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Introduccién

La hipertension intracraneana idiopatica (HIl) o pseudotumor cerebri es una compleja
entidad caracterizada por aumento de la presion intracraneana, sin hidrocefalia@\lesion
ocupante de espacio que la justifiquen.

Epidemiologia

La incidencia anual de HIl se calcula en 0.9 por 100 mil en la pablacion general’pero
aumenta a 3.5 por 100 mil si se tienen en cuenta soélo las mujeres,deentre 25y 44 afios.
En las mujeres obesas de entre 20 y 44 afios que estan un 20%-por encima de’su peso
ideal, la incidencia anual es de 19 en 100 mil. Después de {apubertad, eketiadro afecta a
9 mujeres por cada varén; antes de esta etapa, ambos sexos se afectaty’ por igual. Mas
del 90% de los sujetos con HIl son obesos y mas del 90% son mujeres en‘edad fertil.

Fisiopatologia

AlUn no existe una hipotesis clara. Se han-postulado ultiples factores, entre ellos
alteracion en la dinamica del liquido> cefalorraquideg’’ (LCR), obesidad, factores
hormonales y hasta estado protrombotico: La teoria mas/aceptada actualmente es la de
una disminucion en la absorcion del LCR,que estaria generada por aumento de la presion
venosa secundaria a obstruccion, (particularmentes-de los senos venosos transversos,
aunque se discute si ésta es la causa o la consecuencia de la Hll.

La obesidad, por otra partey generarfal ‘@admento de la presién abdominal y, como
consecuencia, incremento_énla’presion de>llenado cardiaco y de la presion intracerebral.
Respecto de las hormonas sexuales; es bien sabido que esta entidad es predominante en
el sexo femenino. Algunos autores (Donaldson y Horak) postulan un aumento en la
produccion de LCRporestimulecestrogénico de los plexos coroideos. Finalmente, algunos
expertos mencionan’ la posible existencia de microtrombos que impedirian el adecuado
drenaje de LCR,lo que hablaria’de un mecanismo trombofilico subyacente.

Caracteristicas Clinicas

* (Lefalea (mas\.de) 90% de los casos)
_/©scurecimientos visuales transitorios (75%)

« V' Tinnitussincrénico con el pulso (58%)

* Dolor «etrobulbar (44%)

» Diplopia (38%), fotopsias (54%), pérdida visual (30%)
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Cefalea: es el sintoma mas frecuente. Se la describe como retroocular, frontal,
opresiva, aunque puede variar considerablemente, remedando incluso una migrafa.
Suele empeorar al levantarse en la mafana. La cervicalgia y la dorsalgia son sintomas
frecuentes.

Oscurecimientos visuales transitorios : se trata de episodios de oscurecimiento de
la visién, en forma parcial o completa, que duran menos de 60 segundos con
recuperacion completa. Pueden ser monoculares o binoculares. Se cree que la causa
es la isquemia transitoria de la cabeza del nervio 6ptico provocada por el aumento de
presion intracraneana. Este sintoma no tendria correlato con el grado de edema del
nervio 6ptico o con la pérdida de agudeza visual.

Tinnitus : de caracter pulsatil, puede ser unilateral o bilateral. Puede ser abolido por la
compresion yugular ipsilateral o por efecto de una puncién lumbar. Se lo atribuye a la
transmision del pulso venoso intensificado a través del LCR, bajo la alta presion de las
paredes de los senos venosos, lo que convierte el flujo laminar en turbulento.

Papiledema : signo cardinal de la HIl, es causa de pérdida visual, si persiste sin
tratamiento. Puede no verse por oftalmoscopia directa en estadios iniciales, por lo que
pueden ser de utilidad la oftalmoscopia indirecta con fundoscopia estereoscépica y la
retinofluoresceinografia.

Diplopia : la diplopia binocular y horizontal se observa en hasta dos tercios de los
casos; es el resultado de la paresia unilateral o bilateral del sexto par como
consecuencia de la hipertensién intracraneana.

Alteraciones de la agudeza visual : la agudeza visual suele ser normal en los
estadios iniciales del papiledema, pero se deteriora conforme al tiempo que éste dure.

Alteraciones del campo visual : ocurren en mas del 90% de los casos, segun las
distintas series publicadas. Suele manifestarse como agrandamiento de la mancha
ciega. Pueden observarse escotomas centrales, paracentrales, arcuatos y altitudinales
y defectos de los campos visuales nasales inferiores.
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Criterios Diagndsticos

Criterios de Dandy Modificados

» Signos y sintomas de aumento de presion intracraneana (cefalea, nduseas, vomitos,
oscurecimientos visuales transitorios, papiledema)

* Ausencia de signos localizadores en el examen neuroldgico

* Neuroiméagenes (tomografia computada o resonancia magnética) normales

* Aumento de la presién de apertura en la punciéon lumbar mayor de 250 mm de agua
(caracteristicas fisico-quimicas normales).

» Paciente alerta

« Ausencia de otra causa de hipertensién intracraneana

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Los diagnésticos diferenciales del papiledema son muchos, destacandose entre ellos:

» Trombosis venosa de senos durales

* Hidrocefalia

* Lesiones expansivas cerebrales

» Encefalopatia hipertensiva

« Anormalidades del disco éptico (drusen, tilted optic disc)

e Hipertensién intracraneana secundaria a farmacos o enfermedades sistémicas (lupus
eritematoso sistémico, enfermedad de Behget, uremia, anemia ferropénica,
enfermedad de Addison, hipotiroidismo, hipoparatiroidismo, sindrome de ovarios
poliquisticos, tetraciclinas, quinolonas, hormonas esteroides 0 su suspensién abrupta,
litio, vitamina A, retinoides, sulfamidas, hormona de crecimiento, infecciones [HIV,
enfermedad de Lyme]).

Tratamiento
La evidencia de compromiso del nervio Optico y la cefalea incoercible son los principales
determinantes del tratamiento. Este incluye descenso de peso, terapia médica, punciones

lumbares reiteradas y cirugia.

Tratamiento Médico

« Disminucion de peso: dado que esta entidad esta relacionada en forma estrecha con
el sobrepeso, se debe iniciar un programa de reduccion de peso supervisado. Una
dieta hiposddica (estos pacientes presentan retencion de liquidos) con restriccion leve
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de la ingesta de fluidos parece ser beneficiosa en los pacientes con HIl. Reducciones
de peso de tan sélo el 6% se han asociado con resolucion del papiledema. De ser
necesario, debe intentarse hasta cirugia bariatrica (by-pass gastrico u otra técnica).

Puncion lumbar: la evidencia acerca de la eficacia de la realizacion de punciones
lumbares repetidas es limitada. Por otra parte, se trata de un procedimiento invasivo,
doloroso y técnicamente dificultoso, dado que ha de realizarse en pacientes obesos.

Corticosteroides: estos farmacos disminuyen rapidamente la presién intracraneana,
por mecanismos no del todo aclarados. Sin embargo, sus efectos adversos (retencion
de liquidos, aumento de peso) no son deseables para estos pacientes que
generalmente son obesos. Pueden utilizarse en caso de urgencia en los sujetos con
franco compromiso visual, pero deben evitarse los tratamientos prolongados.

Diuréticos:

0 Acetazolamida: tiene una efectividad del 75%. El tratamiento se inicia con 0.5
a 1 g/dia en dosis divididas y se aumenta gradualmente hasta la regresion de
la signosintomatologia, la aparicién de efectos adversos intolerables o hasta
que se alcanza una dosis de 3 a 4 g/dia. El mecanismo de accion de esta
droga parece ser multifactorial: disminuye la produccién de LCR (inhibicion de
anhidrasa carbonica), cambia el sabor de las comidas y, en ocasiones,
produce anorexia contribuyendo a la pérdida de peso. Los efectos adversos
son parestesias peribucales, en manos y pies y, con baja frecuencia, litiasis
renal y anemia aplasica (1 caso cada 15 mil pacientes/afo, generalmente en
los primeros 6 meses del tratamiento).

0 Furosemida: reduce la secrecidon de LCR a nivel de los plexos coroideos,
ademds de su efecto diurético sobre el asa de Henle. El tratamiento se inicia
con una dosis de 20 mg por via oral 2 veces al dia y, si es necesario, se
incrementa gradualmente hasta un maximo de 40 mg, 2 veces al dia.

0 Puede utilizarse topiramato (farmaco anticomicial, hasta 100 mg por dia) por
su efecto inhibidor sobre la anhidrasa carbonica y porque suele generar
hiporexia. No presenta diferencias estadisticamente significativas con
acetazolamida en lo que hace a su eficacia.
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Tratamiento Quirdrgico

Debe realizarse en caso de compromiso de agudeza y/o campo visual de caracter
progresivo y/o cefalea que no responden a tratamiento médico.

Se utilizan actualmente la fenestraciébn del nervio Optico y las derivaciones de LCR
(lumboperitoneal ~ y ventriculoperitoneal). Estos procedimientos de derivacion han
mostrado éxito inicial, pero al menos la mitad de los pacientes necesitan una segunda
operacibn como consecuencia de alguna complicacion (obstruccion de la valvula o
drenaje excesivo). El deterioro de la agudeza visual puede ser la Unica evidencia de falla
de la derivacion, aun cuando ésta se halle funcionante.

Actualmente no existen ensayos prospectivos que comparen ambos métodos, por lo que
la eleccion de uno u otro se realiza sobre la base de la experiencia de cada centro.

Se ha sugerido que la causa de la Hll es el colapso del seno transverso proximal . En
esto se basa la colocacibn de stents, aunque este procedimiento continda en
evaluacion.

Tratamiento de la Cefalea

Pueden emplearse los preventivos conocidos para tratamiento de la migraia. Se prefiere
no usar bloqueantes calcicos o betabloqueantes, dado que pueden causar hipotension,
aumento de peso, depresibn y somnolencia, entre otros efectos adversos. Los
antidepresivos triciclicos deben utilizarse a bajas dosis y monitoreando el peso, ya que
pueden inducir aumento ponderal. Otro preventivo (til es el topiramato, que como ya se
ha sefialado, disminuye la produccién de LCR y genera pérdida de apetito.

Conclusiones acerca del Tratamiento

El principal factor para decidir qué tratamiento instituir es el deterioro de la vision; en
segundo término, la gravedad de la cefalea y otros sintomas (tinnitus, diplopia) y su
interferencia en las actividades de rutina. El grado del papiledema también debe ser
tenido en cuenta.

Los casos leves pueden tratarse con medidas para la reduccion de peso y acetazolamida.
Si hay pérdida visual progresiva, se puede utilizar la fenestracion del nervio éptico. Si la
cefalea intratable es lo que domina el cuadro, se recomienda un procedimiento de
derivacion del LCR.
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