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INTRODUCCIÓN

El pseudotumor cerebral pediátrico (PCP) es infrecuente en la
infancia [1-4] y presenta características clínicas diferentes de
las del pseudotumor cerebral en el adulto [1,5]. Aunque se ha
utilizado un número variable de términos para describir el cua-
dro típico de PCP, debe evitarse el de ‘hipertensión endocraneal
benigna’ porque minimiza las serias complicaciones oculares
[3] que potencialmente puede presentar esta condición [4,6]. El
diagnóstico de PCP debe ser individualizado; a pesar de que pre-
senta un cuadro clínico característico, y aun teniendo la etiología
de base, ha de clasificarse como un estado asociado al PCP. He-
mos evaluado pacientes con pseudotumor cerebral y seguido su
evolución en el tiempo; esto ha confirmado la gravedad de la
entidad y lo potencialmente secuelar que resulta [7].

DEFINICIÓN

El PCP es un síndrome que se caracteriza por una elevación de
la presión intracraneal (> 200 mmH2O) [1] en un cerebro nor-
mal en neuroimágenes, sin evidencias de lesión ocupante de
espacio, inflamación meníngea u obstrucción del flujo venoso,
ventrículos cerebrales normales o reducidos, y un líquido cefa-
lorraquídeo (LCR) normal [8]. El examen neurológico también
es normal, aunque algunos pacientes presentan trastornos de la
motricidad ocular u otros signos menores. 

El PCP se describe como:
– Aumento de la presión intracraneal.
– Ventrículos normales o reducidos.
– LCR normal [9].

EPIDEMIOLOGÍA

La mayoría de los casos de pseudotumor cerebral se presenta en
adultos [3], con predominio en las mujeres obesas y embaraza-
das [10] y también en las dos primeras décadas de la vida. El
perfil epidemiológico para la población pediátrica en un estudio
retrospectivo de una región geográfica limitada de 205.765 ni-
ños entre la edad de 3 y 15 años, remitidos a una consulta de
neuropediatría y oftalmología en un hospital pediátrico tercia-
rio, se identificaron 29 niños con PCP entre los años de 1979 a
1994; estos niños cumplieron los criterios diagnósticos de Dan-
dy modificados para PCP. La incidencia anual fue del 0,9 por
100.000 niños. Los casos fueron 2,7 veces más frecuentes en
niñas (21/29; χ2, p = 0,01 y dos veces mayor en adolescentes
(12-15 años; χ2, p = 0,04). Sobre la base de esta información, se
estimó la edad y el sexo por grupos etarios: niños entre 2-11
años: 0,4; niños entre 12-15 años: 0,8; niñas entre 2-11 años:
1,1; niñas entre 12 -16 años: 2,2 [11].

En un estudio retrospectivo de niños menores de 18 años
diagnosticados con PCP entre los años 1988 y 1995, se realizó
un metaanálisis de 348 pacientes: 175 (46,8%) fueron niños y
199 (53,2%) niñas. La obesidad estuvo presente en 50 casos
(29,6%) y otras patologías asociadas en 185 (53,2%) [12].

Esto sugiere que la PCP en niños y adolescentes afecta tan-
to a niños como a niñas en igual proporción; la obesidad es
menos frecuente que en adultos. La asociación con otras causas
es frecuente [12].

En su estudio, Phillips et al [9] encontraron que 13 pacientes
(37%) eran obesas. Esto es relativamente infrecuente en niños,
pero aumenta después de la pubertad. No hay predominio apa-
rente por el sexo [1]. Antes de la pubertad, la relación es 1:1
mientras que en niñas púberes aumenta la relación 2:1. La edad
promedio fue de 10,6 a 10,9 años en un rango entre 3 y 17 años
[9,13]. No está clara la predilección del sexo [10]. En el grupo
previo a la pubertad, la relación fue 8:5 y después de la pubertad
5:9 entre niñas y niños [13]. En un estudio retrospectivo de 174
pacientes que reunían los criterios para PCP entre 10 y 50 años,
71 pacientes fueron del sexo femenino (92,2%) y 6 del sexo
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masculino (7,8%). 50 pacientes (65%) fueron afroamericanos y
24 (31%) caucásicos. La obesidad previa a la pubertad se asocia
sólo en el 25% y en el 50% después de la misma [6]. En el tra-
bajo de Kesler [13], se encontró en el 59% de los casos en una
serie de 16 niños menores de 16 años. En algunas ocasiones, se
ha indicado hasta en el 87,8% [14]. En el grupo de prepúberes
no se presenta predominantemente en niñas y no está asociada a
la obesidad [13]. 

ETIOLOGÍA

Las causas de este síndrome no son las mismas en la edad
pediátrica que en el adulto [3]. En la edad pediátrica y prepube-
ral puede estar asociado con múltiples factores etiológicos (más
que en la población adulta) [5]. En un estudio de 35 niños
menores de 18 años con el diagnóstico de PCP, 10 pacientes
presentaron la forma idiopática o resultado de un trastorno no
tumoral, y 25 niños presentaron trastornos asociados [9]. Existe
una estrecha relación entre el PCP y otras enfermedades y fár-
macos [10].

Las otitis media y la sinusitis se han citado como posible cau-
sa y deben considerarse como factores predisponentes [7,8].

El síndrome antifosfolípido está definido por dos criterios
clínicos –episodios clínicos de trombosis vascular y de muertes
fetales, abortos y prematuridad– y de laboratorio –anticuerpos
anticardiolipina, IgG y/o IgM– [15].

Otro factor de riesgo para este trastorno es el tratamiento
sustitutivo con hormona de crecimiento (HC) [16-18]. La vía
de acción de la HC incluye varios sistemas orgánicos y vías
metabólicas. Estas acciones pueden causar efectos secundarios
indeseables en el tratamiento de HC para promover el creci-
miento. La monitorización del tratamiento con HC en estudios
multicéntricos internacionales ha demostrado una frecuencia
baja de los efectos adversos. No aumenta la recurrencia de
tumores o la aparición de nuevas lesiones. La cefalea, especial-
mente en los primeros meses del tratamiento, requiere de una
cuidadosa evaluación; asimismo, se ha encontrado infrecuente-
mente PCP en niños con deficiencia de HC e insuficiencia
renal crónica. Los niños de riesgo requieren de un cuidadoso
seguimiento de la epífisis femoral y de la escoliosis. Existe una
disminución de la sensibilidad a la insulina que es dosisdepen-
diente [16-18].

La homeostasis de la glucosa, sin embargo, no está afecta-
da, aunque un informe reciente incrementa la diabetes mellitus
tipo 2 en niños que reciben HC, lo que requiere estudios pros-
pectivos. [4,16]. En un estudio de tres niños que recibieron HC
para talla baja en el síndrome de Turner, síndrome de Jeune y
síndrome de Down se practicó evaluación oftalmológica com-
pleta. Cuando se presentó papiledema, se les practicó punción
lumbar y se obtuvieron neuroimágenes con resonancia magné-
tica (RM) o tomografía axial computarizada (TAC). El trata-
miento realizado por el médico primario y el neurocirujano. La
HC fue interrumpida en todos los niños. Parece que existe una
relación entre el inicio del tratamiento con HC con el desarro-
llo de PCP [17].

La dificultad en el drenaje venoso es la relación más fre-
cuente con PCP [6,19]. La trombosis de los senos venosos es
una causa frecuente, especialmente del seno lateral con historia
de otitis media. También se ha implicado la trombosis del seno
sagital superior o del seno cavernoso. La trombosis de los senos
venosos puede ser la vía final para otras asociaciones. El uso u

omisión de corticoesteroides puede estar asociado. El empleo
de algunos antibióticos no dosisdependientes puede causar in-
cremento de la presión intracraneal. En la experiencia del médi-
co [6] es más común con doxiciclina y minociclina, dos tetraci-
clinas utilizadas para el tratamiento del acné. Recientemente, se
ha publicado el caso de un niño que presentó una colección sub-
dural antes de desarrollar un PCP [5]. 

La neuroborreliosis o enfermedad de Lyme es una infección
del sistema nervioso central (SNC) causada por una espiroqueta
denominada Borrelia burgdoferi; frecuentemente, produce una
meningitis linfocítica, radiculoneuritis o neuropatía de pares
craneales y se resuelve por completo después del tratamiento
con ceftriaxone [20]. El PCP es infrecuente asociado con la en-
fermedad de Lyme. Los anticuerpos son positivos en plasma y
líquido cefalorraquídeo (LCR). Se han publicado 12 casos con
hallazgos sistémicos y signos de enfermedad de Lyme en la bi-
bliografía de PCP. La neuroborreliosis puede estar presente con
PCP como manifestación inicial. Es importante incluir la enfer-
medad de Lyme en diagnóstico diferencial de PCP en un área
endémica para enfermedad de Lyme [20,21].

Se ha descrito también con el síndrome de Goldenhar y el
síndrome de Duane con edema bilateral [22]. También existe
una forma idiopática asintomática que varían con la edad; los
niños mayores pueden presentar cefalea, dolor cervical, diplo-
pía, sonofobia o pérdida visual transitoria. Los niños más pe-
queños pueden presentar apatía o irritabilidad. En una serie de
tres niños sin síntomas relevantes en quienes el papiledema fue
un hallazgo en los exámenes de rutina de seguimiento por otros
trastornos; los estudios de neuroimagen fueron negativos y to-
dos permanecieron asintomáticos aparentemente, pero hubo
progreso del papiledema. La punción lumbar con sedación mos-
tró aumento de la presión intracraneal en los tres casos; dos fue-
ron verdaderamente idiopáticos y el tercero obstrucción venosa
de la yugular [2,19] (Tabla).

FISIOPATOLOGÍA

Los mecanismos fisiopatológicos del PCP hasta el presente son
desconocidos [3]. Puede ser una disfunción de la hidrodinámica
del LCR y puede estar asociado a otros trastornos [5]. En ausen-
cia de una neuropatología obvia, las diferencias entre la pobla-
ción adulta y pediátrica pueden ayudar al diagnóstico [10].

SÍNTOMAS

El PCP en niños casi siempre presenta características diferentes
al del adulto [10,19]. El síntoma más frecuente es la cefalea,
que puede presentarse entre el 28,6% [14] y el 86% de los ca-
sos; es grave, suele presentarse al levantarse [10] y puede pro-
ducir pérdida de la visión. El 24,7% puede ser asintomático en
un examen oftalmológico de rutina [14]. En lactantes y preesco-
lares se manifiesta por irritabilidad y apatía. Otros síntomas
comunes son náuseas, disminución de la agudeza visual, vómi-
tos y fatiga (frecuente en niños pequeños). Síntomas menos fre-
cuentes incluyen ataxia, mareos, dolor cervical, parestesias, hi-
persensibilidad facial o de las extremidades y tinnitus. En algu-
nos casos esporádicos puede ser asintomático. El síntoma ocu-
lar más frecuente es la disminución de la agudeza visual menos
de 20/40 en el ojo menos afectado [9]; la disminución de la agu-
deza visual transitoria en niños es infrecuente. La diplopía [8]
puede ser intermitente o constante.
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Los niños se presentan con estrabismo y rigidez de nuca más
que con cefalea y tinnitus pulsátil [1]. 

ESTUDIO RETROSPECTIVO

Nosotros realizamos un estudio retrospectivo en nuestro Institu-
to en Valencia, Venezuela, entre enero de 1995 y julio de 2005,
y encontramos 23 niños que presentaron PCP confirmado por
neuroimágenes y examen neurológico para descartar otras etio-
logías específicas. Eran 12 niños (52%) y 11 niñas (48%). La
edad promedio fue de 9,3 años en todo el grupo, con casos des-
de los 3,2 hasta los 15 años. La cefalea fue el síntoma más fre-
cuente (90%), seguido por náuseas y vómitos, diplopía y pérdi-
da de la visión. El examen oftalmológico fue adaptado a la edad
del niño y a su estado clínico, con test de agudeza visual y eva-
luación del disco óptico, de la motilidad ocular y de los campos
visuales. La progresión de la agudeza visual y los discos ópticos
se analizó después del tratamiento.

Los criterios de inclusión fueron papiledema, TAC o RM nor-
mal, presión del LCR > 200 mmH2O, LCR normal, examen
neurológico sin focalización excepto la parálisis del VI par cra-
neal. Se excluyeron los pacientes con enfermedades sistémicas
concomitantes. Sólo tres pacientes eran obesos. Las anormali-
dades de los campos visuales estuvieron presentes en 20 de los
23 pacientes evaluados (87%). Todos los pacientes recibieron

tratamiento médico, con una combinación de prednisona o de-
xametasona y acetazolamida. Seis pacientes (26%) requirieron
derivación lumboperitoneal. Tres pacientes (13%) fueron trata-
dos con punción lumbar únicamente. Dos pacientes (8,6%) re-
quirieron microfenestración de la vaina del nervio óptico. La
resolución del papiledema fue progresiva en todos los pacientes
con una media 3,5 ± 1,8 meses. 

Confirmamos el diagnóstico de PCP en 23 pacientes (12 ni-
ños y 11 niñas). La presentación clínica incluyó cefalea, trastor-
nos visuales tales como pérdida de la agudeza visual y parálisis
del nervio oculomotor. El papiledema se observó en casi todos
los casos. El tratamiento médico fue útil en nueve niños; sin
embargo, seis pacientes requirieron de una derivación lum-
boperitoneal por la elevación de la presión intracraneal refracta-
rios al tratamiento médico o por la afectación visual. Dos requi-
rieron de microdescompresión del nervio óptico y tres se trata-
ron con punciones lumbares intermitentes.

Los resultados de nuestra institución son comparables a los
obtenidos por Salman en 32 pacientes diagnosticados como PCP
entre 1984-1995 y estudiados en forma retrospectiva; este grupo
oscilaba entre los 2 y los 18 años [2]. La cefalea fue el síntoma
más frecuente, seguido por náuseas y vómitos, diplopía y pérdi-
da de la visión. 

Orssaud et al [3] presentaron un interesante estudio en niños
con PCP confirmado por neuroimágenes y examen neurológico
para descartar otras etiologías específicas. El examen oftalmo-
lógico se adaptó a la edad del niño y a su estado clínico, con test
de agudeza visual y evaluación del disco óptico, de la motilidad
ocular y de los campos visuales. La progresión de la agudeza
visual y los discos ópticos se analizó después del tratamiento.

Cinciripini et al [1] revisaron retrospectivamente las histo-
rias de todos los pacientes menores de 11 años diagnosticados
como PCP en dos universidades afiliadas a centros médicos.
Los criterios de inclusión fueron papiledema, TAC o RM nor-
mal, presión del LCR > 200 mmH2O, LCR normal, examen
neurológico sin focalización excepto la parálisis del VI par cra-
neal. Se excluyeron los pacientes con enfermedades sistémicas
concomitantes. De los 10 pacientes, cuatro fueron niñas y seis
fueron niños. Sólo un paciente fue obeso. Las formas más fre-
cuentes de presentación fueron: rigidez de nuca (cuatro pacien-
tes), diplopía (cuatro pacientes) y estrabismo (ocho pacientes).
Seis de los ocho pacientes con estrabismo tuvieron parálisis del
nervio abducens (cuatro bilateral), un paciente presentó exotro-
pía sensorial y otro tuvo esotropía concomitante. Las anormali-
dades de los campos visuales estuvieron presentes en 11 de los
13 ojos evaluados (85%), y la pérdida visual grave resultante
fue la ausencia de percepción visual en un ojo de un paciente.
Nueve pacientes recibieron tratamiento médico, cuatro con una
combinación de prednisona o dexametasona y acetazolamida, y
cinco con acetazolamida únicamente. Un paciente requirió una
derivación lumboperitoneal. Un paciente fue tratado con pun-
ción lumbar únicamente. La resolución del papiledema fue rápi-
da en todos los pacientes con una media 4,7 ± 2,6 meses.

SIGNOS

El síntoma cardinal es el papiledema [2]. Éste deberá buscarse
en cada paciente y puede ser unilateral o asimétrico. El papile-
dema es grave [8] y se manifiesta por una elevación del disco
óptico, con borramiento de sus márgenes y oscurecimiento de
los vasos sanguíneos retinianos que cruzan los márgenes de di-

Tabla. Etiología del pseudotumor cerebral pediátrico (modificado de Rep-
ka [6] y Campistol [32]).

Dificultad en el drenaje de senos venosos cerebrales

Obstrucción del seno transverso, seno sagital, 
coagulopatías, síndrome antifosfolípido primario [34]

Malformaciones

Síndrome de Goldenhar [22]

Fármacos

Uso u omisión de corticoesteroides, tetraciclinas (minociclinas y 
doxiciclinas) [27], ciclosporina [26], medroxi-progesterona, ácido 
nalidíxico, sulfonamidas, penicilina, nitrofurantoína, gentamicina, 
fenotiazidas, anticonceptivos orales, vitamina A (dosis masivas), 
amiodarona, indometacina, hormona del crecimiento [16-18] y tiroidea

Endocrinometabólicas

Hipoparatiroidismo, menarquia, terapia sustitutiva de hormona 
tiroidea, insuficiencia-hiperfunción suprarrenal, hiper e hipotiroidismo, 
hipofosfatasia, déficit de galactocinasa, enfermedad renal [35,36]

Nutricionales

Pérdida de peso u obesidad, deficiencia de vitaminas D y A

Infecciosas

Otitis, mastoiditis, faringitis, amigdalitis, sinusitis,
enfermedades exantemáticas, gastroenteritis, borreliosis 
(enfermedad de Lyme) [20,21] 

Afecciones sistémica

Anemia ferropénica y aplásica, leucosis, drepanocitosis, policitemia 
vera, alergia, corea de Sydenham, síndrome de Turner, síndrome 
de Moebius, lupus eritematoso sistémico, neuropatía obstructiva, 
síndrome de Wiskott-Aldrich, histiocitosis X, enfermedad de Behçet

Otras

Obstrucción de la vena cava, intoxicación por pesticidas, enfermedad 
pulmonar crónica, realimentación en distróficos, posvacunación 
de difteria, tos ferina y tétanos (DPT), síndrome de Guillain-Barré

Idiopática asintomática [19]

Formas familiares
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cho disco. El edema del nervio óptico debe establecerse no sólo
por su elevación sino también por la presencia de infartos en el
trayecto del nervio, hemorragias, exudados y edema de la má-
cula. Los hallazgos tardíos son evidencia de cronicidad y una
lesión importante de las vías ópticas. El papiledema puede ob-
servarse ocasionalmente en lactantes con PCP, aun en aquellos
que presentan fontanela anterior permeable.

La agudeza visual es típicamente normal [8,10], aunque un
tercio de estos niños puede presentar un test de agudeza visual
completo con reducción de la misma en el ojo menos lesionado.
La afectación de la agudeza visual puede presentarse en los tres
primeros meses del cuadro clínico. La disminución de la visión
deberá considerarse un signo crónico de hipertensión endocra-
neal y casi siempre como señal de pérdida irreparable de la vi-
sión. La agudeza visual, la respuesta pupilar y la visión de colo-
res pueden ser normales [8,10].

Un hallazgo oftalmológico adicional es la endotropía. Ésta
puede presentarse como una paresia o parálisis de uno o de
ambos músculos rectos laterales por lesión del abducens o VI
par craneal y puede ser unilateral [2,8], pero también puede
ocurrir sin evidencia clínica de neuropatía ocular motora. La
endotropía se presenta en un tercio de los pacientes pediátricos.
Otro hallazgo ocular motor incluye la parálisis del nervio tro-
clear, del oculomotor, oftalmoplejía internuclear e hipertrofias,
las cuales pueden producir diplopía intermitente horizontal [10]
o tortícolis por una tendencia a compensar la mirada vertical.
Los signos neurológicos son infrecuentes excepto la parálisis
del nervio facial, que se ha comunicado en varias series. El défi-
cit neurológico presente en los niños es más amplio que en los
adultos [8,10]. La atrofia óptica se puede observar en el 33% de
los casos [9].

EVALUACIÓN

Debe realizarse una evaluación cuidadosa del paciente para des-
cartar los síntomas mencionados y otras etiologías de hiperten-
sión endocraneal [3]. El examen neurológico es casi siempre
inespecífico. La evaluación oftalmológica de rutina pudiera ser
beneficiosa en niñas obesas para evitar la pérdida visual relacio-
nada con el papiledema [14]. La medida de los campos visuales
puede mostrar aumento del campo ciego en ambos ojos [8]. A
los niños debe realizárseles una evaluación oftalmológica com-
pleta si refieren cefalea o trastornos visuales. El test de Cover
puede revelar una esotropía intermitente a distancia con motili-
dad ocular normal. El fondo de ojo denota edema de papila del
disco óptico [10]. 

El papel del oftalmólogo es importante para detectar la pér-
dida de la visión o anormalidades en la papila y en el segui-
miento del tratamiento médico [3]. La evaluación oftalmológica
debe realizarse tan pronto como sea posible. Este examen debe-
rá incluir una medida cuidadosa de la agudeza visual utilizando
el test de cartas apropiadas, visión de colores, respuesta pupilar
a la luz, campos visuales y oftalmoscopia. Las fotografías en
color de los discos ópticos deberán compararse en visitas suce-
sivas. Los campos visuales se medirán con un perímetro cuando
sea posible. La perimetría cuantitativa y el examen del nervio
óptico son más sensibles que la determinación de la agudeza
visual para determinar la lesión visual sensorial [9]. Los resulta-
dos de tales estudios en sucesivas consultas deben compararse
electrónicamente y así ejercitar la habilidad clínica para detec-
tar mejoría o deterioro. Recientemente, la evaluación computa-

rizada utilizando luz o ultrasonido ha alcanzado amplia difu-
sión; estos instrumentos pueden realizar mapas tridimensiona-
les del nervio óptico y las imágenes electrónicas así obtenidas
en sucesivas consultas también pueden compararse visual y
electrónicamente,lo que refuerza la habilidad del médico para
detectar una mejoría o progresión del papiledema. El estudio
oftalmoscópico deberá incluir una evaluación del edema de los
discos ópticos, hemorragias y exudados, así como de la presen-
cia o ausencia del pulso venoso. Las pulsaciones normales son
compatibles con presión intracraneal normal, aunque la ausen-
cia del pulso venoso se presenta tanto en los estados de presión
endocraneal normal como alta. Si hay evidencias de una neuro-
patía en cualquiera de los tests de agudeza visual, visión de co-
lores y campos visuales, se debe aplicar el tratamiento tan pron-
to como sea posible para evitar la pérdida visual permanente.
La evidencia de progresión durante los exámenes de segui-
miento de cualquiera de los tests deberá hacer considerar al clí-
nico la intensificación del tratamiento.

El papiledema requiere de pocos días para desarrollarse en
pacientes con aumento de la presión intracraneal y de varias se-
manas para desaparecer después de su corrección. Los pacien-
tes sintomáticos, pero con discos ópticos en los que es difícil de
detectar la presencia del papiledema, deben ser hospitalizados;
monitorizar la presión intracraneal deberá ser la estrategia esen-
cial en el diagnóstico y el tratamiento de PCP.

En la era moderna, los estudios de neuroimagen son necesa-
rios para describir el PCP [9] e incluyen TAC y/o RM del cere-
bro y órbitas en busca de evidencia de una lesión ocupante de
espacio. La TAC puede revelar sinusitis etmoidal [7], maxilar
[8] o hidrocefalia.

La RM produce una gran variedad de imágenes que pueden
ayudar a establecer el diagnóstico de PCP [23], aunque también
puede ser inespecífica [22]. En un estudio retrospectivo de 20 pa-
cientes con PCP se realizó RM y se evaluó la presencia o ausen-
cia de seis signos:

– Aplanamiento de la esclera posterior (80%).
– Cavidad sellar (70%).
– Aumento del nervio óptico prelaminar (50%).
– Distensión del espacio subaracnoideo perióptico (45%).
– Tortuosidad vertical del nervio óptico en el área orbitaria

(40%).
– Protrusión intraocular del nervio óptico prelaminar (30%).

Cada signo en neuroimagen se detectó en el 5% de los sujetos
controles, excepto el aumento del nervio óptico prelaminar que
no se detectó en los casos control. Basándose en estos signos
imaginológicos, el examinador debe predecir la presencia de
elevación de la presión intracraneal en el 90% de los casos con
PCP y la ausencia de signos en todos los sujetos control [23].

Para el diagnóstico de PCP debe observarse la normalidad o
reducción de los ventrículos cerebrales. La exacta asociación y
las diferencias con los trastornos relacionados debe ser objeto
de análisis en siguientes investigaciones, posiblemente a través
de técnicas dinámicas en RM [5]. El engrosamiento de los ner-
vios ópticos pueden observarse en los planos orbitarios. 

La punción lumbar es necesaria para examinar la composi-
ción del LCR, que puede ser normal en el recuento celular o
presentar leve linfocitosis [8]; la citología y el citoquímico son
normales. La presión inicial se medirá con un manómetro antes
de la extracción del LCR; si es mayor de 15 a 20 cmH2O confir-
ma el diagnóstico. El paciente necesita estar tranquilo y en posi-
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ción recurvada; ocasionalmente, se requiere sedación. La pleo-
citosis inicial pudiera ser la base de una relación entre el PCP
con una neuroinfección (irritación meníngea o una parainfec-
ción) que precipitara el problema con interferencia con la reab-
sorción del LCR [8]. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Deben descartarse lesiones ocupantes de espacio intracerebra-
les o intramedulares antes de hacer el diagnóstico de PCP. 

TRATAMIENTO

El tratamiento debe iniciarse precozmente para evitar la pérdida
visual permanente; aunque el tratamiento médico es suficiente
para normalizar la hipertensión endocraneal, la derivación lum-
boperitoneal se requiere en algunos casos. La terapéutica de-
penderá del estado de las vías ópticas y de su probable etiología
durante la historia clínica. Los pacientes asintomáticos que no
presentan disminución de la agudeza visual y tienen una presión
intracraneal moderada no necesitan tratamiento inmediato. Si la
etiología puede identificarse –es razonable en casos en que no
haya neuropatía óptica o ésta sea leve–, deberá corregirse el
agente etiológico o el trastorno médico de base. Esto es sufi-
ciente para la resolución de los síntomas. Para los pacientes que
son obesos, el tratamiento del sobrepeso es el mejor tratamiento
inicial. La combinación de tratamiento se utilizó en el 40% de
los casos [2,3].

Farmacoterapia

El fármaco de primera línea es la acetazolamida oral [2,7,8,18,
24], aunque no hay evidencias clínicas de su efectividad. La do-
sis inicial en niños es de 30 mg/kg/día vía oral dividida en cua-
tro tomas, mientras que en los adolescentes la dosis es de 1 g
dividido en cuatro dosis diarias. Las dosis altas han sido utiliza-
das con mayores efectos secundarios, los cuales comienzan con
parestesias. Algunos pacientes han respondido a otros diuréti-
cos, especialmente la furosemida [18,25].

Los corticoesteroides (dexametasona) sistémicos han sido
útiles en algunos pacientes [1,2], (prednisona) solos o combina-
dos con acetazolamida [1]. La agudeza visual no se modificó en
muchos de los casos, especialmente cuando el PCP está asocia-
do con enfermedades sistémicas inflamatorias similares a la sar-
coidosis, o en la utilización de ciclosporina [26]. Entre los anti-
bióticos se han utilizado el cefotaxime [8] y el ceftriaxone [27].

Punción lumbar

Las punciones lumbares seriadas se realizan para disminuir la
presión endocraneal [1,2]; a veces son laboriosas. Crean perfo-
raciones en la duramadre del tracto espinal las cuales son sufi-
cientes para normalizar la presión endocraneal. Este método es
difícil de seguirpor niños durante un largo período, por razones
obvias, pero puede utilizarse durante cortos períodos hasta esta-
blecer una terapia definitiva.

Tratamiento quirúrgico

El tratamiento quirúrgico debe realizarse cuando está afectada
la visión [2,3]; casi siempre no es necesario para PCP, posible-
mente porque son frecuentes las asociaciones con otras patolo-
gías, las cuales pueden corregirse con una normalización rápida
de la presión. Sin embargo, los médicos deben estar preparados

para intervenir cuando haya neuropatía óptica, presión muy ele-
vada o progresión de la lesión del nervio óptico. Por desgracia,
no hay suficientes publicaciones que evidencien claramente sus
indicaciones sobre este procedimiento. La reevaluación del exa-
men ocular se requiere para monitorizar también el procedimien-
to quirúrgico.

Shunt lumboperitoneal

Un shunt lumboperitoneal de silicona colocado desde el espacio
subaracnoideo hacia la cavidad peritoneal ha sido utilizados lar-
go tiempo por los neurocirujanos para el tratamiento del PCP,
aunque no siempre es efectivo. Aunque puede resolver rápida-
mente el cuadro de PCP, también puede obstruirse, infectarse y
asociarse con el desarrollo de una malformación de Chiari. La
obstrucción del drenaje es frecuente y bloquea la salida del
LCR e incrementa la presión de éste, lo cual puede ser catastró-
fico para lesionar el nervio óptico. En la serie de Thuente [23],
un paciente requirió una descompresión lumboperitoneal; ésta
puede ser inefectiva en algunos casos. La evaluación oftalmoló-
gica de base se recomienda cuando hay síntomas recurrentes.
Se debe realizar en niños con elevación persistente de la presión
endocraneal [28,29].

En un estudio para aclarar el papel de la derivación lumbo-
peritoneal en el tratamiento quirúrgico de PCP, se analizaron
retrospectivamente las historias clínicas de 30 pacientes a quie-
nes se les practicó este procedimiento. Se encontró que la deri-
vación es efectiva para reducir la presión endocraneal aguda.
Los síntomas de hipertensión endocraneal estuvieron presentes
en el 82% de los pacientes. La agudeza visual mejoró en 10 pa-
cientes (71%). El deterioro de la visión sólo se presentó en un
caso. De los 28 casos con perimetría de Goldman anormal, 18
(64%) mejoraron y ninguno se deterioró. La incidencia de com-
plicaciones fue baja. La mayor desventaja de la derivación lum-
boperitoneal es la necesidad de revisiones frecuentes en algunos
pacientes. La razón para la intolerancia en algunos casos es in-
cierta. En PCP, la derivación lumboperitoneal debe considerarse
como el procedimiento quirúrgico de elección para pacientes
con pérdida visual grave al inicio del cuadro clínico o con cefa-
lea intratable (con o sin pérdida visual). Después de la deriva-
ción, es importante identificar a los pacientes que presentan in-
tolerancia a este procedimiento [26-27].

Descompresión del nervio óptico

Este tratamiento se ha empleado en algunos adultos para mejo-
rar el pseudotumor cerebral [19,24], pero se ha realizado en un
pequeño número de niños. Thuente [30] informa de un estudio
retrospectivo realizado en 12 niños menores de 16 años, refrac-
tarios o con intolerancia al tratamiento médico; el promedio de
la edad quirúrgica fue de 10,1 años y el seguimiento fue de 39,6
meses. Todos los pacientes mostraron mejoría del papiledema.
La agudeza visual mejoró o permaneció estable en todos los
pacientes (p = 0,0078) [30]. Consiste en una incisión en la dura-
madre que envuelve al nervio óptico llegando hasta la región or-
bitaria bajo anestesia general. La perforación muestra mejoría
del papiledema del nervio operado y algunas veces del nervio
contralateral. Si el nervio contralateral no muestra evidencia de
mejoría, será necesario un segundo procedimiento para ese ojo.
La mayoría de los pacientes no experimenta mucha mejoría de
su cefalea. La descompresión del nervio óptico en niños es
segura y tiene resultados similares a los obtenidos en adultos,
con la resolución del papiledema después de dos meses [22];
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algunos pacientes requieren de la descompresión del nervio con-
tralateral [30].

La resolución del papiledema fue rápida en todos los pa-
cientes con una media de 4,7 ± 2,6 meses. La remisión de la
parálisis del VI par craneal también ocurrió rápidamente en cua-
tro de los seis pacientes con una media de 1,6 ± 1,2 meses. Un
paciente requirió cirugía para el estrabismo por esotropía per-
sistente; sin embargo, los niños pueden presentar una pérdida
del campo y de la agudeza visual sin tratamiento [1].

Descompresión subtemporal

La descompresión subtemporal fue descrita por primera vez por
Dandy para el tratamiento de PCP y se ha reutilizado cuando el
tratamiento médico con diuréticos, esteroides y punción lumbar
ha resultado refractario. El fracaso del tratamiento médico fre-
cuentemente requiere la inserción de shunts lumboperitoneales.
Kessler et al [31] realizaron un trabajo retrospectivo de una lar-
go seguimiento en ocho pacientes, quienes fueron tratados con
descompresión subtemporal para PCP refractaria. El período de
seguimiento fue de 8 a 26 meses. En el primer mes remitió el
deterioro y la agudeza visual en los ocho pacientes. Cinco de los
ocho pacientes requirieron procedimientos diversos después de
la descompresión subtemporal para el control de la cefalea. Los
pacientes no experimentaron recurrencia ni deterioro visual des-
pués de la descompresión subtemporal. La descompresión sub-
temporal puede ser efectiva para el tratamiento tanto a corto
como a largo plazo produciendo mejoría y prevención de la
morbilidad visual causada por el PCP refractario que no pudo
ser controlado con derivación lumboperitoneal [31].

PRONÓSTICO

La mayoría de los niños con PCP tiene un curso autolimitado,
una vez resuelta la causa del problema. Una semana después,
puede desaparecer la diplopía y disminuir la celularidad y pre-
sión del LCR. Después de dos meses, los campos visuales y el
fondo de ojo son normales. El seguimiento durante un año no
evidenció recurrencia [8]. Sin embargo, los clínicos deben estar
a la expectativa en los niños mayores y adolescentes, quienes
pueden presentar una elevación crónica de la presión endocra-

neal o de una asociación idiopática. En su evolución debe eva-
luarse la apariencia del nervio óptico, la agudeza visual, la
visión de colores y la campimetría, y el uso de acetazolamida en
algunos pacientes. La lesión permanente de los nervios ópticos
se encuentra en alrededor de un cuarto de los pacientes pediátri-
cos afectados. No se han observado diferencias con relación a la
presencia de un pronóstico desfavorable. Nuevas técnicas de
evaluación del disco óptico por RM pueden orientarnos mejor
en el pronóstico de regresión del papiledema [33]. Las recurren-
cias son raras (10% de los casos) y pueden ser provocadas por la
reintroducción del fármaco causal o la reaparición de la obesi-
dad [17,25]. Durante el seguimiento, la cefalea, el papiledema y
la disminución de la agudeza visual pueden persistir por más de
10 meses en un número significativo de pacientes [2]. La pérdi-
da de la agudeza visual y la evaluación de los discos ópticos
para la resolución del papiledema deben realizarse en cada uno
de los casos. En los casos relacionados a la HC, el papiledema
se resolvió con el retiro de la HC y el tratamiento con acetozo-
lamida o prednisona. [16,17]. La disminución de la agudeza
visual permanente ocurre en algunos niños con PCP. En algunas
circunstancias infrecuentes, los pacientes con PCP pueden des-
arrollar una lesión ocupante de espacio endocraneal [9].

CONCLUSIONES

El PCP es una enfermedad infrecuente en la infancia [10]. No
hay predominio de un sexo u otro. Es una causa significativa de
morbilidad a corto y largo plazo sin tratamiento efectivo dispo-
nible [2]. La obesidad es menos frecuente en la infancia y casi
siempre está asociada una causa conocida [9]. El tratamiento
debe ser multidisciplinario y requiere la colaboración del neuro-
pediatra y el oftalmólogo para monitorizar la función visual y la
efectividad del tratamiento médico [3]. Asimismo, la interven-
ción neuroquirúrgica precoz puede prevenir un déficit neuroló-
gico permanente. El objetivo es reducir la presión endocraneal
para evitar la lesión visual irreversible. Es necesario un estudio
prospectivo para establecer las indicaciones respecto al trata-
miento y su efectividad. Es importante tener en cuenta que este
síndrome no es benigno, sino que produce una morbilidad im-
portante y, eventualmente, lesiones graves y permanentes.
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PSEUDOTUMOR CEREBRAL PEDIÁTRICO
Resumo. Introdução. O pseudotumor cerebral pediátrico ou síndro-
ma de hipertensão intracraniana idiopática; é pouco frequente na
idade pediátrica e apresenta-se com características clínicas dife-
rentes do quadro visto em adultos. Não é uma condição benigna em
crianças e por isso deve evitar-se o termo ‘hipertensão intracrania-
na benigna’, algumas vezes usado para identificar esta síndroma,
que se caracteriza por um aumento da pressão intracraniana com
líquido cefalorraquidiano analiticamente normal e sem lesões ex-
pansivas detectadas por neuroimagens. Desenvolvimento. É uma sín-
droma complexa, uma causa de cefaleia intensa em crianças, com
perda visual aguda e, eventualmente, atrofia óptica; o seu tratamen-
to deve ser individualizado e as opções de tratamento farmacológi-
co ou neurocirúrgico devem contemplar-se para evitar lesão visual
permanente. Revimos a casuística do nosso instituto nos últimos 10
anos (1995-2005), onde encontrámos 23 crianças (entre os 3 e os
15 anos) que cumpriam os critérios de Dandy para o seu diagnósti-
co como pseudotumor cerebral pediátrico, sem predomínio de sexo,
nem obesidade associada. Conclusões. O seu tratamento deve ser
individualizado, contínuo e multidisciplinar; a fenestração do invó-
lucro do nervo óptico ou a implantação de derivações lomboperito-
neais corrigem o síndroma refractário, que no nosso caso esteve em
35%. A percentagem restante foi tratada com acetazolamida, dieta e
esteróides. [REV NEUROL 2006; 42 (Supl 3): S67-73]
Palavras chave. Acetazolamida. Derivação lomboperitoneal. Fe-
nestração do nervo óptico. Hipertensão intracraniana benigna. Hi-
pertensão intracraniana idiopática. Papiledema. Pseudotumor ce-
rebral.

PSEUDOTUMOR CEREBRAL PEDIÁTRICO
Resumen. Introducción. El pseudotumor cerebral pediátrico o sín-
drome de hipertensión endocraneal idiopático; es infrecuente en la
edad pediátrica y se presenta con características clínicas diferen-
tes al cuadro visto en adultos. No es una condición benigna en
niños y por ello debe evitarse el término ‘hipertensión endocraneal
benigna’, algunas veces usado para identificar este síndrome, que
se caracteriza por un aumento de la presión intracraneal con líqui-
do cefalorraquídeo analíticamente normal y sin lesiones expansi-
vas detectadas mediante neuroimágenes. Desarrollo. Es un síndro-
me complejo, una causa de cefalea intensa en niños, con pérdida
visual aguda y, eventualmente, atrofia óptica; su tratamiento debe
ser individualizado y las opciones de tratamiento farmacológico o
neuroquirúrgico deben contemplarse para evitar daño visual per-
manente. Revisamos la casuística de nuestro instituto en los últi-
mos 10 años (1995-2005), donde encontramos 23 niños (entre los 3
y 15 años) que cumplían con los criterios de Dandy para su diag-
nóstico como pseudotumor cerebral pediátrico, sin predominio de
sexo, ni obesidad asociada. Conclusiones. Su tratamiento debe ser
individualizado, continuo y multidisciplinario; la fenestración de
la vaina del nervio óptico o el implante de derivaciones lumboperi-
toneales corrigen el síndrome refractario, que en nuestro caso es-
tuvo en el 35%. El porcentaje restante se trató con acetazolamida,
dieta y esteroides. [REV NEUROL 2006; 42 (Supl 3): S67-73]
Palabras clave. Acetazolamida. Derivación lumboperitoneal. Fe-
nestración del nervio óptico. Hipertensión endocraneal benigna.
Hipertensión endocraneal idiopática. Papiledema. Pseudotumor ce-
rebral.


