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PAEDIATRIC PSEUDOTUMOUR CEREBRI

Summary. Introduction. Paediatric pseudotumour cerebri or idiopathic intracranial hypertension syndrome is rare in the
paediatric age and presentswith clinical featuresthat differ fromtheclinical picture seeninadults. It isnot a benign condition
in children and, although sometimes used to identify this syndrome, the term *benign intracranial hypertension’ must therefore
be avoided. It is characterised by an increase in theintracranial pressure with analytically normal cerebrospinal fluid and the
absence of expansive injuries detected by means of neuroimaging. Development. It is a complex syndrome that causes intense
headachesin children with acute |oss of vision and, on occasions, optic atrophy. Itstreatment hasto betailored to each patient
and the use of different pharmacological or neurosurgical treatments must be considered to avoid permanent visual damage.
We reviewed the case mix at our Ingtitute over the last 10 years (1995-2005) and found 23 children (between 3 and 15 years of
age) who fulfilled Dandy criteria confirming a diagnosis as suffering from paediatric pseudotumour cerebri, with no
predominance of sex or associated obesity. Conclusions. Its treatment must be established on an individualised basis, as well
as ongoing and multidisciplinary; fenestration of the optic nerve sheath or the implantation of lumboperitoneal shunts correct
refractory syndromes, which in our case accounted for 35% of the total number. The rest were treated with acetazolamide, diet
and steroids. [REV NEUROL 2006; 42 (Supl 3): S67-73]
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INTRODUCCION

El pseudotumor cerebral pediétrico (PCP) es infrecuente en la
infancia [1-4] y presenta caracteristicas clinicas diferentes de
las del pseudotumor cerebral en el adulto [1,5]. Aunque se ha
utilizado un nimero variable de términos para describir € cua-
dro tipico de PCP, debe evitarse €l de * hipertensi6n endocraneal
benigna porque minimiza las serias complicaciones oculares
[3] que potencial mente puede presentar esta condicion [4,6]. El
diagndstico de PCP debe ser individualizado; a pesar de que pre-
sentaun cuadro clinico caracteristico, y aun teniendo la etiologia
de base, ha de clasificarse como un estado asociado a PCP. He-
mos evaluado pacientes con pseudotumor cerebral y seguido su
evolucion en e tiempo; esto ha confirmado la gravedad de la
entidad y lo potencia mente secuelar que resulta [7].

DEFINICION

El PCP es un sindrome que se caracteriza por una elevacion de
la presion intracraneal (> 200 mmH,0) [1] en un cerebro nor-
mal en neuroimégenes, sin evidencias de lesién ocupante de
espacio, inflamacién meningea u obstruccién del flujo venoso,
ventricul os cerebrales normales o reducidos, y un liquido cefa-
lorraquideo (LCR) normal [8]. El examen neurol 6gico también
es normal, aunque algunos pacientes presentan trastornos de la
motricidad ocular u otros signos menores.
El PCP se describe como:

— Aumento de la presion intracraneal.

— Ventriculos normales o reducidos.

— LCR normal [9].
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EPIDEMIOLOGIA

Lamayoriade los casos de pseudotumor cerebral se presentaen
adultos [3], con predominio en las mujeres obesas y embaraza-
das [10] y también en las dos primeras décadas de la vida. El
perfil epidemioldgico paralapoblacion pediétricaen un estudio
retrospectivo de una regién geogréfica limitada de 205.765 ni-
fios entre la edad de 3 y 15 afios, remitidos a una consulta de
neuropediatria y oftalmologia en un hospital pediétrico tercia-
rio, se identificaron 29 nifios con PCP entre |os afios de 1979 a
1994; estos nifios cumplieron los criterios diagnosticos de Dan-
dy modificados para PCP. La incidencia anual fue del 0,9 por
100.000 nifios. Los casos fueron 2,7 veces mas frecuentes en
nifias (21/29; %2, p = 0,01 y dos veces mayor en adolescentes
(12-15 afios; %2, p = 0,04). Sobre la base de estainformacion, se
estimo la edad y €l sexo por grupos etarios: nifios entre 2-11
anos: 0,4; nifios entre 12-15 afios: 0,8; nifias entre 2-11 afos:
1,1; nifias entre 12 -16 afios: 2,2 [11].

En un estudio retrospectivo de nifios menores de 18 afios
diagnosticados con PCP entre los afios 1988 y 1995, se realiz
un metaandlisis de 348 pacientes: 175 (46,8%) fueron nifios y
199 (53,2%) nifias. La obesidad estuvo presente en 50 casos
(29,6%) y otras patologias asociadas en 185 (53,2%) [12].

Esto sugiere que la PCP en nifios y adolescentes af ecta tan-
to a nifios como a nifias en igual proporcion; la obesidad es
menos frecuente que en adultos. La asociacion con otras causas
esfrecuente[12].

En su estudio, Phillips et al [9] encontraron que 13 pacientes
(37%) eran obesas. Esto es relativamente infrecuente en nifios,
pero aumenta después de la pubertad. No hay predominio apa-
rente por € sexo [1]. Antes de la pubertad, la relacion es 1.1
mientras que en nifias puberes aumentalarelacion 2:1. La edad
promedio fue de 10,6 a 10,9 afios en un rango entre 3y 17 afios
[9,13]. No esta clara la predileccién del sexo [10]. En e grupo
previo alapubertad, larelacion fue 8:5 y después de la pubertad
5:9 entre nifias y nifios [13]. En un estudio retrospectivo de 174
pacientes que reunian los criterios para PCP entre 10 y 50 afios,
71 pacientes fueron del sexo femenino (92,2%) y 6 del sexo
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masculino (7,8%). 50 pacientes (65%) fueron afroamericanosy
24 (31%) caucésicos. Laobesidad previaalapubertad se asocia
solo en el 25% y en €l 50% después de lamisma[6]. En el tra-
bajo de Kesler [13], se encontr6 en el 59% de los casos en una
serie de 16 nifios menores de 16 afios. En algunas ocasiones, se
ha indicado hasta en el 87,8% [14]. En €l grupo de prepUberes
no se presenta predominantemente en nifiasy no estd asociadaa
laobesidad [13].

ETIOLOGIA

Las causas de este sindrome no son las mismas en la edad
pediétrica que en el adulto [3]. En laedad pediatricay prepube-
ral puede estar asociado con muiltiples factores etiol égicos (mas
que en la poblacién adulta) [5]. En un estudio de 35 nifios
menores de 18 afios con € diagndstico de PCP, 10 pacientes
presentaron la forma idiopatica o resultado de un trastorno no
tumoral, y 25 nifios presentaron trastornos asociados [9]. Existe
una estrecha relacion entre el PCPy otras enfermedades y féar-
macos [10].

Lasotitismediay lasinusitis se han citado como posible cau-
say deben considerarse como factores predisponentes [7,8].

El sindrome antifosfolipido est4 definido por dos criterios
clinicos —episodios clinicos de trombosis vascular y de muertes
fetales, abortos y prematuridad— y de laboratorio —anticuerpos
anticardiolipina, 1gG y/o IgM—[15].

Otro factor de riesgo para este trastorno es el tratamiento
sustitutivo con hormona de crecimiento (HC) [16-18]. La via
de accidén de la HC incluye varios sistemas organicos y vias
metabdlicas. Estas acciones pueden causar efectos secundarios
indeseables en € tratamiento de HC para promover e creci-
miento. La monitorizacion 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 aparicidn de nuevas lesiones. La cefalea, especial-
mente en los primeros meses del tratamiento, requiere de una
cuidadosa eval uaci6n; asimismo, se ha encontrado infrecuente-
mente PCP en nifios con deficiencia de HC e insuficiencia
renal crénica. Los nifios de riesgo requieren de un cuidadoso
seguimiento de la epifisis femoral y de laescoliosis. Existe una
disminucién de la sensibilidad ala insulina que es dosisdepen-
diente [16-18].

La homeostasis de la glucosa, sin embargo, no esta afecta-
da, aunque un informe reciente incrementa | a diabetes mellitus
tipo 2 en nifios que reciben HC, lo que requiere estudios pros-
pectivos. [4,16]. En un estudio de tres nifios que recibieron HC
paratala baja en e sindrome de Turner, sindrome de Jeune y
sindrome de Down se practicé evaluacion oftalmol 6gica com-
pleta. Cuando se present6 papiledema, se les practico puncién
lumbar y se obtuvieron neuroimagenes con resonancia magné-
tica (RM) o tomografia axial computarizada (TAC). El trata-
miento realizado por el médico primario y €l neurocirujano. La
HC fue interrumpida en todos los nifios. Parece que existe una
relacion entre el inicio del tratamiento con HC con el desarro-
Ilo de PCP [17].

La dificultad en €l drenaje venoso es la relacion més 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 haimplicado la trombosis del seno
sagital superior 0 del seno cavernoso. Latrombosis de |os senos
venosos puede ser lavia final para otras asociaciones. El uso u
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omision de corticoesteroides puede estar asociado. El empleo
de agunos antibiéticos no dosisdependientes puede causar in-
cremento de la presion intracraneal . En la experiencia del médi-
co [6] es méas comin con doxiciclinay minociclina, dos tetraci-
clinas utilizadas para el tratamiento del acné. Recientemente, se
ha publicado el caso de un nifio que presentd una coleccién sub-
dural antes de desarrollar un PCP [5].

Laneuroborreliosis o enfermedad de Lyme es unainfeccion
del sistemanervioso central (SNC) causada por una espirogqueta
denominada Borrelia burgdoferi; frecuentemente, produce una
meningitis linfocitica, radiculoneuritis 0 neuropatia de pares
craneales y se resuelve por completo después del tratamiento
con ceftriaxone [20]. EI PCP es infrecuente asociado con laen-
fermedad de Lyme. Los anticuerpos son positivos en plasmay
liquido cefalorraquideo (LCR). Se han publicado 12 casos con
hallazgos sistémicos y signos de enfermedad de Lyme en la bi-
bliografia de PCP. La neuroborreliosis puede estar presente con
PCP como manifestacién inicial. Esimportanteincluir laenfer-
medad de Lyme en diagndstico diferencial de PCP en un &rea
endémica para enfermedad de Lyme [20,21].

Se ha descrito también con el sindrome de Goldenhar y el
sindrome de Duane con edema bilateral [22]. También existe
una forma idiopatica asintomatica que varian con la edad; los
nifios mayores pueden presentar cefalea, dolor cervical, diplo-
pia, sonofobia o pérdida visual transitoria. Los nifios més pe-
quefios pueden presentar apatia o irritabilidad. En una serie de
tres nifios sin sintomas relevantes en quienes el papiledema fue
un hallazgo en los examenes de rutina de seguimiento por otros
trastornos; los estudios de neuroimagen fueron negativos y to-
dos permanecieron asintométicos aparentemente, pero hubo
progreso del papiledema. Lapuncién lumbar con sedacién mos-
tr6 aumento de lapresion intracraneal en lostres casos; dos fue-
ron verdaderamente idiopéticos y €l tercero obstruccion venosa
delayugular [2,19] (Tabla).

FISIOPATOLOGIA

L os mecanismos fisiopatol dgicos del PCP hasta el presente son
desconocidos[3]. Puede ser unadisfuncién de la hidrodindmica
del LCRy puede estar asociado aotrostrastornos[5]. En ausen-
cia de una neuropatologia obvia, las diferencias entre la pobla-
cion adultay pediéatrica pueden ayudar a diagnéstico [10].

SINTOMAS

El PCP en nifios casi siempre presenta caracteristicas diferentes
a del adulto [10,19]. El sintoma mas frecuente es la cefalea,
que puede presentarse entre €l 28,6% [14] y € 86% de los ca
Sos; es grave, suele presentarse a levantarse [10] y puede pro-
ducir pérdida de lavision. El 24,7% puede ser asintomatico en
un examen oftalmol égico derutina[14]. En lactantes y preesco-
lares se manifiesta por irritabilidad y apatia. Otros sintomas
comunes son nauseas, disminucion de la agudeza visual, vomi-
tosy fatiga (frecuente en nifios pequefios). Sintomas menos fre-
cuentes incluyen ataxia, mareos, dolor cervical, parestesias, hi-
persensibilidad facial o de las extremidades y tinnitus. En algu-
nos casos esporadicos puede ser asintomético. El sintoma ocu-
lar més frecuente es la disminucion de la agudeza visual menos
de 20/40 en & 0jo menos afectado [9]; la disminucion de laagu-
deza visual transitoria en nifios es infrecuente. La diplopia [8]
puede ser intermitente o constante.
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Tabla. Etiologia del pseudotumor cerebral pediatrico (modificado de Rep-
ka [6] y Campistol [32]).

Dificultad en el drenaje de senos venosos cerebrales

Obstruccion del seno transverso, seno sagital,
coagulopatias, sindrome antifosfolipido primario [34]

Malformaciones
Sindrome de Goldenhar [22]

Farmacos

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

Endocrinometabdlicas

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

Nutricionales

Pérdida de peso u obesidad, deficiencia de vitaminas Dy A

Infecciosas

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

Afecciones sistémica

Anemia ferropénica y aplasica, leucosis, drepanocitosis, policitemia
vera, alergia, corea de Sydenham, sindrome de Turner, sindrome

de Moebius, lupus eritematoso sistémico, neuropatia obstructiva,
sindrome de Wiskott-Aldrich, histiocitosis X, enfermedad de Behget

Otras

Obstruccién de la vena cava, intoxicacion por pesticidas, enfermedad
pulmonar crénica, realimentacion en distréficos, posvacunacion
de difteria, tos ferina y tétanos (DPT), sindrome de Guillain-Barré

Idiopética asintomatica [19]

Formas familiares

Los nifios se presentan con estrabismo y rigidez de nucamas
que con cefaleay tinnitus pul sétil [1].

ESTUDIO RETROSPECTIVO

Nosotros realizamos un estudio retrospectivo en nuestro I nstitu-
to en Vaencia, Venezuela, entre enero de 1995y julio de 2005,
y encontramos 23 nifios que presentaron PCP confirmado por
neuroimagenes y examen neurol 4gico para descartar otras etio-
logias especificas. Eran 12 nifios (52%) y 11 nifias (48%). La
edad promedio fue de 9,3 afios en todo el grupo, con casos des-
delos 3,2 hasta los 15 afios. La cefalea fue e sintoma més fre-
cuente (90%), seguido por nauseas y vomitos, diplopiay pérdi-
dadelavision. El examen oftalmol dgico fue adaptado ala edad
del nifio y a su estado clinico, con test de agudezavisua y eva
luacién del disco optico, de lamotilidad ocular y de los campos
visuales. Laprogresion de laagudezavisua y los discos opticos
se analizo después del tratamiento.

Los criterios deinclusion fueron papiledema, TAC 0 RM nor-
mal, presion del LCR > 200 mmH,O, LCR normal, examen
neurol gico sin focalizacion excepto la pardlisisdel VI par cra-
neal. Se excluyeron los pacientes con enfermedades sistémicas
concomitantes. SAlo 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
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tratamiento médico, con una combinacion de prednisona o de-
xametasona y acetazolamida. Seis pacientes (26%) requirieron
derivacion lumboperitoneal. Tres pacientes (13%) fueron trata-
dos con puncion lumbar Gnicamente. Dos pacientes (8,6%) re-
quirieron microfenestracion de la vaina del nervio éptico. La
resolucién del papiledema fue progresiva en todos | os pacientes
con unamedia3,5 + 1,8 meses.

Confirmamos el diagndstico de PCP en 23 pacientes (12 ni-
fiosy 11 nifias). La presentacion clinicaincluyd cefalea, trastor-
nos visuales tales como pérdida de la agudeza visual y pardlisis
del nervio oculomoator. El papiledema se observo en casi todos
los casos. El tratamiento médico fue Util en nueve nifios; sin
embargo, seis pacientes requirieron de una derivacion lum-
boperitoneal por laelevacién dela presion intracraneal refracta
rios a tratamiento médico o por la afectacion visual. Dos requi-
rieron de microdescompresion del nervio ptico y tres se trata-
ron con punciones lumbares intermitentes.

Los resultados de nuestra institucion son comparables a los
obtenidos por Salman en 32 pacientes diagnosticados como PCP
entre 1984-1995 y estudiados en formaretrospectiva; este grupo
oscilabaentrelos 2 y los 18 afios [2]. La cefalea fue €l sintoma
mas frecuente, seguido por nduseasy vomitos, diplopiay pérdi-
dadelavision.

Orssaud et a [3] presentaron un interesante estudio en nifios
con PCP confirmado por neuroimégenes y examen neurol 6gico
para descartar otras etiologias especificas. El examen oftalmo-
16gico se adaptd alaedad del nifioy a su estado clinico, con test
de agudeza visual y evaluacion del disco Optico, de lamotilidad
ocular y de los campos visuales. La progresion de la agudeza
visual y los discos épticos se analizd después del tratamiento.

Cinciripini et a [1] revisaron retrospectivamente las histo-
rias de todos |os pacientes menores de 11 afios diagnosticados
como PCP en dos universidades &filiadas a centros médicos.
Los criterios de inclusion fueron papiledema, TAC o RM nor-
mal, presion del LCR > 200 mmH,O, LCR normal, examen
neurol dgico sin focalizacion excepto la pardisis del VI par cra
neal. Se excluyeron los pacientes con enfermedades sistémicas
concomitantes. De los 10 pacientes, cuatro fueron nifiassy seis
fueron nifios. S6lo un paciente fue obeso. Las formas mas fre-
cuentes de presentacion fueron: rigidez de nuca (cuatro pacien-
tes), diplopia (cuatro pacientes) y estrabismo (ocho pacientes).
Seis de los ocho pacientes con estrabismo tuvieron pardlisis del
nervio abducens (cuatro bilateral), un paciente presenté exotro-
pia sensoria y otro tuvo esotropia 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 percepcion visua en un ojo de un paciente.
Nueve pacientes recibieron tratamiento médico, cuatro con una
combinacion de prednisona o dexametasonay acetazolamida, y
cinco con acetazolamida Unicamente. Un paciente requirié una
derivacion lumboperitoneal. Un paciente fue tratado con pun-
cion lumbar Gnicamente. Laresolucion del papiledemafue répi-
daen todos | os pacientes con unamedia4,7 + 2,6 meses.

SIGNOS

El sintoma cardinal es el papiledema[2]. Este deberé buscarse
en cada paciente y puede ser unilateral o asimétrico. El papile-
dema es grave [8] y se manifiesta por una elevacion del disco
Optico, con borramiento de sus méargenes y oscurecimiento de
los vasos sanguineos retinianos que cruzan los mérgenes de di-
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cho disco. El edemadel nervio éptico debe establecerse no solo
por su elevacion sino también por la presencia de infartos en el
trayecto del nervio, hemorragias, exudados y edema de la ma-
cula. Los hallazgos tardios son evidencia de cronicidad y una
lesion importante de las vias Opticas. El papiledema puede ob-
servarse ocasionalmente en lactantes con PCP, aun en aquellos
que presentan fontanela anterior permeable.

La agudeza visua es tipicamente normal [8,10], aunque un
tercio de estos nifios puede presentar un test de agudeza visual
completo con reduccién de lamismaen el ojo menos lesionado.
La afectacion de la agudeza visual puede presentarse en los tres
primeros meses del cuadro clinico. La disminucion delavision
debera considerarse un signo crénico de hipertensién endocra-
neal y casi siempre como sefial de pérdida irreparable de lavi-
sion. Laagudezavisual, larespuesta pupilar y lavision de colo-
res pueden ser normales [8,10].

Un hallazgo oftalmoldgico adiciona es la endotropia. Esta
puede presentarse como una paresia o pardlisis de uno o de
ambos musculos rectos laterales por lesion del abducens o VI
par cranea y puede ser unilateral [2,8], pero también puede
ocurrir sin evidencia clinica de neuropatia ocular motora. La
endotropia se presenta en un tercio de los pacientes pediatricos.
Otro hallazgo ocular motor incluye la pardlisis del nervio tro-
clear, del oculomotor, oftalmoplejia internuclear e hipertrofias,
las cuales pueden producir diplopiaintermitente horizontal [10]
o torticolis por una tendencia a compensar la mirada vertical.
Los signos neuroldgicos son infrecuentes excepto la pardisis
del nervio facial, que se hacomunicado en varias series. El défi-
cit neurol 6gico presente en los nifios es mas amplio que en los
adultos[8,10]. Laatrofia Optica se puede observar en €l 33% de
los casos[9].

EVALUACION

Debe realizarse una eval uacion cuidadosa del paciente parades-
cartar los sintomas mencionados y otras etiologias de hiperten-
sion endocraneal [3]. El examen neurolégico es casi siempre
inespecifico. La evaluacion oftalmol 6gica de rutina pudiera ser
beneficiosa en nifias obesas para evitar lapérdidavisual relacio-
nada con € papiledema[14]. Lamedida de |os campos visuales
puede mostrar aumento del campo ciego en ambos ojos [8]. A
los nifios debe realizarseles una eval uacién oftalmol égica com-
pleta s refieren cefalea o trastornos visuales. El test de Cover
puede revelar una esotropia intermitente a distancia con motili-
dad ocular normal. El fondo de ojo denota edema de papila del
disco 6ptico [10].

El papel del oftalmdlogo es importante para detectar la pér-
dida de la visién o anormalidades en la papilay en € segui-
miento del tratamiento médico [3]. La evaluacion oftalmolégica
debe realizarse tan pronto como sea posible. Este examen debe-
raincluir una medida cuidadosa de la agudeza visual utilizando
€l test de cartas apropiadas, vision de colores, respuesta pupilar
alaluz, campos visuales y oftalmoscopia. Las fotografias en
color de los discos Opticos deberan compararse en visitas suce-
sivas. Los campos visuales se mediran con un perimetro cuando
sea posible. La perimetria cuantitativay el examen del nervio
Optico son més sensibles que la determinacion de la agudeza
visual paradeterminar lalesion visual sensorial [9]. Losresulta
dos de tales estudios en sucesivas consultas deben compararse
electrénicamente y asi gjercitar la habilidad clinica para detec-
tar mejoria o deterioro. Recientemente, la evaluacion computa-
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rizada utilizando luz o ultrasonido ha alcanzado amplia difu-
sion; estos instrumentos pueden realizar mapas tridimensiona-
les del nervio dptico y las imégenes electronicas asi obtenidas
en sucesivas consultas también pueden compararse visual y
electronicamente,lo que refuerza la habilidad del médico para
detectar una mejoria o progresion del papiledema. El estudio
oftalmoscopico deberd incluir una evaluacion del edema de los
discos 6pticos, hemorragias y exudados, asi como de la presen-
cia o0 ausencia del pulso venoso. Las pulsaciones normales son
compatibles con presién intracraneal normal, aungue la ausen-
ciadel pulso venoso se presenta tanto en los estados de presion
endocraneal normal como ata. Si hay evidencias de una neuro-
patia en cualquiera de los tests de agudeza visual, vision de co-
loresy campos visuales, se debe aplicar el tratamiento tan pron-
to como sea posible para evitar la pérdida visual permanente.
La evidencia de progresion durante los examenes de segui-
miento de cualquiera de los tests deberd hacer considerar a cli-
nico laintensificacion del tratamiento.

El papiledema requiere de pocos dias para desarrollarse en
pacientes con aumento de lapresion intracraneal y de varias se-
manas para desaparecer después de su correccion. Los pacien-
tes sintométi cos, pero con discos Opticos en los que es dificil de
detectar la presencia del papiledema, deben ser hospitalizados;
monitorizar lapresion intracraneal debera ser la estrategia esen-
cial en el diagnostico y el tratamiento de PCP.

En laeramoderna, los estudios de neuroimagen son necesa-
rios para describir el PCP[9] e incluyen TAC y/o RM del cere-
bro y 6Orbitas en busca de evidencia de una lesién ocupante de
espacio. La TAC puede revelar sinusitis etmoidal [7], maxilar
[8] o hidrocefalia.

LaRM produce una gran variedad de imagenes que pueden
ayudar a establecer el diagndstico de PCP[23], aunque también
puede ser inespecifica[22]. En un estudio retrospectivo de 20 pa-
cientescon PCP serealizO RM y se evalud la presencia o ausen-
ciade seissignos:

— Aplanamiento de la esclera posterior (80%).

— Cavidad sellar (70%).

— Aumento del nervio éptico prelaminar (50%).

— Distension del espacio subaracnoideo peridptico (45%).

— Tortuosidad vertical del nervio dptico en e area orbitaria

(40%).

— Protrusion intraocular del nervio éptico prelaminar (30%).

Cada signo en neuroimagen se detect6 en el 5% de los sujetos
controles, excepto €l aumento del nervio Optico prelaminar que
no se detecto en los casos control. Basandose en estos signos
imaginolégicos, € examinador debe predecir la presencia de
elevacion de la presion intracraneal en el 90% de los casos con
PCPy la ausencia de signos en todos | os sujetos control [23].

Para el diagndstico de PCP debe observarse lanormalidad o
reduccion de los ventricul os cerebrales. La exacta asociacion y
las diferencias con los trastornos relacionados debe ser objeto
de andlisis en siguientes investigaciones, posiblemente a través
de técnicas dinamicas en RM [5]. El engrosamiento de los ner-
vios Opticos pueden observarse en los planos orbitarios.

La puncién lumbar es necesaria para examinar la composi-
cion del LCR, que puede ser normal en el recuento celular o
presentar leve linfocitosis [8]; lacitologiay €l citoquimico son
normales. Lapresioninicia se medird con un manémetro antes
delaextraccion del LCR; si esmayor de 15 a 20 cmH,0 confir-
mael diagndstico. El paciente necesita estar tranquilo y en posi-
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cidn recurvada; ocasionalmente, se reguiere sedacion. La pleo-
citosis inicial pudiera ser la base de una relacién entre el PCP
con una neuroinfeccion (irritacion meningea o una parainfec-
cion) que precipitara el problema con interferencia con lareab-
sorcion del LCR [8].

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Deben descartarse lesiones ocupantes de espacio intracerebra-
les o intramedul ares antes de hacer €l diagnéstico de PCP.

TRATAMIENTO

El tratamiento debe iniciarse precozmente para evitar la pérdida
visual permanente; aunque €l tratamiento médico es suficiente
para normalizar la hipertension endocraneal, |a derivacion lum-
boperitoneal se requiere en algunos casos. La terapéutica de-
penderadel estado delas vias Opticasy de su probable etiologia
durante la historia clinica. Los pacientes asintomaticos que no
presentan disminucién delaagudezavisua y tienen unapresion
intracraneal moderada no necesitan tratamiento inmediato. Si la
etiologia puede identificarse —es razonable en casos en que no
haya neuropatia Optica 0 ésta sea leve—, deberd corregirse el
agente etioldgico o € trastorno médico de base. Esto es sufi-
ciente paralaresolucion de los sintomas. Paralos pacientes que
son obesos, €l tratamiento del sobrepeso es el mejor tratamiento
inicial. La combinacién de tratamiento se utiliz6 en el 40% de
los casos[2,3].

Farmacoterapia

El farmaco de primera linea es |a acetazolamida oral [2,7,8,18,
24], aunque no hay evidencias clinicas de su efectividad. Lado-
sisinicial en nifios es de 30 mg/kg/dia via oral dividida en cua-
tro tomas, mientras que en los adolescentes ladosisesde 1 g
dividido en cuatro dosis diarias. Las dosis altas han sido utiliza-
das con mayores efectos secundarios, |0s cuales comienzan con
parestesias. Algunos pacientes han respondido a otros diuréti-
cos, especiamente lafurosemida[18,25].

Los corticoesteroides (dexametasona) sistémicos han sido
Utiles en algunos pacientes [1,2], (prednisona) solos o combina-
dos con acetazolamida[1]. Laagudezavisua no se modifico en
muchos de |os casos, especialmente cuando €l PCP estd asocia-
do con enfermedades sistémicasinflamatorias similares ala sar-
coidosis, o en la utilizacién de ciclosporina[26]. Entre |os anti-
bi6ticos se han utilizado el cefotaxime [8] y el ceftriaxone [27].

Puncién lumbar

Las punciones lumbares seriadas se realizan para disminuir la
presion endocraneal [1,2]; a veces son laboriosas. Crean perfo-
raciones en la duramadre del tracto espinal las cuales son sufi-
cientes para normalizar la presién endocraneal. Este método es
dificil de seguirpor nifios durante un largo periodo, por razones
obvias, pero puede utilizarse durante cortos periodos hasta esta-
blecer unaterapia definitiva.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento quirdrgico debe realizarse cuando esta afectada
lavision [2,3]; casi siempre no es necesario para PCP, posible-
mente porque son frecuentes | as asociaciones con otras patolo-
gias, las cuales pueden corregirse con una normalizacion rapida
de lapresion. Sin embargo, los médicos deben estar preparados
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paraintervenir cuando haya neuropatia éptica, presion muy ele-
vada o progresion de lalesion del nervio dptico. Por desgracia,
no hay suficientes publicaciones que evidencien claramente sus
indi caciones sobre este procedimiento. Lareevaluacion del exa-
men ocular se requiere para monitorizar también el procedimien-
to quirdrgico.

Shunt lumboperitoneal

Un shunt lumboperitoneal de silicona colocado desde €l espacio
subaracnoideo haciala cavidad peritoneal hasido utilizados lar-
go tiempo por los neurocirujanos para el tratamiento del PCP,
aungue no siempre es efectivo. Aunque puede resolver répida-
mente €l cuadro de PCP, también puede obstruirse, infectarse y
asociarse con €l desarrollo de una malformacion de Chiari. La
obstruccion del drengje es frecuente y bloquea la salida del
LCR eincrementalapresion de éste, lo cua puede ser catastro-
fico paralesionar €l nervio dptico. En la serie de Thuente [23],
un paciente requirié una descompresion lumboperitoneal; ésta
puede ser inefectiva en algunos casos. La evaluacién oftalmol 6-
gica de base se recomienda cuando hay sintomas recurrentes.
Se deberealizar en nifios con elevacion persistente de la presion
endocraneal [28,29].

En un estudio para aclarar €l papel de la derivacién lumbo-
peritonea en €l tratamiento quirtrgico de PCP, se analizaron
retrospectivamente las historias clinicas de 30 pacientes a quie-
nes se les practico este procedimiento. Se encontré que la deri-
vacion es efectiva para reducir la presion endocraneal aguda.
L os sintomas de hipertensién endocraneal estuvieron presentes
en e 82% de los pacientes. La agudeza visual mejord en 10 pa-
cientes (71%). El deterioro de la vision sdlo se present6 en un
caso. De los 28 casos con perimetria de Goldman anormal, 18
(64%) mejoraron y ninguno se deteriord. Laincidencia de com-
plicaciones fue baja. La mayor desventaja de laderivacion lum-
boperitoneal eslanecesidad de revisiones frecuentes en algunos
pacientes. Larazon paralaintolerancia en algunos casos es in-
cierta. En PCP, laderivacion lumboperitoneal debe considerarse
como € procedimiento quirdrgico de eleccién para pacientes
con pérdidavisual grave al inicio del cuadro clinico o con cefa-
leaintratable (con o sin pérdida visual). Después de la deriva
cion, esimportante identificar a los pacientes que presentan in-
tolerancia a este procedimiento [26-27].

Descompresién del nervio Optico

Este tratamiento se ha empleado en algunos adultos para mejo-
rar el pseudotumor cerebral [19,24], pero se harealizado en un
pequefio nimero de nifios. Thuente [30] informa de un estudio
retrospectivo realizado en 12 nifios menores de 16 afos, refrac-
tarios o con intolerancia a tratamiento médico; el promedio de
laedad quirtrgicafue de 10,1 afios y € seguimiento fue de 39,6
meses. Todos |os pacientes mostraron mejoria del papiledema.
La agudeza visual mejord o permanecio estable en todos los
pacientes (p = 0,0078) [30]. Consiste en unaincision en ladura-
madre que envuelve al nervio optico llegando hastalaregion or-
bitaria bajo anestesia general. La perforacion muestra mejoria
del papiledema del nervio operado y algunas veces del nervio
contralateral. Si el nervio contralateral no muestra evidencia de
mejoria, serd necesario un segundo procedimiento para ese ojo.
La mayoria de los pacientes no experimenta mucha mejoria de
su cefalea. La descompresion del nervio Optico en nifios es
segura y tiene resultados similares a los obtenidos en adultos,
con la resolucion del papiledema después de dos meses [22];

71



Y.M. BETANCOURT-FURSOW DE JIMENEZ, ET AL

algunos pacientes requieren de la descompresion del nervio con-
tralateral [30].

La resolucién del papiledema fue rgpida en todos los pa-
cientes con una media de 4,7 + 2,6 meses. La remision de la
pardlisisdel VI par craneal también ocurri6 répidamente en cua-
tro de los seis pacientes con una mediade 1,6 £ 1,2 meses. Un
paciente requiri6 cirugia para el estrabismo por esotropia per-
sistente; sin embargo, los nifios pueden presentar una pérdida
del campo y de la agudeza visual sin tratamiento [1].

Descompresion subtemporal

Ladescompresién subtemporal fue descrita por primeravez por
Dandy para el tratamiento de PCPy se ha reutilizado cuando €
tratamiento médico con diuréticos, esteroidesy puncién lumbar
ha resultado refractario. El fracaso del tratamiento médico fre-
cuentemente requiere lainsercion de shunts lumboperitoneal es.
Kessler et al [31] realizaron un trabgjo retrospectivo de unalar-
go seguimiento en ocho pacientes, quienes fueron tratados con
descompresion subtemporal para PCP refractaria. El periodo de
seguimiento fue de 8 a 26 meses. En € primer mes remitio el
deterioro y laagudezavisual enlos ocho pacientes. Cinco delos
ocho pacientes requirieron procedimientos diversos después de
la descompresion subtemporal parael control delacefalea. Los
pacientes no experimentaron recurrencia ni deterioro visual des-
pués de la descompresion subtemporal. La descompresion sub-
temporal puede ser efectiva para el tratamiento tanto a corto
como a largo plazo produciendo mejoria y prevencion de la
morbilidad visual causada por el PCP refractario que no pudo
ser controlado con derivacion lumboperitoneal [31].

PRONOSTICO

La mayoria de los nifios con PCP tiene un curso autolimitado,
una vez resuelta la causa del problema. Una semana después,
puede desaparecer la diplopiay disminuir la celularidad y pre-
sion del LCR. Después de dos meses, los campos visuaesy el
fondo de ojo son normales. El seguimiento durante un afio no
evidencio recurrencia[8]. Sin embargo, los clinicos deben estar
a la expectativa en los nifios mayores y adolescentes, quienes
pueden presentar una elevacion cronica de la presion endocra-

neal o de una asociacion idiopéatica. En su evolucion debe evar
luarse la apariencia del nervio Optico, la agudeza visual, la
vision de coloresy lacampimetria, y el uso de acetazolamidaen
algunos pacientes. La lesién permanente de los nervios opticos
se encuentraen alrededor de un cuarto de los pacientes pediatri-
cos afectados. No se han observado diferenciascon relacion ala
presencia de un prondstico desfavorable. Nuevas técnicas de
evaluacion del disco Optico por RM pueden orientarnos mejor
en el prondstico deregresion del papiledema[33]. Lasrecurren-
cias son raras (10% de los casos) y pueden ser provocadas por la
reintroduccion del farmaco causal o la reaparicion de la obesi-
dad [17,25]. Durante €l seguimiento, lacefalea, e papiledemay
ladisminucién dela agudeza visual pueden persistir por mas de
10 meses en un nimero significativo de pacientes [2]. La pérdi-
da de la agudeza visua y la evaluacién de los discos 6pticos
paralaresolucion del papiledema deben realizarse en cada uno
de los casos. En los casos relacionados ala HC, e papiledema
seresolvid con €l retiro de laHC y € tratamiento con acetozo-
lamida o prednisona. [16,17]. La disminucién de la agudeza
visual permanente ocurre en a gunos nifios con PCP. En algunas
circunstancias infrecuentes, los pacientes con PCP pueden des-
arrollar unalesién 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 significativade
morbilidad a corto y largo plazo sin tratamiento efectivo dispo-
nible [2]. La obesidad es menos frecuente en la infanciay casi
siempre esta asociada una causa conocida [9]. El tratamiento
debe ser multidisciplinario y requierelacolaboracion del neuro-
pediatray el oftalmélogo paramonitorizar lafuncién visual y la
efectividad del tratamiento médico [3]. Asimismo, la interven-
€ion neuroquirdrgica precoz puede prevenir un déficit neurol 6-
gico permanente. El objetivo es reducir la presion endocraneal
para evitar lalesion visual irreversible. Es necesario un estudio
prospectivo para establecer las indicaciones respecto a trata-
miento y su efectividad. Es importante tener en cuenta que este
sindrome no es benigno, sino que produce una morbilidad im-
portante y, eventualmente, lesiones graves y permanentes.
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PSEUDOTUMOR CEREBRAL PEDIATRICO

Resumen. Introduccion. El pseudotumor cerebral pediatrico o sin-
drome de hipertensién endocraneal idiopatico; esinfrecuente en la
edad pediétrica y se presenta con caracteristicas clinicas diferen-
tes al cuadro visto en adultos. No es una condicién benigna en
nifiosy por ello debe evitarse el término * hipertension endocraneal
benigna’, algunas veces usado para identificar este sindrome, que
se caracteriza por un aumento de la presion intracraneal con liqui-
do cefalorraquideo analiticamente normal y sin lesiones expansi-
vas detectadas mediante neuroimagenes. Desarrollo. Es un sindro-
me complejo, una causa de cefalea intensa en nifios, con pérdida
visual aguda y, eventualmente, atrofia Optica; su tratamiento debe
ser individualizado y las opciones de tratamiento farmacol 6gico o
neuroquirurgico deben contemplarse para evitar dafio visual per-
manente. Revisamos la casuistica de nuestro instituto en los dlti-
mos 10 afios (1995-2005), donde encontramos 23 nifios (entrelos 3
y 15 afios) que cumplian con los criterios de Dandy para su diag-
nostico como pseudotumor cerebral pediatrico, sin predominio de
sexo, ni obesidad asociada. Conclusiones. Su tratamiento debe ser
individualizado, continuo y multidisciplinario; la fenestracion de
lavaina del nervio éptico o el implante de derivaciones lumboperi-
toneales corrigen el sindrome refractario, que en nuestro caso es-
tuvo en el 35%. El porcentaje restante se traté con acetazolamida,
dietay esteroides. [REV NEUROL 2006; 42 (Supl 3): S67-73]
Palabras clave. Acetazolamida. Derivacion lumboperitoneal. Fe-
nestracion del nervio éptico. Hipertension endocraneal benigna.
Hipertensi6n endocraneal idiopatica. Papiledema. Pseudotumor ce-
rebral.
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PSEUDOTUMOR CEREBRAL PEDIATRICO

Resumo. Introduggo. O pseudotumor cerebral pediatrico ou sindro-
ma de hipertensdo intracraniana idiopatica; € pouco frequente na
idade pediétrica e apresenta-se com caracteristicas clinicas dife-
rentes do quadro visto em adultos. N&o € uma condicao benigna em
criancas e por isso deve evitar-se o termo * hipertensdo intracrania-
na benigna’, algumas vezes usado para identificar esta sindroma,
gue se caracteriza por um aumento da pressdo intracraniana com
liquido cefalorraquidiano analiticamente normal e sem lesbes ex-
pansivas detectadas por neuroimagens. Deservolvimento. E uma sin-
droma complexa, uma causa de cefaleia intensa em criangas, com
perda visual aguda e, eventual mente, atrofia éptica; o seu tratamen-
to deve ser individualizado e as opg¢des de tratamento farmacol 6gi-
€0 ou neurocirargico devem contemplar-se para evitar lesdo visual
permanente. Revimos a casuistica do nosso instituto nos Gltimos 10
anos (1995-2005), onde encontramos 23 criangas (entre os 3 e 0s
15 anos) que cumpriam os critérios de Dandy para o seu diagnosti-
co como pseudotumor cerebral pediatrico, sem predominio de sexo,
nem obesidade associada. Conclusdes. O seu tratamento deve ser
individualizado, continuo e multidisciplinar; a fenestracao do invg-
lucro do nervo éptico ou a implantacdo de derivagdes lomboperito-
neais corrigem o sindroma refractério, que no NOSSO caso esteve em
35%. A percentagemrestante foi tratada com acetazolamida, dieta e
esterdides. [REV NEUROL 2006; 42 (Supl 3): S67-73]

Palavras chave. Acetazolamida. Derivacéo lomboperitoneal. Fe-
nestracéo do nervo éptico. Hipertensdo intracraniana benigna. Hi-
pertensdo intracraniana idiopatica. Papiledema. Pseudotumor ce-
rebral.
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