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UMMARY

Pseudotumor cerebri syndrome
is a pathology asociated to
obese childbreading women,
its phisiopathology is not well
understood nowadays. Its
management is directed to
improve symptoms and protect
visual capability,
some conservative treatments
and more aggresive aproaches

there are

depending on patient’s
condition.
NTRODUCCION

El Sindrome de Pseudotumor
Cerebri, también  conocido
como hipertension intracraneana
idiopatica, es un sindrome de
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etiologia desconocida, ha sido
definido
de aumento en

como la presencia
la presién
intracraneal sin evidencia clinica,
por laboratorio o radiologica de
patologiaintracraneal enimagenes
Afecta
predominantemente a mujeres

obesas en edad reproductiva, en

convencionales.”!>16

una relacion 9:1, y con ganancia
de peso reciente.”>'® Tiene
una incidencia en la poblacion
general de 0.9 por 100000
habitantes, incrementandose a
10 a 20 por 100000 en mujeres
obesas en edad reproductiva.>
Su causa y fisiopatologia no es
clara aun, aunque un defecto en
la absorcion de agua parece ser

una presentacion frecuente. Se
cree que este problema absortivo
ocurre a nivel de la aracnoides.”

ANIFESTACIONES
CLINICAS

Elpaciente tipico es lamujer obesa
en edad reproductiva, aunque
esta condicion también se puede
presentar en nifios y en pacientes
mayores y delgados. Usualmente
se presentan Unicamente con

sintomas de elevacion de la
presion  intracraneana  como
cefalea  (75-99%), diplopia,

pérdida de la vision, papiledema,
sin signos de lateralizacion,
excepto por pardlisis del VI par

* Médico General.



craneal."!”
IAGNOSTICO
Para realizar el diagnostico

debe cumplirse con los criterios
de Dandy:' sintomas y signos
atribuibles a hipertension
endocraneana o papiledema;?
intracraneana

presion elevada

registrada  durante
lumbar en posiciéon decubito
lateral;>  composicion
del liquido
no evidencia por imagenes de
ventriculomegalia o

estructurales de incremento en la

puncién

normal
cefalorraquideo;*

causas

presion intracraneana tales como
cerebrales,
meningeas 0
anormalidad de los senos venosos
y° ausencia de otras causas de
hipertension identificada como el
uso de ciertos medicamentos.'

parenquimatosas
ventriculares,

iNDROME DE
PSEUDOTUMOR
CEREBRI
SECUNDARIO

La asociacion con condiciones
sistémicas y exposicion a drogas
se conoce como sindrome de
pseudotumor secundario o causa

secundaria  de  hipertension
intracraneana, reservando
el término de hipertension
intracraneana idiopatica
puramente a condiciones
idiopaticas. Para dichas

condiciones, la adecuada prueba
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de asociacion requiere que el cese
de la medicacién o tratamiento
de la condicion
mejore la presion del liquido
cefalorraquideo.'t

subyacente

SOCIACION CON
MEDICAMENTOS

Una serie de medicamentos ha
sido propuesta como causa o
precipitante de la hipertension
endocraneana idiopatica, entre
estos las tetraciclinas y sus

derivados, ciclosporina, litio,
acido nalidixico, nitrofurantoina,
anticonceptivos orales,
levonorgestrel,
tamoxifeno;
pocos datos convincentes de esta
relacion.? Ningin medicamento
ha logrado probar
estudios de casos-control ser los

causantes de esta condicion.®'®

danazol y
sin embargo hay

mediante

La evidencia mas convincente se
da con tetraciclinas, vitamina A 'y
sus derivados.'®

ITAMINA A

La toxicidad con vitamina A,
ha sido
como causa de cefaleas severas
y  papiledema asociado a
hipertension intracraneana.'®* Los
sintomas suelen desarrollarse
con dosis de mas de 50000
Ul en adultos y 20000 UI en
nifos.! El mecanismo mediante

largamente conocida

el cual se produce esta relacion
es incierto, pero se ha postulado

un efecto de los retinoides
en la transcripcion de genes
relacionados con la absorcion del
liquido cefalorraquideo.>”!" Se ha
sugerido también que la expresion
alterada de las acuaporinas es
una via comun en el desarrollo

de la hipertension intracraneana

idiopatica secundaria a
medicamentos y enfermedades
sistémicas. Una  explicacioén

alternativa en la relacion entre
la hipertension endocraneana y
la vitamina A podria explicarse
por el reciente reconocimiento
de que la proteina ligadora de
retinoides puede actuar como una
seflal molecular alterante de la
secrecion y absorcion del liquido
cefalorraquideo.'

ETRACICLINAS
la doxiciclina

La tetraciclina,

y la minociclina han sido

implicadas causantes
de hipertension endocraneana
idiopatica; sin embargo el poco
numero de estudios de casos y
control limitan la posibilidad de
correlacionarlos.® La mayoria de

los casos han sido descritos en

como

pacientes adolescentes, quienes
tetraciclinas para el
tratamiento de acné, los sintomas

utilizan

suelen presentarse semanas o
meses posteriores al inicio del
tratamiento y suelen desaparecer
posterior a su suspension.’



ERAPIA HORMONAL

Hay algunos reportes que
relacionan  la  hipertension
endocraneana con los

anticonceptivos,*® sin embargo
la relacion no ha sido demostrada
en estudios de casos control y
la importancia de estrogenos y
progestinas aun no es clara.® Se
ha propuesto que la ganancia
de peso asociada a hormonas o
la retenciéon de liquidos puede
ser un contribuyente en los
reportados. Una teoria
alternativa propone que puede
existir una trombosis
cerebral subyascente asociada
al uso de anticonceptivos orales,
como causante de la hipertension
endocraneana.’

casos

venosa

ROMBOSIS DE
SENOS VENOSOS
E HIPERTENSION
VENOSA

Muchas condiciones que
incrementan la presion venosa
pueden
intracraneana, la condicién mas
frecuente es la trombosis de
los senos durales. En base a los

llevar a hipertension

criterios de Dandy modificados,
la trombosis de los senos
durales deben ser excluidos
del diagndstico de hipertension
intracraneana idiopatica, por lo
cual debe ser considerado como
un sindrome de pesudotumor

secundario.'®

QUIROS: SINDROME DE PSEUDOTUMOR CEREBRI

ONDICIONES
SISTEMICAS

Diversas enfermedades
sistémicas han sido asociadas con
pseudotumor cerebri, incluyendo
anemia, enfermedad de Addison,
distiroidismo
ellas, la asociacién con uremia

y uremia. De

es la mas fuerte, probablemente

como consecuencia de la
hipervitaminosis  A. Otras
condiciones  sistémicas  que
pueden estar asociadas con

pseudotumor cerebri mediante
estados de hipercoagulabilidad
pueden llevar a trombosis
de los senos durales. Estas
condiciones incluyen neoplasias
malignas, LES, deficiencia de
las proteinas C y S, deficiencia
de antitrombina III, mutacion del
factor V de Leiden, anticuerpos
anticardiolipona, uso de
anticonceptivos orales, embarazo
y puerperio.'?

RATAMIENTO

Para definir el manejo debe
considerarselapresenciayel grado
de los sintomas, la severidad de la
pérdida de la vision y cualquier
aparente Los
factores consistentes con pobre
prondstico visual tales como:
papiledema de alto grado, edema
macular, trombosis de senos
venosos e hipertension sistémica

progresion.>!*

pueden sugerir un manejo mas

agresivo. El manejo agresivo

inmediato debe instaurarse en
casos de pérdida de vision severa
o rapidamente progresiva y en
casos de alto riesgo de progresion
rapida (sexo masculino y raza
blanca), sin importar la severidad

de la enfermedad.'*

ANEJO
CONSERVADOR

La mayoria de los pacientes se
ven beneficiados de un programa
definido de pérdida de peso,
sin importar la severidad de la
enfermedad. La reduccion de
peso de aproximadamente 6%
del peso corporal, incluyendo
la disminucién
quirargicamente en pacientes con
obesidad morbida puede mejorar
el papiledema y reducir la presion
intracraneal.>!*

inducida

ANEJO MEDICO

Estd indicado en el contexto de
buena vision, cuando el sintoma
primario del paciente es la cefalea.
Los inhibidores de la anhidrasa
carbonica son el tratamiento de
eleccidon, aunque no hay estudios
prospectivos que confirmen su
efectividad. #'* La acetazolamida
y la methazolamida inhibe
la anhidrasa carbdnica en los
plexos coroideos, disminuyendo
ostensiblemente la produccion
de liquido  cefalorraquideo,
ademas actian como diuréticos
leves. El uso de diuréticos no



inhibidores de la anhidrasa
carbdnica (furosemida,
clortalidona,  espironolactona)
no ha confirmado su eficacia.'
Los corticoesteroides no son
recomendados generalmente
para el uso rutinario en este
sindrome. La suspension de los
corticosteroides esta asociada con
un incremento rebote en la presion
intracraneana y sus efectos a
largo plazo, incluyendo ganancia
de peso y retencion hidrica son
menos deseables en pacientes
con pseudotumor cerebri. Su uso
puede disminuir el edema agudo
del nervio optico en enfermedad
fulminante mientras se realiza
un procedimiento  quirlrgico
urgente.>>'*El topiramato también
ha sido usado en el tratamiento de
este sindrome, los estudios han
demostrado su equivalencia con
la acetazolamida en la reduccion
de papiledema y cefalea, sin
embargo, la pérdida de peso es
mayor con topiramato.'

ANEJO
QUIRURGICO

El manejo quirurgico inicial esta
indicado cuando hay neuropatia
severa del nervio Optico, ya sea
agudo, rapidamente progresivo

o por fallo de tratamiento
médico. La derivacion de
liquido cefalorraquideo

(ventriculoperitoneal,
ventriculoatrial 0
lumboperitoneal) y la
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descompresion de la vaina
del nervio Optico son los mas
realizados, la
descompresion subtemporal suele
reservarse para casos extremos. '
Las derivaciones de liquido
cefalorraquideo son ampliamente

utilizadas,

comunmente

son dutiles en el
tratamiento de  papiledema,
cefalea y pérdida visual; resultan
en una rapida normalizacién de la
presion intracraneal, resolucion
de papiledema y mejoria de la
vision. Sin embargo, tienen altas
tasas de fallo y frecuentemente
requieren revision por
Asi, la
tasa de fallo para derivaciones
ventriculoperitoneales
reportarse en 14% y 11% para
lumboperitoneales,
que las tasas de revision en 30%
y 60% respectivamente.'* La
descompresion del nervio Optico

tiene poco efecto sobre la presion

obstruccion o fallo.
suele

mientras

intracraneana, la mejoria clinica
se debe a la reduccion local en
la presion sobre el nervio por
disminucién de la presion dentro
de la vaina. Su efectividad a
largo plazo se relaciona con la
formacion de una cicatriz fibrosa
entre la duramadre y el nervio
optico creando una barrera que
protege al nervio Optico anterior
de la presion intracraneana.'

ONCLUSIONES

Si bien la fisiopatologia del
sindrome de  pseudotumor

cerebri no es bien conocida, se
ha identificado algunos factores
de riesgo y agentes relacionados
con su aparicion. Existe una
serie de medidas que puede ser
implementada para su manejo
que depende de la severidad y
sintomatologia del paciente y que
buscan preservar la vision y cese
de los sintomas atribuidos a esta
entidad.

ESUMEN

El sindrome de pseudotumor
cerebri es una entidad asociada
a pacientes en edad
reproductiva, su fisiopatologia
no es bien comprendida en la
actualidad. Su manejo se orienta
a la disminucion de los sintomas

obesas

y preservacion de la vision, para
lo cual se cuenta con manejos

conservadores 0 terapéuticas

mas agresivas, de acuerdo a la
condicidn del paciente.
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