociados a HIl.

Grupo de Farmaco Ejemplos

Endocrino Supresion de corticoides luego de
administracion prolongada
Lenonogestrel
Tamoxifeno
AINEs Indometacina

Rofecoxib
Otros Cimetidina

Litio

Fuente: Alex K Ball, Carl E Clarke.?

Ademas de lo ya expresado, muchas comorbilidades
han sido relacionadas, como hipoparatiroidismo,
anemia, lupus eritematoso sistémico, sindrome de
ovarios poliquisticos entre otras condiciones; pero
es la hipertension arterial sistémica la que ha sido

reportada entre un 14-32% de los pacientes con Hll.
2,8

Fisiopatologia / Patogénesis.

Se han descrito muchas teorias acerca de los
mecanismos fisiopatoldgicos a través de los cuales
se produce el aumento de volumen del LCR, y con
ello, la hipertension intracraneal (Ver Tabla 6).

Todas las mencionadas anteriormente recaen en la
alteracion de la homeostasis del LCR. La teoria mas
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aceptada explica que el incremento de la presién
intracraneal se debe a una disminucion de Ia
absorcion del LCR, lo que apoya el manejo con
puncién lumbar intermitente.®

Tabla 6. Teorias alternativas que explican el incremento de
presion intracraneal en Hil.

Teoria Resultado

Aumento del flujo de volumen Aumento del volumen

intersticial cerebral

Aumento del volumen sanguineo 63
Aumento del volumen tisular 32

Aumenta el volumen
del LCR
Aumenta el volumen

Aumento en produccién de LCR

Aumento de la resistencia al
flujo de salida del LCR
Pérdida de la autorregulacion

de sangre venosa

Aumenta la presién
cerebral cerebral arterial
Aumento de la presion venosa Aumenta el volumen

cerebral de sangre venosa

Fuente: Degan AJ, Levy LM.

La estenosis de los senos venosos cerebrales y su
consecuencia en la hemodindmica cerebral, en
algunos estudios, se ha asociado al desarrollo de
Hi>*

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial incluye condiciones que
produzcan Hl y con ello, generalmente, edema de
papila, cefalea, pérdida visual, paralisis de nervios
craneales, sobretodo el VI nervio. El diagndstico de
HIl debe hacerse cuando no hay otra causa
encontrada y se han descartado causas secundarias,
tales como lesiones intracraneales expansivas o de
masas intracraneales, incremento en la produccion
de LCR como el papiloma de plexos coroideos,
enfermedad cerebrovascular trombadtica,
disminucion de la absorcion de LCR como las
adherencias de granulaciones aracnoideas después

de meningitis bacteriana, infecciones, hemorragias
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subaracnoideas, hidrocefalia obstructiva y
trombosis de senos venosos, entre otras causas. El
hipotiroidismo es un factor de riesgo que se ha
documentado en estudios pequefios, y que
presentd nuestra paciente.>®%%14

La HI debida a trombosis venosa cerebral tiene una
presentacion muy similar a la HIl, se presenta
generalmente con cefalea reciente e inusual, signos
neuroldgicos focales, alteraciones del nivel de
consciencia, papiledema, visidon borrosa,
hipertensidon endocraneana, vomitos aislados, entre
otras caracteristicas. Para el diagndstico hay que
tener la sospecha clinica y se requiere un estudio de
neuroimagen para confirmar el diagndstico, ya sea
CAT o preferentemente venografia por RM, a
diferencia del caso que presentamos, en el cual no
se logré identificar ninguna alteracion en los
estudios de imagenes que explicaran la Hi. 12
Otras causas inusuales de flujo venoso obstruido
incluyen septum de seno transverso causando
estenosis del seno, osteopetrosis del foramen de la
yugular, fractura deprimida de crdneo y estenosis
del seno sagital superior, hipertension venosa e
incremento secundario en hipertensién intracraneal
causada por malformaciones arteriovenosas
cerebrales, malformaciones arteriovenosas durales
y fistulas arteriovenosas. En algunos pacientes que
endocraneana

se pensd tenian hipertension

idiopatica, se descubrié posteriormente que tenian
una de estas condiciones.>*®

Entidades raras que causan aumento de presidn
intracraneal incluyen afluencia arterial aumentada
como en una fistula arteriovenosa, lesiones
intraespinales, enfermedad respiratoria crénica vy

desmielinizante aguda o crdnica, puede ser una
consecuencia de proteina en el LCR aumentado,

alterando la reabsorcién del mismo.>%®

Métodos Diagndsticos.

El primero que presentd caracteristicas diagndsticas
Dandy en 1937;
posteriormente Smith crea los Criterios de Dandy

Modificados en 1985, utilizando la TC para excluir
1,511

para este sindrome fue

causas secundarias de HI (Ver Tabla 7).

Tabla 7. Criterios de Dandy Modificados.

Criterios

1. Signos y sintomas de presion aumentada intracraneal
(dolores de cabeza, nausea, vomitos, oscurecimiento
transitorio de vision, papiledema).

2. Ausencia de signos neuroldgicos focales, con la tnica
excepcion de la paresia del VI nervio craneal unilateral
o bilateral.

3. ELLCR puede mostrar aumento de la presion, pero sin
otras anormalidades citoldgicas o quimicas.

4. Ventriculos simétricos de tamaio normal o pequefio
inicialmente valorados con ventriculografia y
actualmente con tomografia.

Fuente: Friedman DI, Jacobson DM.’

Posteriormente, Friedman y Jacobson actualizaron
estos criterios (ver Tabla 8) que refleja los avances
de la RMy la identificacidn de otras etiologias de Hl,
como lo es la trombosis venosa.

Para el diagndstico de la HIl se necesitan
caracteristicas clinicas que pueden ser variables
como ya se expreso, por lo que es importante una
historia clinica completa que incluya un buen
examen neuroldgico, evaluacién del fondo de ojo y
campo visual para determinar o descartar posibles

otras condiciones metabdlicas toxicas que causan causas de elevacion de la presién intracraneal.”®
edema cerebral difuso.? Hay casos reportados de

papiledema en neuropatia inflamatoria

Revmédcient ISSN 1608-3849. Aii02013, Volumen 26(1): 7-21. 17
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Tabla 8. Criterios Diagndsticos de HIl.

Criterios

1. Si existen sintomas, éstos se deben a la hipertension
intracraneal generalizada o al papiledema.

2. Si existen signos, éstos se deben a la hipertension
intracraneal generalizada o al papiledema.

3. La elevacion de la presion intracraneal debe ser
medida en decubito lateral.

4. Lacomposicion del LCR debe ser normal.

5. No existen evidencias de hidrocefalia, masa
estructural o lesion vascular en RM o TC con
contraste, en los pacientes tipicos, o en venografia
por RM en el resto de los pacientes.

6. No existe otra causa de hipertension intracraneal
identificada.

Fuente: Friedman DI, Jacobson DMt

Los estudios de neuroimagen son de especial
importancia; la RM para muchos es el estudio de
eleccidn, sin embargo, por mucho tiempo la TAC fue
la primera opciodn, incluso en la actualidad hay algo
de debate en cudl es el mejor estudio de
neuroimagen. La TAC es adecuada para excluir
hidrocefalia y lesiones de masa que causen Hl, sin
embargo muchas causas de la HI no se detectan en
la TAC sin contraste, donde se incluye trombosis del
seno venoso, signos radiograficos de infiltracién
meningea y algunos tumores; hay que tener
presente que se puede usar un estudio o el otro
contraindicado en el

cuando alguno esté

. 2
paciente. =8
En la RM se muestran alteraciones como

aplanamiento  escleral posterior, distension
peridptica del espacio subaracnoideo en donde la
papila protruye en el espacio posterior del globo
ocular, silla turca vacia, tortuosidad de los nervios

Opticos al usar contraste, entre otros hallazgos.

18

La venografia por RM permite detectar pequeiias
oclusiones de los senos venosos e incluso hay
reportes de anomalias venosas cerebrales en

1278 5o deben excluir en los

pacientes sintomaticos.
estudios de imagen todas las posibles causas
secundaria de Hl, incluyendo la trombosis de senos

venos.

Otro aspecto a evaluar es si las neuroimagenes son
normales, también registrar y medir la presién de
apertura del LCR a través de una puncién lumbar
(PL); se debe hacer un analisis del recuento celular y
diferencial, asi como glucosa y proteinas. De haber
alguna alteracion del LCR o si la situacidn clinica lo
indica, se pueden indicar otras pruebas en busca de
la causa de la alteracién.?

El limite normal de PIC en adultos es de 200 cm de
H,O de presion. Esta es medida en la posicién de
decubito lateral y un valor de mas de 250 cm del
agua se considera anormal, lo que hace el
diagnéstico de Hll; valores entre 200-250 cm de H,0
pueden ser equivocos, de hecho algunos autores
consideran que los pacientes obesos pueden tener

;. 2
un limite normal cercano a 250 cm de H,O0. /8,9

Otras pruebas de laboratorio, a juicio del médico
tratante, se deberdn indicar cuando la evaluacién
clinica lo amerite para buscar causas secundarias de
elevacién de la PIC. Los pacientes atipicos con Hll
son mucho menos frecuentes pero se han
documentado; éstos son nifios, hombres delgados,
o personas de edad avanzada.’

Tratamiento.

Las recomendaciones del tratamiento son limitadas
por la falta de ensayos controlados aleatorizados,
sin embargo, las medidas actuales tienen como
objetivos aliviar los sintomas y la preservacion de la
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visién. El tratamiento puede ser médico o
quirurgico, en donde el primero incluye inhibidores
de la anhidrasa carbodnica, corticoesteroides,
diuréticos de asa, dieta baja en calorias para bajar
lumbares seriadas

de  peso, punciones

evacuadoras.”*®*? Se han planteado muchas
modalidades para el manejo de la Hll, pero ningun
estudio ha sido concluyente debido al bajo numero

de casos incluidos en dichos estudios.®

Inicialmente se planted el uso de la puncién lumbar
como un tipo de terapéutica, que actua
directamente disminuyendo el volumen de LCR y
consecuentemente disminuye la presién
intracraneal; en pequefios estudios controlados se
observd que la presidn intracraneal volvia a sus
niveles pre-drenaje en un promedio de 60-82
minutos, lo cual hizo perder credibilidad en esta
modalidad de tratamiento.”® A pesar de no ser un
mecanismo de tratamiento efectivo a largo plazo,
aun se considera como un manejo inmediato para la
pérdida de vision aguda.® Algunos autores describen
el manejo de la puncién lumbar intermitente, 1-2
veces por semana, acompafiado de una dieta

hipocalérica.’

Otra de las formas de manejo médico, actualmente
mas aceptada y utilizada, es el uso de diuréticos
inhibidores de anhidrasa carbodnica, siendo
Acetazolamida el medicamento representativo de
este grupo. Actian directamente sobre Ia
produccion de LCR, aumenta el paso de agua del
tejido cerebral sano al espacio plasmatico,
disminuyendo el flujo sanguineo cerebral. Se cree
gque disminuyen la produccién de LCR, cuyo
aumento constituye uno de los mecanismos
propuestos sobre la patogénesis de la HIl.>® El
Topiramato es otro inhibidor de la anhidrasa
carbodnica, utilizado de igual forma, especialemente

en aquellos pacientes que no toleran los efectos

adversos de la Acetazolamida, como ndusea, fatiga
y alteraciones hidroelectroliticas. **

Se han reportado un poco cantidad de casos de gran
mejoria de los signos y sintomas secundarios al
aumento de la presidon intracraneal con el uso de
corticoides en pequenos estudios; a pesar de los
riesgos por el uso crdnico en pacientes obesos, aun
sigue siendo recomendado su uso para el manejo
del dolor de cabeza severo y el edema de papila. 18

Existen otros manejos terapéuticos de tipo
quirargico, pero se han dejado como medida
exclusiva para pacientes que persisten con
alteraciones visuales a pesar del manejo
conservador o en aquellos que tienen una rapida
pérdida de la visidn." La derivacién lumboperitoneal
busca drenar de manera permanente el elevado
nivel de LCR, manteniendo estable la presién
intracraneal; tiene como principal efecto adverso el
riesgo de infecciones, en especial meningitis vy
peritonitis.’ La colocacién de un stent en lugares de
estenosis en los senos venosos cerebrales, es una
alternativa de manejo si la etiologia se debe a

obstruccidn del flujo venoso.!
Pronéstico.

El curso clinico de los pacientes con HIl, como
hemos visto, tiene gran variacion. Generalmente los
sintomas empeoran lentamente, en otros puede
tener un curso autolimitado, pero también hay un
grupo de pacientes con una evolucién mas agresiva;
el tiempo de evolucién pueden ser de meses hasta
afios.>* Con el tratamiento, por lo general, hay una
mejoria de los sintomas y recuperacién de la vision,
pero esto no siempre ocurre ya que muchos
pacientes tienen edema de papila persistente,
dolores de cabeza y déficit residual del campo
visual; en otros hay pérdida permanente de la

Revmédcient ISSN 1608-3849. Afio2013, Volumen 26(1): 7-21. 19
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visién, por lo que el manejo efectivo carece de
evidencias y el prondstico de estos pacientes es
incierto. A pesar de que las técnicas de imagen y el
tratamiento médico y quirdrgico han mejorado, no
se puede asegurar la evolucion positiva de los
pacientes tratados, ni a corto ni a largo plazo, ya
gue puede haber recidivas incluso afios después de
la presentacién incial.>®

Las investigaciones futuras en la HIl se deben
encaminar en realizar estudios aleatorizados bien
disefiados y ensayos clinicos controlados, que nos
permitan mejorar el conocimiento de Ia
fisiopatologia de la Hll, el diagnéstico y la capacidad
de detectar causas secundarias de elevacion de la
PIC, para determinar la manera mas efectiva de

seguimiento y tratamiento de esta condicidn clinica.
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