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Resumen

Introduccion: El sindrome de pseudotumor cerebri (SPTC) en pacientes prepuberales presenta
caracteristicas que lo diferencian respecto a su presentacion en la etapa pospuberal. Nuestro
objetivo es describir las caracteristicas de los pacientes diagnosticados de SPTC pediatrico en
nuestro centro y compararlas en funcion de su estado puberal.

Pacientes y métodos: Se incluyeron a los pacientes diagnosticados de SPTC en un hospital de
tercer nivel entre los afos 2006 y 2019 con edades comprendidas entre uno y 18 afos que
cumplieran los criterios diagnosticos actualizados del SPTC. Se clasificaron en funcion de su
estado puberal y peso corporal. Posteriormente, se analizaron los datos de las punciones lum-
bares, estudios de neuroimagen, valoraciones oftalmoldgicas, asi como el régimen terapéutico
recibido a lo largo de su seguimiento.

Resultados: Se recogieron 28 pacientes, 22 prepuberales y seis pospuberales, con edad media
de 9,04 + 2,86 anos. El 83,3% de los pacientes pospuberales eran varones presentando sobre-
peso/obesidad en el 66,7%. Eran varones el 27% de los pacientes prepuberales, de ellos
asociaban sobrepeso el 31,8%. La sintomatologia mas frecuente fue cefalea (89,9%) y vision
borrosa (42,9%). Todos los pacientes presentaron papiledema; un 21,4% de los casos presenta-
ron paralisis del VI par. Se identificé un posible desencadenante en un 28,6%. ELl 19% presentaron
recurrencia clinica, siendo todos ellos prepuberales. La resolucion clinica completa se produjo
en el 55,6% de los pacientes.

* Autor para correspondencia.
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Introduccion

Conclusién: Pacientes con SPTC presentan menor prevalencia de obesidad en la etapa prepu-
beral, junto con un mayor porcentaje de etiologias secundarias y tasa de recurrencia que los
pacientes pospuberales.

© 2021 Sociedad Espaiiola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espafna, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Pseudotumor cerebri in the paediatric population: clinical features, treatment and
prognosis

Abstract

Introduction: Pseudotumor cerebri (PC) in prepubertal patients displays certain characteristics
that differentiate it from its presentation at the postpubertal stage. The aim of this study is
to describe the characteristics of paediatric patients diagnosed with PC at our centre and to
compare them according to their pubertal status.

Patients and methods: We included patients aged between 1 and 18 years who were diagnosed
with PC in a tertiary-level hospital between 2006 and 2019 and who met the updated diagnostic
criteria for PC. They were classified according to body weight and pubertal status. Subse-
quently, we analysed results from lumbar punctures, neuroimaging studies, ophthalmological
assessments, and treatments received during follow-up.

Results: We included 28 patients, of whom 22 were of prepubertal age and 6 were of postpu-
bertal age. The mean age (standard deviation) was 9.04 (2.86) years. Among the postpubertal
patients, 83.3% were boys, 66.7% of whom presented overweight/obesity. In the group of prepu-
bertal patients, 27% were boys, 31.8% of whom were overweight. The most frequent symptoms
were headache (89.9%) and blurred vision (42.9%). All patients presented papilloedema, and
21.4% manifested sixth nerve palsy. Possible triggers were identified in 28.6% of cases. Nine-
teen percent of patients presented clinical recurrence, all of whom were prepubertal patients.
Complete clinical resolution was achieved in 55.6% of patients.

Conclusion: Prepubertal patients with PC show lower prevalence of obesity, higher prevalence
of secondary aetiologies, and higher recurrence rates than postpubertal patients.

© 2021 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY license (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

de pacientes asintomaticos como forma de presentacion’?,
siendo el hallazgo incidental de papiledema en estos pacien-
tes el motivo inicial de estudio.

El cuadro clinico del sindrome de pseudotumor cerebri
(SPTC) en la poblacion pediatrica ha mostrado tener carac-
teristicas diferenciales respecto a su presentacion en la vida
adulta’.

Este sindrome se define como el conjunto de sinto-
mas (cefalea, disminucién de vision) y signos (papiledema,
paralisis del VI par), derivados de un aumento de la pre-
sion intracraneal en ausencia de lesion estructural en
neuroimagen y normalidad en la composicion del liquido
cefalorraquideo (LCR). Segun se encuentre o no un fac-
tor desencadenante del cuadro, se cataloga como primario
(hipertension intracraneal idiopatica) o secundario?.

Su patogenia se cree que es debida a una alteracion
en la circulacion del LCR, bien por un aumento de su
produccion o disminucion de su absorcién?; siendo la disfun-
cion del sistema glinfatico recientemente involucrado en su
desarrollo*>.

Aunque su presentacion en la vida adulta suele asociarse
con obesidad y a un claro predominio del sexo femenino®’;
esta predileccion ha sido descrita en la poblacion pediatrica
Unicamente en su etapa pospuberal®®. Otras caracteristicas
diferenciadoras del SPTC pediatrico son el mayor porcen-
taje de casos secundarios, asi como la mayor frecuencia

Sin embargo, estas caracteristicas diferenciadoras no han
sido descritas de forma homogénea en las distintas series
de SPTC pediatrico. Recientemente, Mosquera et al."" mos-
traron un 41% de casos secundarios, sin presentar ninguno
de sus pacientes obesidad. Datos que contrastan con el 20%
de adolescentes obesos descrito por Bhalla et al."?, en cuya
serie Unicamente encontré un 16% de SPTC pediatrico secun-
dario.

Dada la presencia de resultados discordantes en la lite-
ratura, consideramos necesario seguir profundizando en el
estudio del SPTC pediatrico. El objetivo de este estudio es
analizar las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas y pro-
nosticas de los pacientes pediatricos diagnosticados de SPTC
en nuestro centro y compararlas en funcién de su estado
puberal.

Pacientes y métodos

Se trata de un estudio longitudinal retrospectivo descriptivo,
donde se revisaron los pacientes diagnosticados de SPTC
pediatrico por la Unidad de Neurologia Pediatrica de un hos-
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Tabla 1 Distribucion del sexo y grupo de peso en funcion de la edad
Grupo edad Sexo Grupo Peso

H M NP SP (0]
1-5 anos 1 (33,3%) 2 (66,7%) 3 (100%) 0 0
6-11 anos 5 (26,3%) 14 (73,7%) 12 (63,2%) 4 (21%) 3 (15,8%)
12-18 anos* 5 (83,3%) 1 (16,7%) 2 (33,3%) 3 (50%) 1 (16,7%)
Total 11 (39,3%) 17 (60,7%) 17 (60,7%) 7 (25%) 4 (14,3%)

H: hombre; M: mujer; NP: normopeso; O: obesidad; SP: sobrepeso.

* Pacientes en este grupo presentan edades comprendidas entre 12 y 13 afios.

pital de tercer nivel entre febrero de 2006 y noviembre de
2019.

Los criterios de inclusion fueron pacientes con edades
comprendidas entre uno y 18 anos en el momento del diag-
nostico, que cumpliesen los criterios diagnosticos del SPTC
de la Ultima actualizacion realizada por Friedman et al.? Se
exigia una presion de apertura (PA) mayor de 25 cm H,0 (28
cm H,0, en caso de sedacion u obesidad), para el diagndstico
definitivo y una PA mayor de 20 cm H,0, sin alcanzar umbral
para el diagnostico probable. Se excluyeron aquellos pacien-
tes de los que no se dispusiera de registro de PA de LCR, asi
como a los pacientes diagnosticados de pseudopapiledema
sin otra clinica sugestiva de hipertension intracraneal.

La valoracion inicial de los pacientes incluia una
anamnesis, exploracion fisica y estudio oftalmoldgico con
fundoscopia y medicion de la agudeza visual (AV). Tras des-
cartar lesiones ocupantes de espacio en la tomografia axial
computarizada (TAC) craneal, se llevaba a cabo un estudio
con resonancia magnética (RM) craneal, con y sin contraste,
y en la mayoria de los pacientes una angio-RM en fase
venosa. La puncion lumbar se efectuaba bajo sedacion en
posicion de decuUbito lateral y rodillas en extension para
la medicién de la PA. Se realizaba estudio con bioquimica,
hemograma, serologias, autoinmunidad, asi como estudio
hormonal para descartar causas secundarias. Un estudio
con campimetria de Humphrey y tomografia de coheren-
cia optica (OCT) papilar Spectralis se realizaba en pacientes
colaboradores.

Una vez alcanzado el diagndstico, se iniciaba tratamiento
con acetazolamida (ACZ) en dosis de 15-25 mg/kg, subién-
dose progresivamente segun respuesta. En el seguimiento
de los pacientes se monitorizaba la presencia de cefalea,
asi como la funcion visual a través de fundoscopia, AV, OCT,
campimetria y en algunos pacientes PEV (potenciales evo-
cados visuales) y ecografia de nervio optico. En aquellos
con ausencia de respuesta al tratamiento se asociaban otros
farmacos como: furosemida, prednisona, espironolactona,
topiramato o tratamiento quirurgico (derivacion ventriculo
peritoneal [DVP] o derivacion lumboperitoneal [DLP]) en
caso de compromiso visual severo.

Las variables estudiadas fueron: edad, sexo, presenta-
cion clinica, exploracion fisica (AV, fundoscopia, paralisis del
VI par craneal), comorbilidad, hallazgos en pruebas de labo-
ratorio, neuroimagen, puncion lumbar con PA, campimetria
y OCT, modalidad de tratamiento/efectos secundarios,
tiempo de seguimiento, resolucion clinica y presencia o no
de recurrencia.

Los pacientes fueron categorizados en funcion del per-
centil (p) de indice de masa corporal ajustado por edad en:

normopeso (p > 5° y < 85°), sobrepeso (p > 85° y < 95°)
u obesidad (p 95°). La variable grupo de peso se recodifico
a dicotomica: peso normal (normopeso) o peso aumentado
(sobrepeso mas obesidad).

Adicionalmente, se clasificaron con base en su edad en
tres grupos: 1-5 anos, 6-11 afos y 12-18 afnos. Basandonos
en estudios previos, los pacientes se agruparon en prepube-
rales, menores de 12 anos y pospuberales, igual o mayores
de 12 afios® 3. Se llevé a cabo un estudio descriptivo de fre-
cuencias absolutas y relativas para las variables cualitativas;
utilizando la media y la desviacién tipica para representar
las cuantitativas

El contraste de hipotesis se realizd de forma bilateral,
empleando el test exacto de Fisher para la comparacion de
porcentajes entre los diferentes subgrupos, considerandose
estadisticamente significativo si p < 0,05. La informacion
fue registrada, procesada y analizada utilizando el programa
estadistico SPSS Statistics v. 25 (IBM Corp., Armonk, NY, EE.
uu.).

Resultados
Caracteristicas clinicas

Se identificaron un total de 31 pacientes con diagnostico
de SPTC, tres de ellos fueron excluidos al no cumplir cri-
terios diagndsticos, quedando finalmente 28. Del total de
sujetos, 17 (60,3%) eran mujeres, siendo los 11 restantes
(39,7%) varones. La edad media + desviacion tipica fue de
9,04 4+ 2,86 afnos. La distribucion del sexo y categoria de
peso en funcion de la edad aparece representada en la tabla
1. Se analizo la distribucion del sexo y de la presencia o no
de aumento de peso, segun el estado puberal (tabla 2).

En la presentacion clinica de los pacientes seleccionados
no se hallé ningln paciente asintomatico, el conjunto de
sintomas con el que debutaron se expresan en la tabla 3.
En el 53,6% de los pacientes se identificé al menos un ante-
cedente médico, cuya frecuencia se representa en la tabla
4.

En la exploracion neuroldgica, seis pacientes (21,4%) pre-
sentaron una oftalmoparesia del VI par craneal, siendo esta
en el 50% de los casos, bilateral; en dos pacientes se detectd
una exotropia alternante. Se recogié una AV menor de 1 en
ocho pacientes (30,8%), de ellos Unicamente tres presenta-
ron una AV inferior a 0,5. En 23 pacientes (82,1%) se describio
papiledema bilateral, en uno (3,6%) unilateral y en cuatro
(14,3%) se planteo el diagnostico diferencial con pseudopa-
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Tabla 2 Distribucion de peso y sexo, segin estado puberal

Estado puberal Sexo Peso

\' NP SP/0
Prepuberal 6 (27,3%) 16 (72,7%) 15 (68,2%) 7 (31,8%)
Pospuberal 5 (83,3%) 1(16,7%) 2 (33,3%) 4 (66,7%)
Test exacto de Fisher 0,022* 0,174

M: mujer; NP: normopeso; O: obesidad; SP: sobrepeso; V: varon.

* Valor p estadistico de contraste de hipétesis se considera significativo si es menor de 0,05.

Tabla 3 Sintomas en la presentacion del SPTC pediatrico
Sintomatologia n (%)
Cefalea 25 (89,3%)
Vision borrosa 12 (42,9%)
Nauseas/Vomitos 11 (39,3%)
Diplopia 9 (32,1%)
Fotofobia 7 (25%)
Sonofobia 7 (25%)
Mareo 1(3,1%)
Dolor ocular 4 (14,3%)
Fosfenos 4 (14,3%)
Apagones 3 (10,7%)
Tinnitus 3 (10,7%)
Cervicalgia 3 (10,7%)
Lumbalgia 2 (7,1%)

SPTC: sindrome de pseudotumor cerebri.

Tabla 4 Antecedentes médicos pacientes SPTC pediatrico

Antecedentes médicos n (%)
Migrana 8 (28,6%)
Asma 3 (10,7%)
Rinoconjuntivitis alérgica 3 (10,7%)
Pubarquia precoz 2 (7,1%)
Hipertrofia adenoidea + OMA repeticion 2 (7,1%)
Retraso psicomotor 2 (7,1%)
Sindrome disformico 2 (7,1%)
Reflujo vesicoureteral 1(3,1%)
TDAH 1 (3,1%)
Autismo 1(3,1%)
Trastorno de conducta 1(3,1%)
Enuresis primaria 1(3,1%)
Intolerancia a la lactosa 1(3,1%)

SPTC: sindrome de pseudotumor cerebri; OMA: otitis media
aguda; TDAH: trastorno por déficit de atencion e hiperactividad.

piledema. La presencia de hemorragias en astillas se detect6
en seis pacientes (21,4%) de forma unilateral.

Pruebas complementarias

En todos los pacientes se llevo a cabo una RM craneal que
se complet6 con angio-RM venosa en el 88,5% de los casos.
En cuatro pacientes (14,3%) se describié una distension del
espacio subaracnoideo perioptico (DESP), afiadiendo tortuo-
sidad del nervio optico (TNO) en uno de ellos. Ninguno

presentd aplanamiento de globo ocular (AGO), esteno-
sis de senos transversos (EST) o silla turca vacia (STV).
Otros hallazgos de neuroimagen fueron: sinusopatia cuatro
(13,4%), dilatacion de los espacios de Virchow-Robin (EVR)
tres (10,7%), megacisterna magna dos (7,1%), alteraciones
de la senal de intensidad inespecificas subcorticales dos
(7,1%), descenso amigdalar uno (3,6%), ocupacion mastoi-
dea uno (3,6%) o ausencia de neurohipdfisis uno (3,6%). Otros
resultados se recogen en la tabla 5

, junto con otras caracteristicas de los pacientes.

La media de PA del LCR y su desviacion tipica fue de 35,05
+ 11,52 cm de H,0. EL 32,1% de los pacientes (nueve) fueron
clasificados como SPTC probable por presentar PA entre 20
y 28 cm H;0.

En las pruebas de laboratorio se detectd: elevacion de
cortisol sérico en siete pacientes (25%), hiperinsulinemia en
tres pacientes (10,7%), déficit de vitamina D en dos pacien-
tes (7,1%), elevacion de deshidroepiandrosterona (DHEA) y
androstenediona en un paciente (3,6%), IgM + para CMV en
un paciente (3,6%), ANA + en dos pacientes (7,1%), negati-
vizandose en uno de ellos durante el seguimiento. En dos
pacientes se detectaron niveles bajos de paratohormona
(PTH) de forma aislada y sin repercusion en el metabolismo
fosfocalcico.

En ocho de los pacientes (28,6%) se identifico un posi-
ble factor desencadenante del cuadro. En seis de ellos una
infeccion de las vias aéreas superiores (uno otitis, uno mas-
toiditis, uno amigdalitis, dos sinusitis, uno pansinusitis +
hipotiroidismo); un paciente con IgM + para CMV asociada
con alteraciones de la intensidad de sefal inespecificas en
RM y otro paciente con ANA +. No se encontraron diferen-
cias en cuanto a la distribucion del sexo y presencia de
sobrepeso/obesidad, seglin se clasificara como primario o
secundario. En pacientes con SPTC primario, el 75% eran
prepuberales aumentando hasta el 87,7% en el caso de SPTC
secundario. No se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en el porcentaje de pacientes prepuberales,
segln la etiologia del SPTC al aplicar el test exacto de Fisher
p = 0,640.

En 21 pacientes (75%) se realizé una OCT papilar, que se
informé como normal en cinco pacientes (23,8%), aumento
generalizado del grosor de la capa de fibras nerviosas peripa-
pilares (RNFLp) en 12 (57,1%) y aumento sectorial de RNFLp
en cuatro (19%). El estudio campimétrico se realiz6 en 26
pacientes (92,9%), fue informado como no valorable en 10
pacientes (38,5%), normal en cuatro (15,4%) y alterada en
12 (46,15%). Dentro de este grupo: nueve pacientes (75%)
presentaron un defecto leve, uno (8,3%) moderado y dos
(16,7%) severo. El tipo de defecto campimétrico mas fre-
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Tabla 5

Caracteristicas de pacientes con sindrome de pseudotumor cerebri

P S Edad Sintomas Motilidad FO PA (cm  Neuroimagen Analitica SP/O Comorbilidad. Etiologia Tratamiento Rec RS
ocular H,0)

1 M 8 VB Normal PB 36 [} 1} No No 14 ACZ+Furo No RC

2 F 8 Cef+N/V+Dip+Ot VI PB 23 (%] 4] No No Otitis ACZ No RC
izquierdo

3 M7 Cef+N/V+VB Normal PB 50 [} 1} N TC g ACZ+Pred+DVP No PAV

F 11 Cef+VB+Dip Vi PB 50 (4] 1Cortisol  Si Asma 14 ACZ No RC

dere-
cho

5 M 13 Cef. Normal PB 35 (%] "] Si Migrana 14 ACZ No RC

6 F 10 Cef+S Normal PB 26,5 o o No Asma+RCA 14 ACZ No RC

7 F 8 Cef+Tin Normal PPs 22,5 [2] tCortisol  No RVU 14 ACZ No RC

P S Edad Sintomas Motilidad FO PA (cm Neuroimagen Analitica SP/O Comorbilidad. Etiologia Tratamiento Rec RS
ocular H,0)

8 M 13  Cef+VB Normal PB 37 o [} Si No 14 ACZ+Pred. No PAV

911—601 (#207) 6€ e180104NaN
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Tabla 5 Continued
P S Edad Sintomas MotilidadFO PA (cm Neuroimagen  Analitica SP/0 Comorbilidad. Etiologia Tratamiento Rec RS
ocular H,0)
9 F 13 Cef+VB+Fot/S Normal PB 29 ("] (%] No OMA 14 ACZ+Top No PC
Tin+DO repeticion
Migrana
10 F 7 Cef+N/V+Dip. Normal PB+HP 28 (%] ANA+(FP) No I. lactosa, 14 ACZ+Pred. Si PC
migrana
11 M 6 VB Normal PB 50 DESP+EVR [} No TDAH 14 ACZ+ Pred Si RC
12 F 6 Cef. Normal PB 30 (%] 1Cortisol  Si Migrana 14 ACZ+Pred No RC
13 F 6 Cef+VB Normal PB 25 0. seno ANA+ No No ANA+ ACZ+ Pred No RC
esfenoidal
14 F 4 Cef+Fot+S+VB Normal PB 26 DESP+TNO+EVR 4Cortisol  No Migrana 14 ACZ+Top No PC
Fos+A+DO+M JPTH
(aislada)
15 F 5 Cef Normal PPs+D 27 (%] +DHEA No Pubarquia 14 ACZ No RC
+Andros. precoz
16 M 12 Cef+Tin+Cerv. ExotropiaPB 50 0. mastoi- %] No RCA Mastoiditis ACZ+Pred No RC
Dip+Do alter- dea+MCM OMA
nante repeticion
17 F 10  Cef+S+Fot+Dip Normal PU 38 ("] 4] No Migrana No ACZ No PC
18 F 7 Cef+N/V Normal PB 38 ("] (%] Si Migrana 14 ACZ No PC
19 M 4 Cef+N/V+Mialgia. Normal PB+HP 50 Engrosamiento {Cortisol No No Amigdalitis ACZ+Furo Si RC
SRy VG* JPTH
(aislada)
20 F 11 Cef+N/V+VB Vi PB+HP 55 0. seno Alnsulina  Si No Sinusitis ACZ No RC
Fos+A+Dip+ bila- maxilar JVitamina maxilar
teral D

‘1e 12 U037 ouLWe) Y ‘SOWRY-ZapURUIDS "V [ ‘ZaIeAlA e)jageT



(395

Tabla 5 Continued

P S Edad Sintomas MotilidadFO PA (cm Neuroimagen  Analitica SP/O Comorbilidad. Etiologia Tratamiento Rec RS
ocular H,0)
21 F 8 Cef+N/V+Fot+M  Normal PB 44 o ) Si No No ACZ Si PC
22 M 11 Cef+N/V+Fos Vi PB 40 Lesiones SB 1Cortisol  Si No IgM+ CMV  ACZ+Perd+FuroNo PAV
Cerv+Lumb bila- subcortical tlnsulina DLP
teral
23 M 12 Cef+N/V+Fot+M VI PB 50 (%] tnsulina, Si No 14 ACZ+Furo No PAV
Dip+Cerv+DO dere- +Espi+DLP
cho
24 F 11 Cef+M+Lumb ExotropiaPPs+D 33 EVR+|Amigdalar 4 TSH Si Dismorfia Pansinusitis ACZ+Pred+Top Si PC
alter- MCM+Pansinusitis Migrana+RPM Hipoti- 2 DVP+2DLP
nante roidismo
25 M 13 Cef+Fot+S+Dip Normal PB 55 Ausencia 1Cortisol  Si No 14 ACZ No RC
neurohipofisis
26 M 7 Cef+Fot+S Normal PPsp 27 Leucomalacia @ No Autismo 14 ACZ
PV
27 F 11 VB+Dip Vi PB 27 o 1} No Dismorfia 12 ACZ No RC
bila-
teral
28 F 11 Cef+N/V+S Normal PB 30,5 o JVitamina No RCA 14 ACZ - PC
D

A: apagones visuales; ACZ: acetazolamida; ANA: anticuerpos antinucleares; Andros: androstenediona; Cef: cefalea; Cerv: cervicalgia; D: drusas peripapilares; DESP: distension del espacio
subaracnoideo perioptico; DHEA: deshidroepiandrosterona; Dip: diplopia; DLP: derivacion lumboperitoneal; DO: dolor ocular; DVP: derivacion ventriculo peritoneal; EVR: espacios de
Virchow-Robin; Espi: espironolactona; F: femenino; FO: fondo de ojo; Fos: fosfenos; Fot: fotofobia; FP: falso positivo; Furo: furosemida; HP: hemorragia peripapilar; Lumb: lumbalgia;
M: mareo; M: masculino; MCM: megacisterna magna; N/V: nauseas o vomitos; O: ocupacion; OMA: otitis media aguda; Ot: otalgia; P: paciente; PA: presion de apertura; PAV: persistencia
de alteracion visual; PB: papiledema bilateral; PC: persistencia de cefaleas; PPs: posible pseudopapiledema; Pred: prednisona; PTH: paratohormona; PU: papiledema unilateral; PV:
periventricular; Rec.: recurrencia; RC: resolucion completa; RCA: rinoconjuntivitis alérgica; RPM: retraso psicomotor; RS: resolucion sintomas; RVU: reflujo vesiculoureteral; S: sexo; S:
sonofobia; SB: sustancia blanca; SP/0O: sobrepeso/obesidad; SR: seno recto; TC: trastorno de conducta; TDAH: trastorno por déficit de atencion e hiperactividad; Tin: tinnitus; TNO:
tortuosidad del nervio 6ptico; Top: topiramato; VB: vision borrosa; VG: vena de Galeno; @: normal; -: datos no registrados.
* Engrosamiento en TAC craneal sin contraste, sin mostrar alteracién en angio-RM realizada.

911—601 (#207) 6€ e180104NaN



F. Labella ylvarez, J.A. Fernandez-Ramos, R. Camino Leon et al.

cuente fue aumento de la mancha ciega en cuatro (15,8%),
defecto arciforme parcial en cuatro (15,8%) y constriccion
en dos (7,7%). El estudio con PEV se realizé Unicamente en
cuatro pacientes (14,3%) siendo normal en todos ellos.

Tratamiento y evolucion

En todos los pacientes se inicié tratamiento con ACZ,
anadiéndose otros farmacos en funcion del grado de res-
puesta. En la figura 1 se representan los tratamientos
farmacolégicos administrados. En 12 pacientes (42,9%) apa-
recieron efectos secundarios representados en la figura 2,
en ninguno de ellos condiciond la suspension del tratamiento
médico. Este fue complementado con medidas dietéticas en
10 pacientes (35,7%). La duraciéon media de tratamiento y su
desviacion tipica fue de 39,51 £ 36,48 meses.

En cuatro pacientes (14,3%) se requirié tratamiento qui-
rargico por refractariedad del tratamiento médico: DLP
en dos pacientes y DVP en un paciente. Un paciente fue
sometido a laminectomia C1 (por malformacion de Chiari
asociada) y DLP que preciso tres reintervenciones: una
DLP y dos DVP por disfuncion valvular secundaria a infec-
cion/obstruccion. Tras una de las intervenciones para DVP
presentd un hematoma en talamo-caudado.

La duracion media de seguimiento de los pacientes fue
de 18,48 + 19,31 meses. La fundoscopia, AV, campimetria
en la ultima valoracion, asi como datos de recurrencia y
resolucion clinica se representan en la tabla 6. De los 22
pacientes con AV registrada, Unicamente en un paciente fue
inferior a 0,8. La campimetria se realizo en 21 pacientes,
siendo en tres pacientes no valorable.

En cuanto a la remision de la sintomatologia inicial, 15
de los pacientes (55,6%) refirieron resolucion completa de
la misma, cuatro (14,8%) de ellos persistencia de alteracion
visual con mejoria parcial en dos de ellos y finalmente ocho
pacientes (29,6%) manifestaron persistencia de cefalea,
siendo seis de ellos pacientes con diagnostico de migrana.

La recurrencia fue definida como la reaparicion de sinto-
mas y signos de hipertension intracraneal, una vez remitido
el cuadro inicial. Cinco pacientes presentaron recurrencia
clinica (19%). La edad media fue de 7,20 + 2,58 afos, siendo
el tiempo medio desde la resolucion clinica a la recurrencia
de 14,20 &+ 16,58 meses. En un paciente se reinicid trata-
miento con ACZ, tres pacientes en monoterapia con ACZ
precisaron aumentar la dosis, ahadiendo prednisona o furo-
semida en dos de ellos. En un paciente con pauta de ACZ
y prednisona se increment6 dosis de ACZ, suspendiéndose
tras ineficacia e iniciando topiramato. En tres pacientes
se obtuvo la resolucion de la sintomatologia con AV de 1,
una paciente mantuvo cefalea esporadica con AV preservada
y finalmente paciente persistié con cefalea refractaria AV
0,7/1, requiriendo varias intervenciones neuroquirirgicas
por refractariedad al tratamiento y complicaciones.

El 100% de los pacientes con recurrencia eran prepube-
rales, siendo el 71,4% en el grupo de no recurrencia. El
analisis del estado puberal en funcion de la presencia o
no de recurrencia no mostr6 diferencias estadisticamente
significativas en el test exacto de Fisher p = 0,298.

Discusion

En el analisis de la distribucion del sexo en nuestra serie
de 28 pacientes, se aprecié una mayor prevalencia para el
sexo femenino en menores de 12 afios, que se invertia en
favor del sexo masculino en el grupo de 12 o mas afnos de
edad. Este hecho contrasta con estudios realizados previa-
mente, en los que describen una ratio similar de sexo en
edades prepuberales, apareciendo predominancia femenina
a partir de los 11-12 afos'. Posiblemente sea debido al bajo
numero de pacientes en este subgrupo (cinco) y a la poca
diferencia de edad entre ambos (edad maxima 13 afos),
hecho que dificulta la separacion de las caracteristicas en
los subgrupos.

Se observd un aumento progresivo del porcentaje de
pacientes con sobrepeso u obesidad conforme aumentaba la
edad de los sujetos, sin poder demostrar diferencias estadis-
ticamente significativas. Esta tendencia es consistente con
la mayoria de los estudios realizados con anterioridad, que
mostraron un aumento de la prevalencia de obesidad en
paciente con SPTC en su etapa pospuberal®®'4,

A diferencia de otras series, en las que entre el
15-22% de los pacientes se encuentran asintomaticos al
diagndstico'®'"'3 | en nuestra serie ninglin paciente fue cata-
logado como asintomatico. La oscilacion de este porcentaje
puede estar en relacion con la mayor dificultad para expre-
sar sintomatologia en este grupo de edad.

La comorbilidad mas frecuente en nuestros pacientes
fue obesidad/sobrepeso (39,3%), migrana (28,6%) y asma
(10,7%), consistente con lo descrito en estudios anteriores'?.
En ellos, se postula la obesidad como factor generador de
inflamacion sistémica que pudiera explicar su asociacion con
el asma e influir en el desarrollo de SPTC'?¢,

Todos los pacientes presentaron edema de papila, salvo
cuatro en los que se planteé duda con pseudopapiledema,
en ellos, la deteccion de drusas no elimina la posibilidad
diagndstica de un SPTC. Muestra de ello son series como la
de Gospe et al., donde se describe hasta un 48% de pacien-
tes con SPTC y drusas papilares de forma concomitante'’.
En otros estudios retrospectivos recientes se ha descrito en
torno al 9% de pacientes con SPTC sin papiledema'”'®. La
ausencia en nuestra serie de pacientes sin papiledema, ade-
mas de por su baja frecuencia, puede estar en relacion con
criterios diagnosticos mas estrictos vigentes desde 2013, en
los que se exige la presencia de una oftalmoparesia del VI
par craneal para realizar el diagndstico y en su ausencia Uni-
camente puede sugerirse su diagndstico si presenta tres de
cuatro signos en RM craneal (STV, DESP, AGO o EST)?.

Hay mucha variabilidad en la literatura respecto a la
frecuencia con la que se describen signos de hipertension
intracraneal en RM craneal. Desde estudios como el de Gor-
kem et al.", en el que se describi6: DESP (88%), AGO (56%)
o disminucion del tamano hipofisario (64%); a series de casos
sin signos en neuroimagen'"'>. Una explicacion puede ser el
mecanismo de reabsorcion del LCR que predomina en cada
paciente, cuando este es el sistema linfatico aparecen signos
como DESP, TNO o AGO, que son menos prevalentes cuando
el sistema venoso prevalece?. Esto es debido a que el sis-
tema linfatico cerebral que acompaia a los senos venosos
durales drena en las vainas de nervios craneales como el
nervio optico y su hiperaflujo desencadena los signos en
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3.6%

3.6%

71%

7.1%
50%
= Acetazolamida = Acetazolamida + Corticoides
Acetazolamida + Furosemida Acetazolamida + Topiramato
= Acetazolamida + Corticoides + Furosemida = Acetazolamida + Corticoides + Topiramato

= Acetazolamida + Furosemida + Espironolactona

Figura 1 Tratamiento farmacoldgico: Se representan las diferentes modalidades de tratamiento farmacoldgico administradas en
los pacientes con diagndstico del sindrome de pseudotumor cerebri pediatrico.

1 Transaminasas

Astenia

Dolor Abdominal

Parestesias

Sindrome de Cushing

Acidosis Metabdlica

o

2 3 4 5 6 7 8 9

Figura2 Efectos secundarios. Grafico de barras en el que se representan los efectos adversos por tratamiento médico en pacientes
con sindrome de pseudotumor cerebri pediatrico.

RM descritos. Por otra parte, se ha visto que la preferen- El aumento en tamano y nimero de EVR, o espacios peri-
cia de uno u otro sistema esta influenciada por la edad, vasculares, presentes en tres de nuestros pacientes podria
siendo la absorcion via sistema venoso mas frecuente en estar en relacion con la reciente adopcion de la disfuncion
la etapa prepuberal?'. Este hecho podria explicar la menor del sistema glinfatico en la patogenia del SPTC*°. Lenck pos-
prevalencia de signos radiologicos en nuestra serie. tula que la congestion del sistema glinfatico en el SPTC se
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Tabla 6 Prondstico en funcion del estado puberal, sexo, peso y etiologia del SPTC
Factor FO2 Ccv2 AV2 <1 Rec Rs
N P A PPs N L/M S
EP Prep 8 (36,4%) 7 (21,8%) 5 (22,7%) 2 (9,1%) 4 (30,8%) 7 (53,8%) 2 (15,4%) 5 (23,8%) 5 (25%) 12 (54,5%)
Post 5(83,3%) 0 1(16,7%) 0O 3(60%) 2(40%) O 1(20%) O 3 (50%)
Sexo H 6 (54,5%) 1(9,1%) 3 (27,3%) 1(9,1%) 2 (28,6%) 3 (42,9%) 2 (28,6%) 2 (22,2%) 2 (20%) 6 (60%)
M 7 (41,2%) 6 (35,3%) 3 (17,6%) 1 (5,9%) 5 (45,5%) 6 (54,5%) 0 4 (23,5%) 3 (18,8%) 9 (52,9%)
Peso NP 7 (41,2%) 5 (29,4%) 3 (17,6%) 2 (11,8%) 2 (25%) 5 (62,5%) 1 (12,5%) 4 (25%) 3 (20%) 10 (62,5%)
SP/0O 6 (54,5%) 2 (18,2%) 3 (27,3%) 0O 5(50%) 4 (40%) 1(10%) 2 (20%) 2 (182%) 5 (45,5%)
ET 1° 8 (40%) 6 (30%) 4 (20%) 2 (10%) 5 (38,5%) 7(53,8%) 1(7,7%) 4 (22,2%) 3 (15,8%) 10 (52,6%)
2° 5(62,5%) 1 (12,5%) 2 (25%) O 2 (40%) 2 (40%) 1 (20%) 2 (25,5%) 2 (28,6%) 5 (62,5%)
Total 13 (46,4%) 7 (25%) 6 (21,2%) 2 (7,1%) 7 (38,9%) 9 (50%) 2 (11,1%) 6 (23,1%) 5 (19%) 15 (55,6%)

A: atrofia/palidez papilar; AV2: agudeza visual Gltima revision; CV2: campimetria Gltima revision; EP: estadio puberal; ET: etiologia;
FO2: fundoscopia Ultima revision; H: hombre; M: mujer; N: normal; L/M: defecto campimétrico leve/moderado; NP: normopeso; O:
obesidad; P: papiledema; PPs: probable pseudopapiledema por presencia de drusas peripapilares; Prep: prepuberal; Post: pospuberal;
Rec: recurrencia; Rs: resolucion sintomatologia; S: defecto campimétrico severo; SP: sobrepeso; SPTC: sindrome de pseudotumor cerebri.

traduce en un aumento de volumen de LCR a nivel del espa-
cio subaracnoideo, del intersticio del parénquima cerebral,
asi como de los espacios perivasculares?’. Segln esta teo-
ria seria logico pensar en la presencia de EVR ensanchados
como un signo de SPTC en la RM craneal, sin embargo, en
las diferentes revisiones de signos radiologicos sobre SPTC
no ha sido descrito??.

Al igual que en nuestra serie, la presencia de sinusitis
precediendo o concomitante a la instauracion del SPTC ha
sido descrita por otros autores hasta en el 26,3% de los
casos'®. El mecanismo por el cual esta induce el SPTC es
desconocido, pudiendo o no asociarse con trombosis venosa
cerebral, sin embargo, en los criterios diagndsticos de SPTC
secundario, Unicamente se contempla como causa si se aso-
cia con una anormalidad venosa cerebral®. En otras series
de casos describen una etiologia secundaria hasta en el 77%
de los pacientes??. Esta variabilidad en cuanto a la preva-
lencia del SPTC secundario en la poblacion pediatrica puede
estar en relacion con una aplicacion diferente de los crite-
rios diagnosticos defendidos por Friedman et al.? En ellos,
ni el déficit de vitamina D ni los procesos infecciosos sin
repercusion en el drenaje venoso se postulan como causas
secundarias, sin embargo, si que se exponen como posibles
desencadenantes en varias series'>.

El porcentaje de pacientes con SPTC secundario en nues-
tra serie es un 15% mayor en pacientes prepuberales (31,8%)
que en pospuberales (16,7%); aunque los resultados no
son estadisticamente significativos parece recomendable
realizar un estudio mas dirigido a descartar factores desen-
cadenantes en este grupo de edad.

El estudio con OCT puede ayudar en la deteccion de dru-
sas peripapilares, asi como para detectar papiledema. La
normalidad en el 23,8% de nuestros pacientes puede expli-
carse por su realizacion posterior al inicio de tratamiento
médico. Por otra parte, el empleo de la campimetria en este
grupo de edad, aunque util para la monitorizacion visual,
esta limitado por la baja colaboracion, al mostrar un resul-
tado no fiable en el 38% de los casos.

En nuestra serie el 32,2% de los pacientes asocio tra-
tamiento corticoideo, en todos ellos, salvo en uno, el
diagndstico se habia llevado a cabo previo a 2014. Aunque
su administracion disminuye la produccion de LCR inhi-

biendo a la enzima 113-HSD1'®, actualmente su empleo no
esta indicado debido a la frecuente reaparicion del cuadro
tras su suspension, asi como la alta prevalencia de efectos
secundarios®*.

Ante la progresion del deterioro en la funcion visual
refractario a tratamiento médico, se recomienda trata-
miento quirdrgico bien con valvulas de derivacion de LCR,
fenestracion de la vaina del nervio éptico o stent de los
senos venosos, la recomendacion se realiza dependiendo de
las caracteristicas del paciente y la experiencia de cada cen-
tro. En nuestra serie en cuatro pacientes, se llevo a cabo la
derivacion de LCR, mostrando complicaciones Unicamente
en uno de ellos.

En pacientes con SPTC con persistencia de cefalea des-
pués de haber iniciado el tratamiento médico, es importante
diferenciar si la cefalea es debido a una presion intracra-
neal aumentada o a una cefalea cronica secundaria a una
hipertension craneal resuelta en pacientes con comorbi-
lidad de cefaleas primarias?®?¢. Para ello, la clasificacién
de la International Headache Society (IHS) tiene un apar-
tado con criterios para el diagndstico de cefalea atribuible
a hipertension intracraneal idiopatica (HIl), donde resalta
el empeoramiento de una cefalea previa y la asociacion de
papiledema o tinnitus pulsatil?’. En ausencia de un deterioro
de la funcion visual sin empeoramiento del papiledema no
estaria indicado potenciar el tratamiento hipotensor. En ese
caso, se recomienda descartar el abuso de analgésicos, la
comorbilidad psiquiatrica, asi como considerar la adiccion
de farmacos como topiramato o zonisamida, Utiles en la pro-
filaxis de migraia cronica, y que a su vez disminuyen el peso
y la produccioén de LCR*2¢,

El pronodstico visual en los pacientes de nuestras serie
en cuanto a la presencia de defectos campimétricos (61%
de los 18 pacientes con campimetria), alteracion de la agu-
deza visual (23%) y presencia de palidez/atrofia optica (21%)
o papiledema crénico (25%) son comparativamente peo-
res respecto a series previas, en las cuales llegan hasta
el 20% en defectos campimétricos o alteracion de la AV
y al 13% de atrofia del nervio optico’". Sin embargo, a
pesar de la alta prevalencia de alteraciones visuales, en la
mayoria de nuestros casos los defectos fueron leves con Uni-
camente un paciente con AV menor a 0,8 y tres pacientes con

114



Neurologia 39 (2024) 105—116

defecto campimétrico moderado-severo. La distincion sub-
jetiva entre estudio normal y un defecto campimétrico leve
o la pequena fluctuacion de AV entre 0,9-1 pueden variar
estos resultados, posiblemente aproximandolos a estudios
previos.

La tasa de recurrencia de nuestros pacientes fue del
19,2%, similar a la descrita en otras cohortes® %28, Todos los
pacientes que presentaron una recurrencia se encontraban
dentro del grupo prepuberal y fue un 13% mas frecuente en
aquellos en los que se habia identificado una posible causa
del sindrome, estas diferencias no fueron estadisticamente
significativas.

El tratamiento de las recurrencias esta determinado por
su severidad, factores desencadenantes, tratamiento basal
de los sujetos, asi como la tolerancia al mismo. Nuestro
manejo consiste en reiniciar o intensificar terapia con ACZ,
anadiendo farmacos complementarios como topiramato o
furosemida en funcion de la tolerancia. Ante refractariedad
0 progresion con compromiso visual consideramos trata-
miento quirdrgico con valvulas de derivacion de LCR.

Pueden objetarse varias limitaciones en nuestro estudio,
entre ellos remarcar su naturaleza retrospectiva. Por otra
parte, la distincion de los sujetos en puberales y pospube-
rales se realizo acorde con la edad, sin emplear la escala de
Tanner para la deteccion de caracteres sexuales secunda-
rios. Este hecho, unido al bajo tamano muestral en el grupo
pospuberal, hace que debamos interpretar con prudencia las
comparaciones entre estos subgrupos.

El SPTC incluye un espectro de enfermedades que se
manifiestan por una anomalia en la circulacion del LCR,
los factores que inducen esta alteracion parecen ser dife-
rentes en pacientes pediatricos prepuberales respecto a
pospuberales o adultos. En aquellos, la mayor prevalencia
de etiologias secundarias, asi como un menor porcentaje
de sobrepeso evidencian una etiopatogenia diferente, pro-
bablemente originada por la modificacion en el ambiente
hormonal.
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