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EN DOS PACIENTES PEDIATRICOS

Pseudotumor Cerebri on two pediatric patients
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RESUMEN. Antecedentes: El pseudotumor cerebral es una condicion que se caracteriza por presion intracraneal elevada en ausencia
de manifestaciones clinicas, evidencia radioldgica o laboratorial de lesion ocupativa. Es una entidad clinica bien definida en adultos,
pero puede afectar a nifios de cualquier edad. Casos clinicos: Paciente 1: Femenino de 8 afios con cuadro de cefalea generalizada
y vomitos dos dias después, presenta desviacion nasal de la mirada del ojo derecho, paresia bilateral de los rectos externos, edema
bilateral de la papila 6ptica grado Ill. Campimetria computada reporté discreto escotoma superior en 0jo izquierdo y nasal en o0jo
derecho. Se realiz6 puncién lumbar donde se registré una presion de apertura de 45 cm de agua. Paciente 2: femenino de 11 afios,
con historia de un afio de evolucion de cefalea frontal intermitente, pulsatil y disminucion de la agudeza visual referida por la paciente;
a la evaluacion neuroldgica edema bilateral de la papila dptica grado Ill. En la puncién lumbar se registr6 inicialmente una presion
de apertura de 43 cm de agua. Ambos casos fueron tratados con acetazolamida oral, con buena respuesta clinica y normalizacion
de la presion intracraneal. Conclusion: el pseudotumor cerebral es una enfermedad infrecuente en pediatria que requiere de su
identificacién y manejo oportuno con el fin de evitar una lesion visual irreversible.
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INTRODUCCION

El pseudotumor cerebral (del acrénimo PTC) o hipertension
intracraneal idiopética, fue descrito por Quincke en 1897, es el
término utilizado para describir un desorden que se caracteriza
por incremento de la presion intracraneal sin evidencia de infec-
cion, lesion vascular, proceso tumoral ocupativo, hidrocefalia o
alteracion del estado de conciencia.**Existen otros términos uti-
lizados para denominar a esta enfermedad los cuales no estan
exentos de controversia, como hipertension intracraneal idiopa-
tica, sin embargo en la actualidad se reconocen numerosas cau-
sas asociadas o hipertension intracraneal benigna, no obstante
puede ocasionar complicaciones oftalmoldgicas importantes.?

Si bien es cierto que es una patologia frecuentemente
diagnosticada en la edad adulta principalmente en mujeres
obesas en edad fértil, estd descrito que puede ocurrir a cual-
quier edad de la infancia presentandose con mayor frecuencia
entre los 3-15 afios, infrecuente en los lactantes y muy rara en
neonatos, se reporta una incidencia general de 1/100. Afecta de
igual forma nifios como a nifias aunque en la pubertad empieza
a observarse un claro predominio por el género femenino.35¢

Los factores etiologicos son mdiltiples y varian considera-
blemente en el grupo pediatrico y prepuberal (Cuadro 1). Se
suele encontrar una causa en el 50 % de los casos.?

A continuacion se presentan dos casos de pseudotumor
cerebral, aunque es una patologia poco frecuente en la edad

Recibido para publicacion el 04/13, aceptado el 04/13
Direccion para correspondencia: Dr. Gelder Zaldivar Pascua, gelderzaldivar@yahoo.com

REV MED HONDUR, Vol. 81, No. 2-4, 2013

pediatrica es necesario el reconocimiento y manejo oportuno de
esta patologia, ya que de esto depende el pronéstico visual de
los pacientes.

PRESENTACION DE CASOS

CASO CLINICO 1

Paciente femenino de 8 afios de edad sin antecedentes
personales o familiares de importancia, debuta con cefalea ge-
neralizada y vomito de contenido alimentario, varios episodios
al dia, fue admitida en la sala de urgencia dos dias después del
inicio del cuadro por deshidratacion, manejada como gastroen-
teritis bacteriana con fluidos intravenosos y antibioticoterapia,
se egresa, luego de 24 horas; dos dias después, reingresa por
presentar sUbitamente desviacion nasal de la mirada de ojo
derecho. Al momento del reingreso a emergencia, los vomitos
habian desaparecido sin embargo, persistia la cefalea con una
intensidad 3/10 de predominio en la region occipital y cuello.

Durante la exploracion clinica: peso 26 kg, funciones men-
tales superiores normales, pupilas isocdricas, normo reactivas
con paresia bilateral de los rectos externos (Figura 1A); vision
a colores, agudeza visual y campimetria por confrontacion nor-
males, fundoscopia: edema bilateral de la papila dptica grado
[1I, resto de la exploracion neurolégica normal.

Se indic6 tomografia axial computada y resonancia mag-
nética cerebral donde se evidencié ventriculos de tamafio pe-
quefio. Posteriormente se realiz6 venografia donde se observo
disminucién del tamafio de seno transverso izquierdo en com-
paracion al derecho (Figura 2)
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Figura 1A.- Afeccion bilateral de los rectos externos (estrabismo convergente
bilateral). 1B.- 4 semanas después de inicio del tratamiento, se observa resolu-
cion del estrabismo. Caso 1

Figura 2.- Tomografia (A) e imagen de resonancia magnética cerebral (B)
muestran ventriculos disminuidos de tamario (flecha). Venografia ilustra dismi-
nucion del diametro del seno transverso izquierdo (flecha). Caso 1

Hemograma, electrolitos, funcion tiroidea y perfil inmuno-
[6gico (Anticuerpos Antinucleares, C3, C4, anticardiolipinas y
anticoagulante IGpico) dentro de rangos normales.

Se realiz6 puncion lumbar, registrando una presion de
apertura de 45 cm de agua (presion normal para la edad: 15-
20 cm de agua), los estudios de liquido cefalorraquideo (LCR):
citoquimica y citologia fueron normales, en cultivos no se detec-
taron bacterias, micobacterias u hongos, la serologia para cis-
ticerco y criptococo fue negativa. Posterior a la puncion lumbar
mejoro la sintomatologia clinica incluyendo la movilidad ocular
de la paciente.

Con los datos antes mencionados se consider6 el diagnés-
tico de pseudotumor cerebral y se inicié manejo con acetezola-
mida con dosis de inicio de 15 mg/kg/dia cinco dias después se
incrementd a 30 mg/kg/dia, considerando la posibilidad de una
eventual cirugia de derivacion lumbo-peritonial si el manejo mé-
dico fallaba. Dos semanas después del inicio del manejo médi-
co se realiza puncion lumbar control reportando una presion de
apertura de 34 cm de agua. Se realiz6 campimetria computada
la cual reporta: discreto escotoma superior en ojo izquierdo y
nasal en ojo derecho (Figura 3).
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Cuadro 1: Etiologia del Pseudotumor Cerebral

Malformaciones
° Sindrome de Goldenhar

Farmacos

. Uso o suspension de esteroides

. Tetraciclinas

e Acido nalidixico

. Ciclosporina

e  Vitamina A (intoxicacion)

° Sulfonamidas

° Indometacina

. Amiodarona

. Fenotiazidas

e  Anticonceptivos orales

e  Ciprofloxacino

° Danazol

° Fenitoina

. Levotiroxina

e  Risperidona

. Hormona del crecimiento
Metabolicas

. Hipo/hiperparatiroidismo

. Hipo/hipertiroidismo
Nutricionales

° Deficiencia de vitamina A,D

e Anemia ferropenica

° Obesidad

Infecciosas
. Enfermedad de Lyme
° Neurocisticercosis
. Criptocococis
e  Otitis
Postinfecciosas
. Guillain Barre

Enfermedades sistémicas
° Lupus
° Neuro Behcet
. Sindrome de Wiskott-Aldrich
. Enfermedades renales
° Sarcoidosis
° Enfermedad de Addison

Vasculares
e Trombosis de los senos venosos
e Sindrome de Anticuerpos Antifosfolipidos
e  Coaguloptias

Idiopatica

Standridge SM, Idiopathic Intracraneal Hypertension in Children: A Review and Algo-
rithm. Pediatric Neurol 2010; 43(6):377-907

Asensio-Sanchez VM, Merino-Angulo J, Martinez-Calvo S, Calvo MJ, Rodriguez R. Epi-
demiologia del Pseudotumor Cerebral. Arch Soc Esp Oftalmol 2007; 82: 219-22 1
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Figura 3. Campimetria computada: (A) Ojo izquierdo, escotoma pequefio supe-
rior con disminucién de sensibilidad y (B) Ojo derecho, escotoma nasal arquea-
do en campo nasal periférico. Caso 1

En la evaluacion un mes posterior al inicio del tratamiento,
la paciente permanecia asintomatica, fondo de ojo sin papilede-
ma, movimientos oculares normales (Figura 1B), en la puncién
lumbar control se observé, presion de apertura de 17 cm de
agua. Se manejo con Acetazolamida por 3 meses, momento a
partir del cual se inici6 su retiro gradual hasta suspenderlo (sin
presentar efectos secundarios). La paciente ha estado en con-
trol en consulta externa y ha permanecido asintomatica hasta
el dia de hoy.

CASO CLINICO 2

Paciente femenino de 11 afios de edad sin antecedentes
familiares ni personales de importancia, con historia de un afio
de cefalea frontal, intermitente, pulsatil, acompafiada de dismi-
nucion de la agudeza visual.

Evaluada inicialmente por médico oftalmélogo quien en-
cuentra edema de papila 6ptica en el fondo de ojo por lo que la
refiriere para valoracién neuroldgica.

Durante la exploracion clinica con peso de 65 kg (por arriba
del percentil 65 para la edad) funciones mentales superiores
normales, pupilas isocéricas normo reactivas, la agudeza visual
en ojo derecho 20/20, ojo izquierdo 20/40, visién a colores y
campimetria por confrontacion normal, a la fundoscopia edema
bilateral de la papila 6ptica grado Ill. Resto de la exploracién
neurolégica y general normal.

Se realizaron estudios de tomografia axial computada y re-
sonancia magnética cerebral donde se evidencio ventriculos de
tamafio pequefio. Venografia no reporté anormalidades. Hemo-
grama, electrolitos funcién tiroidea y perfil inmunolégico (anti-
cuerpos antinucleares, anticardiolipinas y anticoagulante Idpico,
C3y C4) dentro de rangos normales. En la puncién lumbar se
registré presion de apertura de 43cm de agua. Los estudios en
LCR: citoquimica y citologia sin alteraciones, cultivos no hubo
crecimiento de bacterias, micobacterias u hongos, la serologia
fue negativa para cisticerco y criptococo.

Con los datos anteriores se planteé diagndstico de pseu-
dotumor cerebral, se inici6 manejo con acetazolamida a dosis
de 250 mg cada 8 horas y se exhorté a disminuir de peso. Al
mes tratamiento, no se observd mejoria del papiledema, pero
conservaba la misma agudeza visual, por lo que se decidié
incrementar la dosis de acetazolamida a 500 mg cada 8 ho-
ras. A los dos meses del inicio del manejo médico; se realiz6
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segunda puncién lumbar, reportando presion de apertura de
21 cm de agua. La campimetria computada no report6 altera-
ciones. Tres meses posterior al diagnostico la paciente habia
disminuido de peso 4 kg (61/65) y permanecia asintomatica,
agudeza visual 20/20 bilateral, fondo de ojo sin alteraciones,
puncién lumbar control con presién de apertura de 18 cm de
agua, se dejo manejo con acetazolamida por 5 meses en total
(sin presentar efectos secundarios) iniciando entonces retiro
gradual hasta suspenderlo; actualmente la paciente permane-
ce asintomatica.

Aspectos éticos

Se obtuvo consentimiento y asentimiento informado ver-
bal y por escrito de los padres para la publicacién de datos e
imagenes de los dos casos, explicando con claridad el objetivo,
haciendo hincapié en que esto, no habia influenciado en ningun
aspecto el abordaje del caso. El autor declara que la decision
de la publicacion fue a posteriori de estudio y manejo del caso.

DISCUSION

El pseudotumor cerebral es una enfermedad frecuente en
adultos principalmente en mujeres obesas y en edad fértil. En la
edad pediatrica es una patologia bien descrita en la cual no hay
una asociacion tan fuerte con la obesidad como es el caso de la
primera paciente que se presenta.®*%

El mecanismo exacto de la hipertension intracraneal idio-
patica es desconocido muchas teorias han sido propuestas, la
mayoria de la literatura se concentra en la hemodinamia cere-
bral incluyendo, el incremento de volumen del flujo cerebral, in-
cremento de la produccién de LCR o incremento en el volumen
cerebral, asi como, la disminucion de la absorcion del LCR y
el flujo venoso. Una de las posibilidades mas discutidas es la
obstruccion del flujo de LCR y el flujo venoso. Karahalios y Co-
laboradores’ demostraron que la presion de los senos durales
estaba aumentada en pacientes con PTC (demostrada en la
venografia) tenian la hipotesis que el aumento de la presién
de los senos venosos disminuia la absorcion de LCR y subse-
cuentemente producia hipertension intracraneal. La estenosis
de los senos venosos puede ser una consecuencia mas que
una causa de la elevacion de la presion, el aumento de la pre-
sién de LCR puede comprimirlos y exacerbar la obstruccién de
la salida del flujo.®

King et al’report6 que lesiones estendticas del seno trans-
verso resolvieron luego de normalizar la presion intracraneal,
sugiriendo que la hipertensién venosa es causa de una com-
presion provocada por el PTC y no una causa primaria de obs-
truccion.

La cefalea es el sintoma principal hasta en 90% de los
pacientes, que junto a nauseas y vomitos son los sintomas
clasicos, la cefalea puede ser de predominio matutino exacer-
barse con el decubito supino y la maniobra de valsalva; otros
sintomas comunes son el tinnitus uni o bilateral, visidn borrosa,
diplopia, rigidez de nuca, dolor de espalda y piernas, lumbalgia,
artralgias, inestabilidad de la marcha y fatiga.2*561° E| papile-
dema es el signo mas comun que puede ir desde borramien-
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to del margen del disco hasta edema severo de la papila con
hemorragias y exudados, estos cambios se pueden resolver
hasta 6 meses después de haberse normalizado la presion
intracraneal, la perdida visual puede ir de leve a moderada y
ser reversible pero en algunos casos la afeccién puede ser de-
vastadora® puede encontrarse pardlisis de uno 0 mas nervios
craneales (II1,IV,VLVIIIX,XII) principalmente del recto externo,
como paciente 1 aqui descrita, o VI par craneal.*¢ El diagnéstico
se realiza aplicando los criterios modificados de Dandy.>*%2ver
cuadro 2

Cuadro 2: Criterios de Dandy modificados

Signos de incremento de la presion intracraneal

No signos focalizadores en la exploracion neuroldgica,(exceptoparesiauni/
bilateral del VI nervio)

Presion del LCR aumentada pero citoquimica normal

Imagen cerebral normal (ventriculos normales o pequefios)

Ko Melissa W, Liu Grant T. Pediatric Idiopathic Intracraneal Hypertension (Pseudotumor
Cerebri) Horm Res Paediatr 2010; 74:381-89.

La evaluacion de estos pacientes inicia con una historia
clinica completa que incluya farmacos y otras condiciones mé-
dicas asociadas, evaluacion oftalmolégica detallada que incluya
agudeza visual, vision a colores, fondo de ojo y campimetria
computada, obtener estudios de imagen como tomografia axial
computada (TAC) e imagen de resonancia magnética (IRM) ce-
rebral para descartar lesién ocupativa e hidrocefalia, asi mismo
una venografia con el fin de descartar trombosis de los senos
venosos. Posteriormente realizar una puncién lumbar (PL) de
preferencia bajo sedacion y en decubito lateral con el objetivo
de analizar el LCR el cual debe estar normal y medir la presion
de apertura que no debe sobrepasar los 15-20 cm de agua.>®

El abordaje de estos pacientes debe ser multidisciplina-
rio y requiere la colaboracién del neuropediatra, oftaimélogo y
neurocirujano. Es importante reconocer y descartar condiciones
asociadas ya que el pseudotumor como una entidad idiopatica
es un diagnostico de exclusion como se comprobd en las dos
pacientes objeto de este articulo, en las cuales se descartaron
las causas asociadas a la enfermedad.

Es importante tener en cuenta que este sindrome no es
benigno, ya que produce una morbilidad importante y eventual-
mente lesiones graves y permanentes en el area visual. Por tal
razon el tratamiento se debe instaurar lo antes posible y va en-
caminado a disminuir la presion intracraneana, la sintomatolo-
gia y prevenir el dafio al nervio dptico.” Algunas medidas como
el control del peso en pacientes obesos y el manejo sintomatico
de la cefalea con AINES y antidepresivos triciclicos estan indi-
cados. Para el control de la hipertensién intracraneal existen
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manejos médicos y quirtrgicos; el farmaco de primera linea es
la acetazolamida que es un inhibidor de la anhidrasa carboni-
ca y disminuye la produccién de LCR se puede utilizar a dosis
de 15-30 mg/kg/dia dividido en 3-4 dosis. Algunos autores han
reportado dosis de 100 mg/kg/dia, los pacientes adolescentes
se pueden manejar con dosis de adulto 1-4 g al dia dividido en
2-3 dosis.”

Dentro de los efectos secundarios se incluyen: pareste-
sias, malestar gastrico, litiasis renal, acidosis metabdlica, hipo-
calemia y anemia aplasica en algunos casos.*>® Ninguna de
las pacientes estudiadas presento efectos secundarios lo que
permitié la titulacion adecuada del farmaco.

Si la Acetazolamida no es tolerada o es ineficiente, la furo-
semida es un farmaco inhibidor débil de la anhidrasa carbonica
y bloqueador de la recaptura de cloro que la puede suplementar
o remplazar, se utilizan dosis de 0.3-0,6 mg/kg/dosis.>*¢ Otros
tipo de inhibidores de la anhidrasa carboénica han sido descritos
recientemente en el manejo del PTC como ser el Topiramato
a dosis de 1-3 mg/kg/dia.” El uso de esteroides esta indicado
en algunas ocasiones pero debido a su uso cronico y los efec-
tos adversos que esto ocasiona no se utiliza como farmaco de
primera linea, ademas algunos autores han reportado efecto
rebote al iniciar el retiro del medicamento.® Las punciones lum-
bares seriadas se han utilizado como método paliativo, no se
recomienda su uso por tiempo prolongado pero si mientras se
encuentra una terapia definitiva.®

Las opciones quirdrgicas incluye: la derivacion lumbo-
peritonial y la fenestracion del nervio optico y estan indicadas
en los pacientes con progresion de la afeccion visual pese al
manejo farmacoldgico o en aquellos que debutan con una al-
teracion visual importante.> ® En algunos casos se ha descrito
la colocacion de stents en el seno transverso cuando todas las
otras medidas han fallado.**4'5 La mayoria de nifios con PTC
tienen un curso auto limitado, la pérdida de la agudeza visual
permanente puede ocurrir en el 10%, la afeccién permanente
de los campos visuales en un 17% y ceguera en uno o0 ambos
ojos en el 5 % de los casos.®>* Las pacientes reportadas, cursan
sin complicaciones.

Puntos de aprendizaje

*  El pseudotumor cerebral o hipertension endocraneana
idiopatica es una patologia poco frecuente en la edad pe-
diatrica.

+  Es perentorio realizar todo estudio pertinente para inves-
tigar causas de hipertension endocraneana, el pseudo-
tumor cerebral es diagnostico de exclusion.

+  Esnecesario el diagnostico y tratamiento oportuno, a fin de
prevenir pérdida de la agudeza visual o alteraciéon perma-
nente de campo visual y ceguera en uno 0 ambos 0jos.

+  En el manejo médico de la hipertension endocraneana, el
farmaco de primera linea es la acetazolamida.
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ABSTRACT. Background: Pseudotumor Cerebri is a condition characterized by elevated intracranial pressure in absence of clinical
symptoms, radiological or laboratory evidence of space occupying lesion. It's a well-known clinical entity in adults but it can affect
children at any age. Case Report: Patient 1: 8 year old female with generalized headache and vomits, two days later she presents
nasal sight deviation of the right eye, at the medical examination bilateral paresis of lateral rectus, bilateral papilledema grade lIl.
Computerized campimetry reported a superior scotoma in left eye and nasal scotoma in right eye. Lumbar puncture registered an
opening pressure of 45cm of water. Patient 2: 11 year old female, with a one year history of frontal intermittent and pulsatile headache
with acute vision deterioration referred by the patient, at the medical examination bilateral papilledama grade Ill. Lumbar puncture
registered an opening pressure of 43cm of water. Both cases were treated with oral acetazolamide having a great clinical response
and normalization of intracranial pressure. Conclusion: Pseudotumor cerebri is a rare disease in pediatrics that requires a prompt

diagnosis and management to prevent irreversible visual lesions.

Keywords: Idiopathic intracranial hypertensions, papilledema, pseudotumor cerebri.
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