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PALABRAS CLAVE Resumen El sindrome de pseudotumor cerebral (SPTC) es una alteracion caracterizada
Pseudotumor por el aumento de presion intracraneal que afecta predominantemente a mujeres jovenes
cerebral; obesas. El objetivo del trabajo es definir los conceptos de SPTC primario, sin causa identifi-
Hipertension cable y denominado también hipertension intracraneal idiopatica (HII), y de SPTC secundario,
intracraneal con etiologia identificable. Se revisa el papel actual de las pruebas de imagen en su diag-
idiopatica; nostico y los hallazgos por imagen tipicos del SPTC, algunos de los cuales se incluyen entre
Imagen por los criterios diagnosticos propuestos en 2013. También se remarca el papel fundamental de la
resonancia radiologia intervencionista en el tratamiento, puesto que la colocacion de stent en las estenosis
magnética; de senos venosos constituye una alternativa terapéutica novedosa en pacientes resistentes al
Tomografia tratamiento clasico. Por Gltimo, se describen aquellos biomarcadores de imagen que han sido

computarizada
multidetector

evaluados para aproximar el diagnostico de la HIl y predecir la respuesta al tratamiento.
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Pseudotumor cerebri;

Idiopathic Abstract Pseudotumor cerebri is a disorder characterized by increased intracranial pressure
intracranial that predominantly affects obese young women. This paper aims to define the concepts of

hypertension;
Magnetic resonance

primary pseudotumor cerebri, in which the cause cannot be identified (also known as idiopathic
intracranial hypertension), and secondary pseudotumor cerebri, in which the cause can be

imaging; identified. We review the current role of imaging techniques in diagnosing pseudotumor cerebri
Multidetector and describe and illustrate the most characteristic imaging findings of the disorder, some of
computed which are included in the diagnostic criteria proposed in 2013. We also consider the fundamental
tomography
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role of interventional radiology in the treatment of pseudotumor cerebri because placing a
stent in stenosed venous sinuses is a novel treatment option in patients who are refractory to
classical treatment. Finally, we describe the imaging biomarkers that have been evaluated for
diagnosing primary pseudotumor cerebri and predicting the response to treatment.

© 2020 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de pseudotumor cerebral (SPTC) consiste en
el conjunto de signos y sintomas derivados del aumento
de presion intracraneal (PIC) en ausencia de lesiones foca-
les, hidrocefalia, infeccion o malignidad subyacente. En los
casos en los que no se logra identificar la etiologia se deno-
mina hipertension intracraneal idiopatica (HII)'. Este cuadro
afecta predominantemente a mujeres obesas en edad repro-
ductiva. Su fisiopatologia es compleja y multifactorial; una
de las probables causas es la alteracion en la homeostasis
del liquido cefalorraquideo (LCR). Las pruebas de imagen
son fundamentales en el diagnéstico al permitir descartar
causas de aumento de la PIC y porque algunos hallazgos por
imagen se incluyen entre los criterios diagndsticos del SPTC
propuestos en 20132, Asimismo, la neurorradiologia tiene
un papel importante en el tratamiento del SPTC, puesto
que el abordaje intravascular por via percutanea de la este-
nosis de senos venosos transversos mediante angioplastia y
colocacion de stent constituye una alternativa terapéutica
novedosa en pacientes resistentes al tratamiento clasico’.
Finalmente, se han propuesto diversos biomarcadores de
imagen para diagnosticar la HIl y para cuantificar la res-
puesta al tratamiento.

El objetivo de este articulo es revisar el estado actual
del conocimiento respecto al SPTC, remarcando los hallaz-
gos por imagen aceptados actualmente como signos de Hil y
describir el papel de la neurorradiologia intervencionista en
el tratamiento.

Definiciéon

EL SPTC es un sindrome definido por signos y sintomas deri-
vados del aumento de la PIC en ausencia de lesiones focales
u otras causas identificables.

Previamente denominado hipertension intracraneal
benigna, en la actualidad se debe evitar esta nomenclatura
ya que entre un 1% y un 2% de los pacientes evolucio-
nara a ceguera durante el primer ano del diagnostico
y hasta el 24% de pacientes presenta pérdida de vision
permanente’. Actualmente, los términos utilizados son
hipertensidn intracraneal idiopatica o pseudotumor cere-
bral. En 2013 se propuso la nueva terminologia, SPTC,
distinguiendo SPTC primario, sin causa identificable vy
también denominado HII, y SPTC secundario, con etiologia
identificable'.

Criterios diagnésticos en el sindrome de
pseudotumor cerebral

Los criterios diagndsticos del SPTC han evolucionado
desde los primeros hallazgos clinicos descritos por Dandy
en 1937 hasta los Ultimos criterios propuestos por Fried-
man et al. en 2013". El papel fundamental de las pruebas
de imagen es descartar causas identificables de hiperten-
sion intracraneal. No obstante, los hallazgos radiologicos se
incluyen entre los ultimos criterios diagndsticos propuestos.
En ausencia de papiledema y paralisis del VI par podemos
sugerir el diagnostico de HIl sumando los hallazgos por ima-
gen a los criterios clinicos' (tabla 1).

Fisiopatologia

La fisiopatologia de este sindrome es multifactorial y no bien
definida. La mayoria de teorias actuales se centran en la
alteracion en la homeostasis del LCR por aumento de resis-
tencia a la salida/reabsorcion del mismo y en la alteracion
de la hemodinamica venosa*.

La absorcion de LCR depende del gradiente de presio-
nes entre el sistema venoso y el espacio subaracnoideo, de
modo que el aumento de presion venosa encefalica requiere
del aumento de presion del LCR para mantener la tasa
de absorcion®. La hipotesis de la alteracion hemodinamica
venosa se apoya en que la trombosis de senos venosos dura-
les produce clinica y signos similares a los identificados en
pacientes con HII°.

Otros factores propuestos son el aumento de volumen
cerebral, el aumento de presion arterial cerebral transmi-
tida a capilares o el aumento de produccion de LCR.

El SPTC primario se relaciona con otros factores como
la obesidad y la ganancia ponderal reciente; aproximada-
mente el 70% de pacientes con HIl son obesos y el 90%
presentan sobrepeso®. Por su parte, el SPTC secundario se
ha relacionado con causas identificables y factores agravan-
tes: alteraciones venosas y/o cerebrales (trombosis de senos
venosos o de venas yugulares y sobrecarga cardiaca dere-
cha), farmacos (antibi6ticos como las tetraciclinas, vitamina
A y retinoides), anemia o alteraciones endocrinoldgicas
(Addison, hipoparatiroidismo)’.

Epidemiologia

El concepto de paciente tipico se ha acuiado en la Hll, ya
que mas de un 90% de las personas afectadas son mujeres
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Tabla 1 Criterios diagnosticos del pseudotumor cerebral®

Requerido para el diagnoéstico de pseudotumor cerebral
A. Papiledema

B. Examen neurologico normal (a excepcion de alteraciones en pares craneales)

C. Neuroimagen: parénquima cerebral normal sin evidencia de hidrocefalia, masas, lesiones estructurales ni realces
meningeos en RM sin y con gadolinio en pacientes tipicos (mujeres obesas), y en RM sin y con gadolinio con estudio
venografico en el resto; si no existe posibilidad de RM o esta contraindicada, puede utilizarse la TC con contraste

D. Composicion normal del LCR

E. Aumento de presion de apertura en la puncion lumbar (=250 mm H,0 en adultos y >280 mm H,0 en nifios; 250 mm H,0 si

el nifo no esta sedado ni es obeso)

Diagnostico del pseudotumor cerebral sin papiledema

En ausencia de papiledema: es posible realizar el diagnostico de SPTC si se cumplen criterios B-E y se asocian a paralisis

uni/bilateral de VI par craneal

En ausencia de papiledema y paralisis VI par: el diagnostico de SPTC puede sugerirse, pero no realizarse, si se cumplen los
criterios B-E y estan presentes al menos 3 hallazgos de los siguientes en el estudio de imagen:

I. Silla turca vacia
Il. Aplanamiento de la esclera posterior del globo ocular

I1l. Distension del espacio subaracnoideo perioptico (con o sin tortuosidad del nervio 6ptico)

IV. Estenosis de senos venosos transversos

SPTC: pseudotumor cerebral. LCR: liquido cefalorraquideo.

El diagnostico es definitivo si el paciente cumple los criterios A-E.

El diagndstico es probable si cumple los criterios A-D, pero la presion de LCR medida es menor que la especificada para el diagnostico

definitivo.
2 Adaptado de Friedman 2013 .

en edad reproductiva obesas o con ganancia ponderal rapida
reciente®. La incidencia es de 12-20 casos/100.000 personas
en este grupo, mientras que en la poblacion general es de
1-2/100.000 personas®.

Menos frecuentemente, el SPTC puede afectar a personas
delgadas, nifios, varones o ancianos'’. Se identifican meno-
res tasas de obesidad en pacientes pediatricos con Hll, de
modo que, si bien el sindrome es mas frecuente en ado-
lescentes con sobrepeso, este no constituye un factor de
riesgo en menores de 10 afos’. Asimismo, no existe dife-
rencia entre géneros en edad prepuberal®. De los adultos
afectados, menos del 10% son hombres, tipicamente obesos
y con un prondstico visual peor que el de las mujeres’.

Clinica

Clasicamente, el diagnostico de HIl se considera ante la
triada de cefalea, cambios visuales y papiledema'®.

El sintoma mas frecuente es la cefalea, mas del 90% de los
pacientes la padecen, descrita generalmente como opresiva
y manifestada al despertar. Otros pacientes refieren migrana
pulsatil®.

Las alteraciones visuales transitorias, concretamente la
pérdida de vision de menos de 60 segundos de duraciéon o
tras provocacion postural, constituyen el segundo sintoma
mas frecuente, descrito en el 70% de los pacientes?. La pér-
dida de vision permanente es la complicacién mas grave
en la HIl, y en casos fulminantes puede tener lugar en un
periodo inferior a un mes desde el inicio de los sintomas'’.
Otras alteraciones visuales descritas son reduccion de la agu-
deza o del campo visual y diplopia por paralisis del VI par
craneal'®,

Hasta el 95% de pacientes pueden presentar papiledema,
que puede conllevar pérdida permanente de la vision hasta
en el 1-2% de pacientes sin tratamiento precoz’.

Otros sintomas referidos con frecuencia son tinnitus pul-
satil, dolores de cuello o espalda, nauseas o vomitos''.

Hallazgos radiolégicos en el sindrome de
pseudotumor cerebral

El papel principal de las pruebas de imagen en la HIl es
excluir patologias que causen hipertension intracraneal. Sin
embargo, diversos hallazgos radiologicos han sido descritos
en la HIl con los avances de la neuroimagen, y algunos de
ellos han sido aceptados como criterios diagnosticos, como
se ha visto anteriormente. Los hallazgos radiologicos en el
SPTC se caracterizan principalmente por su alta especifici-
dad (>90%) y sensibilidad baja (tabla 2).

Hallazgos en la silla turca
Silla turca vacia

Se trata de uno de los signos mas prevalentes, hasta el 80%,
con una especificidad aproximada del 70% y bajo valor en
caso de ser un hallazgo aislado, ya que es frecuente en la
poblacién general'?.

Este hallazgo radiologico es secundario a la pulsatilidad
prolongada del LCR a alta presion que rellena la silla turca
y produce un aracnoidocele a través del diafragma selar’>.
Algunos estudios morfométricos sugieren que el aumento y
remodelacion de la silla turca es la causa de la apariencia
de silla vacia'™.
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Tabla 2

Resumen de los hallazgos radioldgicos en el sindrome de pseudotumor cerebral

Compresion hipofisaria
Silla turca vacia parcial
Silla turca vacia

Silla turca

Hallazgos orbitarios

Aplanamiento de la esclera posterior del globo ocular

Distension de la vaina del nervio optico

Tortuosidad del nervio dptico
Asociados a papiledema

Estenosis de senos
transversos

Otros hallazgos por
aumento de presion de
LCR

Protrusion intraocular de
la papila optica

Realce del nervio optico
prelaminar

Ensanchamiento del foramen oval

Meningoceles de la base de craneo

Aumento de los espacios de LCR

Incremento del volumen de LCR extraventricular normalizado
Descenso de las amigdalas cerebelosas

LCR: liquido cefalorraquideo.

Figura1 Hallazgos radioldgicos en lassilla turca. A) Silla turca
parcialmente vacia, observada en secuencia T1 TSE sagital. Se
observan las caracteristicas tipicas con la silla turca rellena casi
completamente de liquido cefalorraquideo (LCR) (*) y el adelga-
zamiento de la glandula hipofisaria (flecha). B) Silla turca vacia
visualizada en secuencia T2 TSE sagital. Se identifica la silla
turca remodelada y expandida completamente rellena por LCR
(*) sin glandula hipofisaria visible.

Puede verse, en grados variables, en cortes sagitales de
resonancia magnética (RM) en linea media. Se considera silla
turca vacia si se encuentra completamente llena de LCR sin
glandula hipofisaria visible, y silla turca vacia parcial cuando
la mayoria se rellena de LCR y la glandula es adelgazada en
su base (fig. 1)'>15,

Figura 2  Hallazgos orbitarios. A) Imagen de resonancia mag-
nética (RM), secuencia T2 FSE en el plano transversal, en la
que se visualiza la distorsion de la morfologia normal del globo
ocular con aplanamiento de la esclera posterior bilateral (linea
discontinua) asi como la tortuosidad de los nervios 6pticos en el
plano horizontal (lineas continuas). B) Imagen de RM, secuen-
cia STIR en el plano coronal, que demuestra la distension de la
vaina del nervio 6ptico tras el globo ocular (linea).

Hallazgos orbitarios

Aplanamiento de la esclera posterior del globo ocular

Se trata de un signo muy prevalente, con una sensibilidad
variable y una especificidad cercana al 100% (fig. 2)'>",
La determinacion de la presencia y el grado de alte-
racion del globo ocular presentan marcada variabilidad
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Figura 3 Hallazgos orbitarios asociados al papiledema. A)
Imagen de resonancia magnética (RM), secuencia T2 FSE en el
plano transversal. Se identifica la protrusion intraocular bilate-
ral de la papila dptica (flechas negras). B) Mismo paciente que
en la imagen A. La imagen de RM, secuencia T1 gradiente 3D
transversal con saturacion de la grasa tras administrar contraste
intravenoso, demuestra el realce bilateral y simétrico en la
region prelaminar de los nervios opticos (flechas blancas).

interobservador, por lo que la cuantificacion automatizada
de la distorsion del globo ocular ha sido propuesta para
mejorar la precision diagnostica'’.

Distension de la vaina del nervio 6ptico

Mediante RM, las secuencias T2 con saturacion de la grasa
permiten evaluar correctamente la vaina del nervio optico
(NO) en la érbita’®. En pacientes con papiledema se identi-
fica un diametro medio de la vaina del NO, medida tras el
globo ocular, mayor que en pacientes sanos (7,54 + 1,05 mm
frente a 5,52+ 1,11 mm respectivamente) (fig. 2)'>?°. Este
hallazgo presenta una sensibilidad del 45-66,7% y una espe-
cificidad del 82,1-95%, siendo la prevalencia del 65%'42".

Tortuosidad del nervio 6ptico

En la HIl, la fijacion del NO al anillo de Zinn y la esclera pos-
terior del globo ocular producen elongacion y tortuosidad
intraorbitaria del NO. El desplazamiento puede producirse
en el plano vertical o en el plano horizontal del nervio.
La visualizacion de tortuosidad del NO en el plano vertical
tiene mayor especificidad que en horizontal (fig. 2)'®. Este
hallazgo presenta una sensibilidad del 40% y una especifici-
dad del 91%2".

Hallazgos orbitarios asociados al papiledema

El papiledema se caracteriza en el fondo de ojo por la ele-
vacion del disco optico, el borramiento de sus margenes,
la presencia de un halo peripapilar o la distension venosa,
entre otros hallazgos. Puede ser asimétrico o unilateral'®.

Protrusién intraocular de la papila é6ptica

Se ha observado protrusion de la papila Optica hasta en
el 67% de pacientes con SPTC (fig. 3)*. Tiene un valor

predictivo positivo elevado para valorar el papiledema y el
grado clinico de este'’.

Realce de la region prelaminar del nervio
optico

La region prelaminar del NO es una parte de la porcion
intraocular de la cabeza del nervio irrigada por el sistema
vascular de la coroides. Su realce tras la administracion de
contraste en la RM presenta una sensibilidad baja (50%) con
una especificidad del 100% (fig. 3). Se ha postulado que el
realce se debe a la dificultad de flujo con estasis venoso
del sistema coroideo por la protrusion papilar intraocular.
No obstante, en muchos pacientes con HIl y papiledema
marcado, el realce prelaminar no se logra identificar'3.

Estenosis de senos transversos

La estenosis de senos transversos presenta una prevalencia
de hasta el 90% en pacientes con HII°. La localizacion mas
frecuente es en la region distal de los senos transversos o en
su union con los senos venosos sigmoides, de manera uni- o
bilateral (fig. 4)2>%4.

La venografia por RM con contraste y técnica ATECO
(Auto-Triggered Elliptic Centric-Ordered imaging) dismi-
nuye la pérdida de sehal por artefactos con respecto a la
técnica usada clasicamente (time-of-flight, venografia por
RM) y permite una mejor deteccién de la estenosis de senos
venosos, con una sensibilidad y especificidad del 93%°. Las
estenosis de senos venosos pueden ser intrinsecas o extrin-
secas.

Estenosis intrinseca de senos transversos

Se han descrito alteraciones en los senos venosos que cau-
san defectos focales en el relleno intraluminal, producen
estenosis intrinseca y podrian contribuir a la produccién de
hipertension intracraneal. Estas alteraciones incluyen sep-
tos, granulaciones aracnoideas y proyecciones de la matriz
aracnoidea y el espacio subaracnoideo en la pared de los
senos venosos durales?. Las granulaciones aracnoideas han
sido descritas en un 24% de las tomografias computariza-
das (TC) y en un 13% de los estudios de RM con contraste
en poblaciones normales y aumentan en nimero con la
edad. Frecuentemente se observan en los senos transversos
y sigmoideos?*?°.

Estenosis extrinseca de senos transversos

Se trata de una estenosis de la luz de los senos venosos por
compresion secundaria al aumento de PIC, que produce un
*estado de colapso venoso automantenido’’?. Este estado
es considerado causa y consecuencia del aumento de PIC.
ELl LCR se reabsorbe de forma pasiva a través de los espa-
cios perivenulares y en las granulaciones aracnoideas hacia
los senos venosos intracraneales. Una estenosis en un seno
transverso dominante o una estenosis bilateral pueden difi-
cultar el drenaje venoso y producir hipertension venosa. Esta
hipertension dificulta y reduce la absorcion de LCR causando
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Figura 4

Estenosis de senos venosos transversos. Angio-RM venosa con contraste, reconstrucciones volumétricas 3D coronal (A)

y transversal (B). A y B) Estenosis venosa extrinseca. A: estenosis bilateral tipica en la region distal de los senos transversos. B:
estenosis unilateral en el tercio medio del seno transverso derecho. C-E) Estenosis venosa intrinseca por granulacion aracnoidea.
C: angio-RM venosa con contraste con reconstruccion de maxima intensidad de proyeccion (MIP) en plano transversal en la que
se visualiza hipoplasia del seno venoso transverso derecho y pequefio segmento estendtico significativo en tercio distal de seno
transverso izquierdo. D: reconstruccion MIP en plano parasagital que demuestra los bordes bien delimitados de la estenosis (flecha
blanca). E: secuencia STIR transversal en la que se identifica una granulacion aracnoidea como causa de la estenosis (flecha blanca).
Obsérvese también un meningocele del cavum de Meckel (asterisco) asociado a la HII.

aumento de la PIC y mayor compresion aun de los senos
venosos?>26,

Otros hallazgos radiolégicos asociados a
aumento de presion del LCR

Ensanchamiento del foramen oval

La presion de LCR elevada cronicamente puede producir
remodelacion y erosion 6sea, hallazgo que se evidencia en
el ensanchamiento del foramen oval (FO). El area media de
este es mayor en pacientes con HIl (fig. 5). Para un valor
de corte de 30 mm?, la sensibilidad del area del FO para
detectar HIl es del 50%, con una especificidad del 81%. Para
un valor de corte de 40 mm?, la especificidad y el valor
predictivo positivo son del 100%'>.

Meningoceles de la base de craneo

Pueden representar un signo adicional por imagen de la HII?’ .
En el 11% de pacientes con HIl se han identificado meningo-
celes en el cavum de Meckel o en el apex petroso, y en un
9%, aumento del diametro del cavum de Meckel (fig. 6)%.
También se han descrito granulaciones aracnoideas intrao-
seas en el resto de la base de craneo, predominantemente
en las alas esfenoidales?’. A través de las erosiones 6seas y
los defectos osteodurales pueden producirse fugas de LCR a
oido medio o senos paranasales'?.

Aumento de los espacios de liquido cefalorraquideo

Se ha documentado el aumento bilateral y simétrico de los
espacios de LCR alrededor de los nervios del Il par en la
pared lateral del espacio lateroselar o en la entrada del
canal de Dorello del VI par (fig. 7). Son necesarios mas
estudios que evallen su valor diagnostico real.

Incremento del volumen de LCR extraventricular
normalizado

La cuantificacion del volumen de LCR intracraneal extra-
ventricular ha sido propuesta como un hallazgo util para
establecer el diagnostico de HII (fig. 8). Alperin et al.
han identificado el aumento de este volumen normalizado
respecto al volumen total intracraneal, con un punto de
corte de mas del 18%, como un hallazgo radiologico que
presenta una sensibilidad del 73% y una especificidad del
100%.

Descenso de las amigdalas cerebelosas

El descenso o ectopia de las amigdalas cerebelosas a través
del foramen magno, definido como un descenso mayor de
5 mm, tiene una incidencia significativa de entre el 10% y
el 21% en pacientes con HIl. Ante este hallazgo radiologico
y en un contexto clinico adecuado, deben evaluarse otros
signos radioldgicos de HIl para descartar entidades carac-
terizadas por descenso de amigdalas cerebelosas, sobre
todo la malformacion de Chiari 1 (ademas existe evidencia
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ROl
-

A=41.9mm2
C=25mm

Min =-58 HU

Max = 351 HU
Media = 27 HU
Desv. est. = 62 HU

Figura5 Aumento del area del foramen oval. A) Area del foramen oval en tomografia computarizada de cabeza sin contraste en
paciente sano, con valor de 26,4 mm?. Comparese con un paciente con hipertension intracraneal idiopatica (B) en el que el area
media del foramen oval es de 41,9 mm?, mayor de 40 mm?.

Figura 6 Meningoceles y granulaciones aracnoideas en la base del craneo. A) Secuencias STIR coronal y FIESTA (fast imaging
employing steady-state) coronal en las que se identifica meningoceles del cavum de Meckel (asteriscos) y meningocele localizado
en la zona medial del ala mayor derecha del esfenoides (puntas de flecha huecas). B) tomografia computarizada de pefiascos, imagen
transversal, donde se visualizan mUltiples defectos 6seos que afectan a la tabla interna de ambas alas esfenoidales correspondientes
a granulaciones aracnoideas intradseas (puntas de flecha negras).

Figura7 Aumento de los espacios de liquido cefalorraquideo (LCR). A) Secuencia balanceada fast imaging employing steady-state
(FIESTA) en el plano sagital de un paciente con Hll. Se demuestra el relleno por LCR del canal dural del VI par (canal de Dorello)
(punta de flecha blanca y negra). B) Imagen coronal de secuencia FIESTA con un aumento bilateral y simétrico de los espacios de
LCR (asteriscos) alrededor de los canales durales del lll par (puntas de flecha negra) en la pared lateral del espacio lateroselar. Se
identifican también meningocele del cavum de Meckel (asteriscos) asociados a la HII.

cientifica de coexistencia entre esta y la HIl) y el sindrome tratamiento. La mayoria de los estudios analizan marcado-
de hipotension intracraneal®'. res que establezcan de manera categodrica la presencia o
no de HIl, como el area aumentada de la silla turca'3?, el
area aumentada del foramen oval’ y el aumento del LCR
Biomarcadores de imagen extraventricular?®33. Diversos estudios abogan por la auto-
matizacion de las medidas, como por ejemplo la elaboracion

Se han descrito diversos biomarcadores de imagen para  demapas de distancia del globo ocular para medir el aplana-
diagnosticar la HIl y tratar de predecir la respuesta al miento de la esclera posterior'’ o la valoracién cuantitativa
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Figura 8

Incremento del volumen de liquido cefalorraquideo (LCR) extraventricular normalizado. Ejemplo de segmentacion semi-

automatica de LCR extraventricular intracraneal en el que se demuestra la diferenciacion del LCR intraventricular (en amarillo)
del LCR extraventricular (azul). Sustancia gris y sustancia blanca segmentadas y diferenciadas en otros colores (rojo y verde,

respectivamente).

semiautomatica en la venografia por RM del grado de este-
nosis de senos transversos**. Sin embargo, las publicaciones
realizadas hasta la fecha presentan niveles de evidencia
cientifica bajos y los biomarcadores de imagen propuestos
no se han mostrado clinicamente utiles ni han sido valida-
dos. También se han evaluado los cambios por imagen tras
tratamiento (acetazolamida o puncion lumbar) en tres de los
biomarcadores propuestos: el aumento del area de la glan-
dula hipofisaria, el aplanamiento de la esclera posterior y
la disminucion del espacio extracerebral. Actualmente, nin-
guno de ellos permite predecir la respuesta al tratamiento,
orientar la decision de tratar o no tratar, ni seleccionar la
mejor opcion terapéutica.

Tratamiento

El SPTC es un sindrome con una gran variabilidad clinica
entre pacientes, por lo que no existe un enfoque terapéutico
Unico. El manejo de cada paciente debe ser individualizado
segun las manifestaciones clinicas y abordado por un equipo
multidisciplinar. El principal objetivo del tratamiento de la
HIl es aliviar los sintomas, restaurar la agudeza visual y pre-
venir la progresion de la pérdida visual®®.

Estilo de vida

La primera medida para el tratamiento de la Hll es la pérdida
de peso en pacientes obesos en un rango del 5-10% para la
reversion de sintomas y signos®. El tratamiento puede variar
desde dieta estricta a la necesidad de cirugia bariatrica®.

Tratamiento médico

La acetazolamida es el farmaco mas utilizado en el trata-
miento médico y el Unico con un nivel de evidencia A para el
tratamiento de pacientes con Hll y pérdida de vision leve®.
Disminuye la presion del LCR y el grado de papiledema al
inhibir la anhidrasa carbdnica de los plexos coroideos. Pro-
duce mejoria en el campo visual y en las escalas de medida
de calidad de vida respecto al placebo*. Se han usado otros

multiples farmacos, como por ejemplo el topiramato o la
furosemida.

Intervencion quirurgica

En pacientes resistentes al tratamiento médico de la Hll
y con pérdida aguda progresiva de vision (HIl fulminante)
puede ser necesario usar opciones terapéuticas quirtrgicas
que pretenden disminuir la PIC mediante la derivacion del
LCR. Estas opciones son la fenestracion de la vaina del nervio
optico, la derivacion de LCR (derivacion lumboperitoneal o
ventriculoperitoneal) y la colocacion de stent en senos veno-
sos. En la actualidad no existe una fuerte evidencia cientifica
que demuestre la superioridad de una de las técnicas sobre
el resto”.

Fenestracion de la vaina del nervio éptico

Es la intervencion de eleccion para los pacientes con HIl
resistentes al tratamiento médico que presentan pérdida
visual grave pero escasa clinica de cefalea''. Consiste en la
realizacion de fenestracion en la vaina del NO retrobulbar
para drenar LCR. Sin embargo, se han descrito complicacio-
nes en el 26% de los pacientes y el fracaso en el tratamiento
con necesidad de reintervencion en un porcentaje aproxi-
mado de entre el 14,9% y 31% de los casos®.

Derivacion de liquido cefalorraquideo

La realizacion de punciones lumbares de repeticion puede
disminuir la PIC y la sintomatologia. Este tratamiento suele
ser una medida temporal hasta que se realiza un procedi-
miento definitivo para disminuir la presion de LCR, como
la derivacion ventriculoperitoneal (DVP) o lumboperitoneal
(DLP)*. En los Ultimos afos existe tendencia a utilizar mas la
DVP, aunque entre estas dos técnicas todavia existen dudas
sobre cual es la técnica dptima. Ambos procedimientos pre-
sentan buenos porcentajes de mejora en el campo y agudeza
visual, en la cefalea y en el papiledema®. No obstante, exis-
ten tasas de fracaso elevadas con necesidad de revision del
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Figura 9

Tratamiento mediante stent de la estenosis de un seno venoso. Imagenes de venografia digital. A) Imagen en el plano

sagital y sustraccion o6sea digital que identifican segmento estenotico en seno transverso izquierdo (cabeza de flecha). B) Imagen de
venografia sin sustraccion digital donde observamos la liberacion del stent en la region estendtica. C) Venografia con sustraccion
digital que muestra el resultado final. Seno transverso de calibre conservado identificando un calibre normal con paso de contraste
a través del stent. Cortesia del Dr. Jordi Blasco Andaluz, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

procedimiento y reintervencion en un porcentaje en torno
al 38% en el caso de la DLP y del 41% en la DVP*®,

Colocacion de stent en senos venosos
cerebrales

El tratamiento con stent en la HIl para resolver la
estenosis de los senos venosos se basa en la teoria vascu-
lar/venosa de la fisiopatologia. La apertura de la estenosis
por el stent interrumpiria el estado de colapso venoso auto-
mantenido reduciendo la hipertension venosa intracraneal
y mejorando la absorcion de LCR (fig. 9)*3. Ha demostrado
elevado éxito técnico con buenos resultados clinicos, con
mejoria de la cefalea, el papiledema y la agudeza visual®.

El objetivo de esta técnica es normalizar el gradiente
de presiones pre- y postestenosis. Inicialmente es nece-
saria la realizacion de una venografia cerebral retrograda
con manometria para la evaluacion de dicho gradiente. No
existe consenso acerca del valor del gradiente de presiones
requerido para la indicacion de este tratamiento, si bien se
evidencian mejores resultados clinicos cuanto mayor sea la
diferencia de presiones pre- y postestenosis. Tras la implan-
tacion del stent se realiza otra manometria para valorar
la disminucion del gradiente. Se ha descrito una evolucion
clinica favorable cuanto mayor diferencia haya entre los gra-
dientes de presion antes y después de la implantacion del
stent®3. La angioplastia con balén no ha mostrado buenos
resultados, con altas tasas de recurrencia de la estenosis'’.

La indicacion principal de colocacion de stent de senos
venosos es la HIl con un curso resistente al tratamiento
médico y quirGrgico. También existen estudios donde la
indicacion inicial es la intolerancia al tratamiento médico
o ante la HII fulminante.

Distintos estudios han evaluado los resultados tras este
procedimiento. La revision sistematica de la bibliografia lle-
vada a cabo por Kalyvas et al.*® incluyé 11 estudios y un

total de 155 de pacientes, de los cuales el 80,3% habian sido
tratados mediante stent como primera opcion terapéutica.
Puso de manifiesto la mejoria del papiledema en el 98% de
casos, de la agudeza visual en el 65% y del campo visual en
el 75% de pacientes. La cefalea, por su parte, mejoro en el
77% de casos, empeorando Unicamente en el 2%. La presion
del LCR se normalizd en todos los pacientes estudiados. El
8% presento recurrencia de los sintomas.

Entre las complicaciones destaca la cefalea transito-
ria tras el tratamiento con una frecuencia del 12%*%. Se
han notificado casos de reestenosis del stent, hematomas
subdurales y otras complicaciones derivadas del procedi-
miento, como la presencia de pseudoaneurisma en el punto
de puncién'’-34,

Entre los factores pronosticos se describe una peor evo-
lucion en pacientes jovenes (media de edad de 30 anos) y
presion de apertura de LCR elevada, con mayores tasas de
revision del stent en pacientes con obesidad®.

Conclusion

EL SPTC se caracteriza por signos y sintomas derivados de un
aumento de la PIC en ausencia de etiologia identificable. Las
pruebas de imagen tienen como objetivo en el diagndstico
identificar causas de aumento de la PIC. No obstante, exis-
ten hallazgos por imagen aceptados como signos de HIl con
alta especificidad y baja sensibilidad, hallazgos en la silla
turca, hallazgos orbitarios asociados o no al papiledema o
la estenosis de senos transversos, entre otros. El radiélogo
debe estar familiarizado con la imagen de esta entidad, ya
que algunos de estos signos se incluyen entre los criterios
diagndsticos del SPTC propuestos en 2013. Los objetivos del
tratamiento en el SPTC son preservar la vision y controlar los
sintomas como la cefalea para mejorar la calidad de vida,
de modo que el manejo individualizado de cada paciente
permite adecuar el tratamiento. En este Gltimo aspecto, la
neurorradiologia tiene un papel importante, puesto que el
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abordaje intravascular por via percutanea de la estenosis de
senos venosos mediante la colocacion de stent constituye
una alternativa terapéutica novedosa con buenos resulta-
dos. Se han propuesto diversos biomarcadores de imagen
para diagnosticar la HIl, asi como cuantificar y predecir la
respuesta al tratamiento con baja evidencia en el momento
actual. Por todo ello, el papel del radiélogo es fundamental
tanto para el diagnostico como para el manejo intervencio-
nista. En el futuro sera de interés la realizacion de estudios
prospectivos que permitan adquirir mayor experiencia y
conocimiento en esta entidad.

Autoria

. Responsable de la integridad del estudio: DVC, JCP
. Concepcion del estudio: JCP

. Diseno del estudio: DVC, JCP

. Obtencion de los datos: DVC, JCP

. Andlisis e interpretacion de los datos: DVC, JCP

. Tratamiento estadistico: no procede

. Busqueda bibliografica: DVC, JCP

. Redaccion del trabajo: DVC, JCP

. Revision critica del manuscrito con aportaciones intelec-
tualmente relevantes: DVC, JCP

10. Aprobacién de la version final: DVC, JCP

VOO NO U AWN=

PUNTOS CLAVE

1. EL SPTC consiste en el conjunto de signos y sinto-
mas derivados del aumento de PIC en ausencia de
lesiones focales, hidrocefalia o infeccion o maligni-
dad subyacente. En los casos en los que no se logra
identificar etiologia se denomina Hill.

2. El papel fundamental de las pruebas de imagen
es descartar causas identificables de hipertension
intracraneal. No obstante, los hallazgos radioldgicos
se incluyen entre los ultimos criterios diagnosticos
propuestos. En ausencia de papiledema y paralisis
del VI par podemos sugerir el diagnéstico de Hll
sumando los hallazgos por imagen a los criterios
clinicos.

3. Los hallazgos radioldgicos en el SPTC estan carac-
terizados principalmente por su alta especificidad y
sensibilidad baja.

4. El manejo de cada paciente debe ser individuali-
zado seglin las manifestaciones clinicas y abordado
por un equipo multidisciplinar. El principal objetivo
del tratamiento de la HIl es aliviar los sintomas y
preservar la vision.

5. La colocacion de stent en los senos transversos
ha demostrado elevado éxito técnico con buenos
resultados clinicos, con mejoria de la cefalea, el
papiledema y la agudeza visual.
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