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Resumen

La hipertension endocraneana idiopatica en pacientes pediatricos se ha convertido en un reto
para los trabajadores de la salud, debido a la falta de actualizaciones en Colombia y en América
latina, por lo que esta revision resume la literatura mas actualizada brindando las principales
caracteristicas que identifican la sospecha de esta patologia poco frecuente, ademas el
abordaje adecuado para lograr su diagndstico e iniciar sin temor el tratamiento, considerando
importante tener claro las diferencias y similitudes en el fenotipo del paciente adulto y asi evitar
futuras complicaciones irreversibles.

La hipertension endocraneana idiopatica (HEI) en general es una patologia de incidencia
rara con reportes aproximados de 1 por cada 100.000 personas y con diagndstico de poca
prevalencia, que tiene signos y sintomas secundarios a la elevacion de la presion intracraneal
por encima de los 21 mmHg, principalmente el hallazgo incidental del papiledema, con o sin
alteracion de la agudeza visual, requiere ademas de exclusion de otras patologias cerebrales
a través de neuroimagenes tales como la tomografia axial computada (TAC) y la resonancia
magnética nuclear cerebral (RMNC) y finalmente su confirmacion diagnostica a partir de los
criterios de Dandy-Smith y la puncion lumbar de composicion del liquido cefalorraquideo (LCR)
normal como estandar de oro.

Abstract

Idiopathic endocranial hypertension (IEH) in general is a pathology of rare incidence with
reports of approximately 1 per 100,000 people and with a diagnosis of low prevalence, which has
signs and symptoms secondary to the elevation of intracranial pressure above 21 mmHg, mainly
the incidental finding of papilledema, with or without alteration of visual acuity, It also requires
the exclusion of other brain pathologies through neuroimaging such as computed tomography
(CT) and cerebral nuclear magnetic resonance (CNR) and finally its diagnostic confirmation
from the Dandy-Smith criteria and lumbar puncture of the composition of normal cerebrospinal
fluid (CSF) as the gold standard.

Idiopathic endocranial hypertension in pediatric patients has become a challenge for health
workers, due to the lack of updates in Colombia and Latin America, so this review summarizes
the most updated literature providing the main characteristics that identify the suspicion of
this rare pathology, in addition to the appropriate approach to achieve its diagnosis and start
treatment without fear, considering it important to be clear about the differences and similarities
in the phenotype of the adult patient and thus avoid future irreversible complications.
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Introduccion

La hipertension endocraneana idiopatica (HEI)
también conocida por pseudotumor cerebri, fue descrita
por Quincke en 1893 como patologia que consiste en el
aumento aislado de la presion intracraneal (PIC) y de
causa desconocida (1,2), los estudios determinan como
signo cardinal el papiledema, con neuroimagenes
normales y Aumento de la presion de apertura de
liguido cefalorraquideo (LCR) mayor de 200-250 mm
de agua, pero de composicion normal (3,4). La tasa de
incidencia es rara 1 de 100.000 a 150. 000 personas en
general, en pediatria la prevalencia aumenta para la
edad adolescente entre los 12 a 17 afos, reportando
mas casos para el género femenino en un 79% y con
patron de obesidad (5).

Aunque su patogenia es desconocida; algunos
estudios establecen tres mecanismos fundamentales
en torno a la dindmica del fluido del LCR: aumento de
produccién en los plexos coroideos, disminucién del
drenaje mediante las granulaciones aracnoideas, vy
aumento de la presion en los senos venosos (6,7). El
papiledema en los pacientes pediatricos en la mayoria
es de hallazgo incidental y para los casos sintomaticos
su manifestacion mas frecuente es la cefalea
progresiva, asociada a nauseas o vomitos, vision
borrosa, fotofobia, tinnitus o diplopia, dolor dorsal y
cervical en los nifios mayores (8). El estrabismo es mas
comln en nifios con un 50% de los casos comparado
con el 20% de los casos para los adultos. En pacientes
mas pequeiios puede manifestarse con abombamiento
de fontanelas, irritabilidad, somnolencia, mareos,
ataxia, parestesias o convulsiones sin historia clinica
previa (5).

El diagnostico se puede confirmar con la resonancia
magnética de cerebro y de 6rbitas, con tomografia
computarizada, puncién lumbar de citoquimico
normal y presion de LCR de salida, medida con
manodmetro, superior a 15-20 cm H20. Su tratamiento
quirtrgico puede ser la derivacion lumboperitoneal o
la descompresion del nervio Optico por fenestracion,
estos manejos se usan en casos de pacientes cronicos,
los cuales tienen compromiso del campo y/o agudeza
visual progresiva (8). La hipertension endocraneana
idiopatica representa una patologia poco frecuente
que puede tener una alta morbimortalidad, Se observa
que en Colombia y América latina no hay suficientes
estudios actualizados sobre este tema generando
asi un aumento en el nimero de complicaciones por
desconocimiento y un alto costo para su seguimiento.

Objetivo
Identificar el fenotipo y la incidencia de Ia
hipertension endocraneana idiopatica, en nifios vy

adultos latinoamericanos, fomentando el mejor y
oportuno abordaje terapéutico.
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Metodologia

Se realizd una revision sistematica de la literatura,
como estudio descriptivo, retrospectivo: recopilando
informaciéon actualizada en los ultimos 10 anos,
obtenida en bases de datos de américa latina (PubMed,
Scielo y Lilacs) sobre la hipertensién endocraneana
idiopatica en pacientes pediatricos comparado con
los adultos, obteniendo 517 resultados en general
y con la depuracion solo 6 articulos recientes en
Latinoamérica. Demostrando ser este el mejor estudio
para la identificacion del fenotipo, adecuado esquema
terapéutico y seguimiento de una enfermedad poco
frecuente, sin gran cantidad de actualizaciones y pobre
reporte investigativo de casos en Colombia.

Estrategia de Busqueda

Pubmed con 506 articulos y depuracion para
Ameérica de 19, Scielo con 5 resultados vy Lilacs con 6
publicaciones, en Colombia no se evidencid ninguna
respuesta. Se establecid ecuaciones y elementos
de busqueda para la literatura, con palabras claves
consistentes en descriptores de ciencias de la salud
(DeCs) como: hipertension endocraneana idiopatica
(HEI), Pseudotumor cerebri, seudotumor cerebral,
incidencia en Latinoamérica, usando el operador AND
de la siguiente manera: Hipertensién endocraneana
idiopatica AND pediatria, hipertension endocraneana
idiopatica AND Latinoamérica/Colombia, hipertension
intracraneana idiopatica AND pediatria, hipertension
intracraneana idiopatica AND Latinoamérica,
Pseudotumor cerebri AND Pediatric AND Latino
América, Pseudotumor cerebri AND Pediatric AND
Colombia. Con recolecciéon final para 30 articulos, de
los cuales se escogid 6 los referidos para estudios en
América Latina (Figura 1).

Introduction

Idiopathic endocranial hypertension (IEH) also known
as Pseudotumor cerebri, was described by Quincke in
1893 as a pathology consisting of the isolated increase
in intracranial pressure (ICP) and of unknown cause
(1,2), studies determine as cardinal sign papilledema,
with normal neuroimaging and increased pressure of
cerebrospinal fluid (CSF) opening greater than 200-
250 mm of water, but of normal composition (3,4). The
incidence rate is rare 1 from 100,000 to 150. 000 people
In general, in pediatrics the prevalence increases for
adolescents between 12 and 17 years, reporting more
cases for the female gender in 79% and with obesity
pattern (5).

Although its pathogenesis is unknown; Some studies
establish three fundamental mechanisms around CSF
fluid dynamics: increased production in the choroid
plexuses, decreased drainage through arachnoid
granulations, and increased pressure in the venous
sinuses (6,7). Papilledema in pediatric patients is mostly
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incidental and for symptomatic cases its most frequent
manifestation is progressive headache, associated with
nausea or vomiting, blurred vision, photophobia, tinnitus
or diplopia, and back and neck pain in older children (8).
Strabismus is more common in children with 50% of
cases compared to 20% of cases for adults. In smaller
patients, it may manifest with bulging fontanelles,
irritability, drowsiness, dizziness, ataxia, paresthesias,
or convulsions without prior medical history (5).

The diagnosis can be confirmed with magnetic
resonance imaging of the brain and orbits, with computed
tomography, lumbar puncture of normal cytochemistry,
and CSF outlet pressure, measured with a manometer,
greater than 15-20 cm H20. Its surgical treatment can
be lumboperitoneal diversion or decompression of
the optic nerve by fenestration, these management
are used in cases of chronic patients, who have field
involvement and/or progressive visual acuity (8).
Idiopathic endocranial hypertension represents a rare
pathology that can have high morbidity and mortality, It
is observed that in Colombia and Latin America, there
are not enough updated studies on this topic, thus
generating an increase in the number of complications
due to ignorance and a high cost for its follow-up.

Objective

To identify the phenotype and incidence of idiopathic
endocranial hypertension in Latin American children and
adults, promoting the best and most timely therapeutic
approach.

Methodology

A systematic review of the literature was carried
out, as a descriptive, retrospective study: compiling
updated information in the last 10 years, obtained in
Latin American databases (PubMed, Scielo, and Lilacs)
on idiopathic endocranial hypertension in pediatric
patients compared to adults, obtaining 517 results in
general and with the debugging only 6 recent articles
in Latin America, proving to be the best study for the
identification of phenotype, adequate therapeutic
scheme and follow-up of a rare disease, without many
updates and poor investigative reporting of cases in
Colombia.

Search Strategy

Pubmed with 506 articles and filtering for America of
19, Scielo with 5 results, and Lilacs with 6 publications,
in Colombia no response was evidenced. Equations and
search elements were established for the literature,
with keywords consisting of health science descriptors
(DeCs) such as idiopathic endocranial hypertension
(IEH), Pseudotumor cerebri, pseudotumor cerebri, the
incidence in Latin America, using the DNA operator as
follows: Pediatric idiopathic intracranial hypertension
DNA, idiopathic endocranial hypertension AND Latin

America/Colombia, idiopathic intracranial hypertension
AND pediatrics, idiopathic intracranial hypertension
AND Latin America, Pseudotumor cerebri AND Pediatric
AND Latin America, Pseudotumor cerebri AND Pediatric
AND Colombia. With a final collection of 30 articles, of
which 6 were chosen for studies in Latin America (Figure

1).
Definicion de hipertension endocraneana
idiopatica en pediatria

Es una patologia rara, también conocida como
“Pseudotumor Cerebri”, definida como la presencia
de signos y sintomas de aumento de la PIC junto con
estudios de neuroimagenes normal vy citoquimico
de LCR sin alteracion (9). Los valores de referencia
de presion intracraneal del LCR en nifios oscilan en
el momento de la puncién lumbar entre 9 a 21 mmHg
(12 a 28 cmH20). Estas pueden producir elevaciones
transitorias ocasionales con fendmenos fisioldgicos,
como los estornudos, tos 0 maniobras de Valsalva. (6)

La identificacion de su incidencia en nifios
latinoamericanos representa un reto para
la investigacién, esta incluye dentro de las
caracteristicas de elevacion de presién intracraneal,
principalmente cefalea, papiledema y en ocasiones
afectacion visual, que requiere de la exclusion de
otras causas de hipertension intracraneal (tabla 1),
como lesiones ocupantes de espacio, traumatismos
craneoencefalicos, encefalitis, meningitis u otras
patologias infecciosas (9).

La importancia de llegar a su etiologia

La mayoria de los casos de HEI en nifios y segun la
literatura actual latinoamericana, no se identifica una
causa clara por lo que su diagndstico debe ser por
exclusion de otras patologias neuroldgicas y siguiendo
algunos criterios que complementan el diagndstico
definitivo. (7).

Principales factores de riesgo en los nifos

La edad pediadtrica prepuberal estd asociada a
la mayoria de casos reportados en Latinoamérica;
asociado ademas a obesidad y al sexo femenino, pero
también se ha observado su relacion con:

+ Enfermedades infecciosas: otitis media,
sinusitis, criptococosis, enfermedad de Lyme,
neurocisticercosis.

¢ Enfermedades sistémicas: Lupus eritematoso
sistémico, neuro Behcet, sindrome de Wiskott-
Aldrich, enfermedades renales, sarcoidosis,
enfermedad de Addison

+ Enfermedades vasculares: Trombosis de los
senos venosos, sindrome de Anticuerpos
Antifosfolipidos, coagulopatias.

+ Enfermedades postinfecciosas: Guillain Barre.
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Tabla 1: Clasificacion de las causas de hipertension endocraneana
Aumento del volumen cerebral Aumento del volumen sanguineo Aumento del volumen de LCR
Procesos expansivos intracraneales: Trombosis de senos venosos Hipersecrecion (papilomas  plexos

-Tumores del SNC
-Colecciones subdurales

Hipercapnia
Hipertension arterial
Sindrome de vena cava superior

coroideos)
Obstruccion (tumores, hemorragias)
Alteraciones de la reabsorcion (trombosis

-Quistes aracnoideos
-Abscesos cerebrales
Edema celular:

-Lesion axonal traumatica

- Lesidn hipdxico isquémica
Edema vasogénico:
-Infecciones del SNC
-Infartos isquémicos
-Hematomas intracraneales
Edema intersticial:
-Hidrocefalia

de senos venosos)
Mal funcién de la valvula de derivacion
ventriculoperitoneal/atrial

Fuente: Tomada para fines académicos de los protocolos diagndsticos y terapéuticos en urgencias pediatricas: 2019: 32 Edicion: 1-10

+ Enfermedades Nutricionales: Deficiencia de
vitamina A, D, anemia ferropénica, obesidad.

+ Enfermedades metabolicas: Hipo/
hiperparatiroidismo, Hipo/hipertiroidismo

+ Farmacos: Uso o suspension de esteroides,
tetraciclinas, acido nalidixico, ciclosporina,
vitamina A  (intoxicacién),  sulfonamidas,
indometacina, amiodarona, fenotiazidas,
anticonceptivos orales, ciprofloxacino, danazol,
fenitoina, levotiroxina, risperidona, tratamiento
sustitutivo con hormona del crecimiento.

+  Malformaciones: Sindrome de Goldenhar (10).

Anadlisis sobre los (ltimos datos de Ila
epidemiologia infantil en Latinoamérica

La hipertensién endocraneana idiopatica en nifios,
es una patologia de pocas investigaciones en América
latina, no se evidencian reportes actuales en Colombia,
de diagndstico mas frecuente en la edad adulta, sin
embargo, puede ocurrir en cualquier etapa pediatrica;
La presentacion en los grupos de infantes (1-5 afios)
es rara y en neonatos (0-28 dias) muy extrafia (10). La
incidencia en la poblacion general es de 1 en 100,000
personas; en pediatria, se incrementa con un 60 %
en la adolescencia entre los 12 a 15 afios siendo esta
etapa la que reporta mas casos diagnosticados; No
hay diferencia significativa en el sexo para las edades
escolares, pero si en adolescentes el sexo femenino
prevalece con casi el doble; Ademas, si se asocian
con obesidad, factor que aumenta la prevalencia y
mortalidad, datos que no son exactos en los estudios
observados (8,9).
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Aportes investigativos mas actuales de la
poblacion pediatrica en Latinoamérica

En el 2013 Zaldivar G. presento caso clinico de dos
pacientes femeninas de 8 y 11 afos en el Hospital del
Valle de Honduras, quienes consultan por cefalea y
disminucion de agudeza visual, registraron presién en
LCR de 45 cm y 43 cm de H20. El estudio concluyd que el
pseudotumor cerebral es una enfermedad infrecuente
en pediatria, requiere para su identificacion la
exclusién de otros diagndsticos y el manejo oportuno,
considerado la acetazolamida como farmaco de
primera linea, con el fin de evitar principalmente una
lesion visual irreversible (10).

En el 2014 en Argentina, Bermudez S. y colaboradores
presentan una descripcion de caso en un hospital
pediatrico de Buenos Aires Argentina, donde valoran
una paciente femenina de 11 afos, con cefalea
intermitente y vision borrosa, con antecedente de rinitis
y otitis media a repeticion, se derivd a oftalmologia
quien luego determina hallazgo de papiledema; En los
laboratorios de sangre e imdagenes no se identificd
alteraciones agudas; finalmente, se realizd puncion
lumbar con presion de liquido cefalorraquideo de 25
cm H20 y estudio citoquimico normal. Se asumié como
caso para Pseudotumor cerebral pediatrico (8).

En el 2014 en Honduras, Artica M. y colaboradores
publican caso clinico de paciente femenina de 11
afos, quien durante tres meses presenta cefalea
holocraneana que se exacerba con la posicion, asociado
en las Ultimas dos semanas a disminucion de agudeza
visual, con laboratorios basicos normales, fondo de
ojo con evidencia de edema de papila, resonancia
magnética y angioresonancia sin alteracion, la puncion
lumbar mostrd presion de apertura de 40 cm de H20
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y citoquimico normal, se determind caso para HEI, se
analizé que el 90 % de la poblacion infantil presenta
compromiso visual, la incidencia de esta patologia
es poco comun de 1 en 100.000 habitantes, que se
incrementa entre los adolescentes de 12 a 15 afios y de
predominio femenino con riesgo de obesidad (2).

En el 2016 en Uruguay, Gaye A. abordd conceptos
sobre el cuadro y caracteristicas  demograficas
de la hipertensién intracraneana (HIC) sin causa
demostrable. Establece que la incidencia es poco
frecuente de 0,9/100.000 habitantes por afio a nivel
global, de mayor prevalencia en las mujeres entre 15
a 44 afos y con exposicion a la obesidad, concuerda
con el hallazgo clave al examen fisico de papiledema,
y estandar de oro para el diagndstico, la puncion
lumbar con raquimanometria superior a 15-20 cm
H20 de estudio citoquimico normal; La mayoria de
los pacientes responden al tratamiento higiénico,
dietético y medicamentoso, sin embargo en ocasiones
se recurre a cirugia para evitar la ceguera (11).

En el 2018 en Brasil, Balbi G y colaboradores
estudiaron a través de un método retrospectivo de
revision de historias clinicas, 29 pacientes de hasta
18 afios con diagndsticos de pseudotumor atendidos
en la consulta de un hospital de tercer nivel en Brasil;
Determind que el 51.7 % eran nifias, con edad media
de 12,3 afios. La cefalea fue el sintoma mas frecuente
con un 69% y el medicamento mas utilizado fue la

acetazolamida con el 69% reduciendo el riesgo de
papiledema, asociado se identifico que el 63% de
los pacientes tenian enfermedad reumatica, dos de
los pacientes evolucionaron a ceguera siendo esta
la complicacion mas importante; se concluyd que el
diagndstico es demasiado raro, pero se debe considerar
en nifos con cefalea (94%) asociado a papiledema y de
mayor predominio en relacién con algun antecedente
de patologia reumatica (12).

En el 2019 Hernandez L; realiza un estudio descriptivo
retrospectivo de 54 pacientes, valorados por la Unidad
de Neuropediatria latinoamericana, con diagndstico
de HEI, describiendo la patologia como poco frecuente
pero riesgosa, de predominio femenino adolescente
y con riesgo a obesidad, con sintoma mas frecuente
la cefalea, asociado a hallazgo fisico de papiledema,
se describen neuroimagenes sin  alteraciones,
confirmando su diagndstico con la puncién lumbar que
muestra presién aumentada de liquido cefalorraquideo
con citoquimico normal (9).

Perlas de la fisiopatologia

Los procesos concluyen en dos principales
mecanismos: un defecto en la absorcion del LCR y un
aumento en la produccion de este. Para entenderlo
se debe recordar que el contenido intracraneal es
formado por tres elementos: parénquima cerebral
(80%), sangre venosa (10%) y LCR (10%), el desarrollo de

Figura 1: Depuracion de datos para estudios de HEI en nifios de Latinoamérica.
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ISSN: 2745-0252 (En Linea) 37



Scientific & Education Medical Journal / Vol. 8 - N° 2 - 2022, 33-44

Valiente et al.

Figura 3: Doctrina de Monro-Kellie
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Fuente: Elaboracion para fines académicos: Tomada de Webinar Hipertension Endocraneal en Pediatria - Dr. José A. Romero: 25

marzo 2021.

la hipertension endocraneana se rige por la doctrina de
Monro-Kellie (Figura 2) la cual explica que el aumento
de alguno de los voliumenes elementales debe ser
compensados con la disminucién de los otros, de no ser
asi, se produce una hipertension venosa la cual reduce
la absorcion de LCR en las granulaciones aracnoideas,
esto comprime los senos venosos, que a su vez altera la
compliancia (Figura 3) activada como autorregulacion

Figura 4: Relacién entre el volumen cerebral y la PIC.

para evitar la hidrocefalia o edema, terminando en un
colapso mayor presion intracraneal (8).

Sintomas mas caracteristicos en los nifios

La cefalea se presenta en casi todos los casos,
un 90% como tusigena, tensional o migrafosa, de
evolucién rapida, diaria y matinal, que empeora con
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Figura 5: A: Papiledema grado 1V, B: Resolucion del papiledema resultante en atrofia dptica y palidez que resulta en pérdida

permanente de la vista.

Fuente: Tomada para fines académicos de la Revista Life:. 2021: 11-2: 34-39. A: Papiledema grado 1V, B: resolucion del papiledema
resultante en atrofia Optica y palidez que resulta en pérdida permanente de la vista.

Figura 6: Tomografia Computada Cerebral

Fuente: Tomada para fines académicos de Archivos Argentinos Pediatria: 2014: 112: 2. A la izquierda TAC normal, a la derecha TAC

con rinosinusopatia.

los movimientos oculares y se incrementa con los
esfuerzos (11), tener en cuenta que puede acompafarse
de fotofobia, nauseas, vomito, dolor dorsal y cervical en
los nifios mayores, e irritabilidad, apatia, parestesias,
mareo o convulsiones sin historia clinica previa en
los mas pequefios. El estrabismo es mas comun en la
poblacion infantil, con un 50% de los casos comparado
con el 20% de los casos para los adultos reportados
(5,8).

Complementos para confirmar el diagnostico
pediatrico

Ademas de los sintomas caracteristicos, en
el examen fisico pediatrico, se puede encontrar
abombamiento de fontanelas en los mas pequefios y
edema de papila (figura 5), como signo cardinal que
requiere pocos dias para desarrollarse y varias semanas
para desaparecer, un hallazgo que en la mayoria de
los casos es incidental, y en la mayoria con agudeza
visual normal, aunque puede verse afectada en los
tres primeros meses del cuadro clinico o ser un signo
cronico de hipertension endocraneal; ademas puede
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Figura 7: Resonancia Magnetica Cerebral

Fuente: Tomada para fines académicos de la Revista Médica Honduras: 2013: 81: 93-97. Tomografia (A) e imagen de resonan-
cia magnética cerebral (B) muestran ventriculos disminuidos de tamafio (flecha). Venografia ilustra disminucién del diametro

del seno transverso izquierdo (flecha).

Tabla 2: Criterios Dandy-Smith modificados

1. Signos y sintomas de aumento de hipertension intracraneal, incluido el papiledema

2. Ausencia de focalidad neuroldgica, a excepcion de paresia del VI par craneal

3. Neuroimagen normal (se admite la existencia de ventriculos pequefios e imagen de silla turca vacia)

4. Aumento de la presion de apertura de liquido cefalorraquideo (mayor de 200-250 mm de agua, pero de composicion norma

5. Paciente conscientey alerta

6. Sin causa alternativa que explique el aumento de la presion intracraneal

Fuente: Tomada para fines académicos de la revista pediatria atencién primaria: 2019: 81: 15-20

haber sensacion de latidos en los oidos o turbulencia

(8).

Otro elemento clave y segun la literatura considerado
como el estandar de oro para demostrar HEI es la
puncion lumbar la cual debe tener raquimanometria
superior a 15-20 cm H20 y con estudio citoquimico
completamente normal. Lo cual en la exclusién de esta
patologia es relevante el uso de neuroimagenes tales
como la TAC (figura 6) pero usualmente es la RMNC
(figura 7) la que nos orienta en descartar procesos
expansivos intracraneanos con total certeza, como
la presencia de trombosis venosa cerebral, ademas
puede evidenciar signos tipicos de la enfermedad como
lo son: aplanamiento antero posterior de los globos
oculares, aumento del didmetro de la vaina del nervio
optico, aumento del LCR alrededor del nervio Optico,
silla turca vacia y disminucién del tamafio ventricular

(11).

En la literatura actualizada se menciona la
importancia de conocer los criterios guia de Dandy-
Smith modificados (tabla 2), que suman las
caracteristicas primordiales del fenotipo HEI para
determinar Signos y sintomas de aumento de presion
intracraneal, las cuales incluyen: el papiledema en nifios
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grandes, abombamiento de fontanelas en lactantes,
ausencia de focalidad neuroldgica, neuroimagen
normal, aumento de la presién de apertura de liquido
cefalorraquideo (mayor de 200-250 mm de agua), pero
de composicion normal, (3,4).

Hipertension endocraneana idiopatica
adultos, una mirada desde el internista

en

Como se ha mencionado en la literatura de los
estudios en nifios, es un trastorno neurooftalmoldgico
que se caracteriza por elevacion de la presion
intracraneal con  neuroimagenes sin  hallazgos
anormales, con fenotipo tipico similar, representado
en mujeres obesas de edad fértil, en la mayoria de
casos reportados en etapa adulta con una diferencia
aproximada del 10% con respecto a la etapa pediatrica
(13); A diferencia con los nifios, la literatura con
respecto al diagndstico en los adultos y segln La III
edicion de la Clasificacion internacional de las cefaleas
(ICHD-III) es de gran importancia los criterios revisados
de Friedman (tabla 3), ademas del hallazgo fisico del
papiledema es muy comun encontrar la paralisis del VI
par o en ocasiones alteracion del VII par (14).

No se encontré diferencias significativas en el



Una mirada mas actualizada sobre la hipertension endocraneana
idiopatica en nifios latinoamericanos y su comparacion con el adulto.

Tabla 3: Criterios Friedman

Criterios diagnosticos propuestos para el sindrome de Pseudotumor cerebri aplicable a todos los

rangos etarios (Friedman et al.)

Papiledema.

Examen neurologico normal, exceptuando anormalidades en nervios craneales.

A
B
C

Neuroimagen: parénquima cerebral normal, sin evidencia de hidrocefalia, lesion ocupante, lesion
estructural, ni realce meningeo. Se sugiere MRI de cerebro con o sin gadolinio para los pacientes tipicos
(mujeres con obesidad) y para el resto de los pacientes venografia por MRI adicional. Si la MRI
estuviera contraindicada, puede realizarse tomografia computarizada de cerebro con contraste.

Composicion del LCR normal.

=0

Presion de apertura de LCR elevada en la puncién lumbar > 250mm LCR en adultos y > 280mm LCR
en los nifios (250mm si el nifo no esta sedado y no sufre obesidad) en una puncion lumbar realizada
correctamente.

Sindrome definido: aquel que cumple con todos los criterios (A-E).

En ausencia de papiledema, el diagnéstico puede realizarse sobre la base de la presencia del resto de
los criterios si presenta en forma adicional paralisis uni o bilateral del vi par craneal.

En ausencia de papiledema y de parilisis del vi par craneal, el diagnéstico puede ser indicado, pero no
confirmado si no cumple los criterios B, C, D y E, y cumple al menos 3 de los siguientes criterios

imagenologicos:
e 2.1 Silla turca vacia.

e 2.4 Estenosis del seno venoso transverso.

e 2.2 Aplanamiento de la cara posterior del globo ocular.
e 2.3 Distension del espacio subaracnoideo perioptico con o sin tortuosidad del nervio optico.

a lo especificado (A-D).

Probable: aquella que cumple con los criterios clinicos, pero presenta presion de apertura de LCR menor

Fuente: Tomada para fines académicos de la Revista sociedad neuroldgica de argentina: 2014: 6 (1): 47-48.

esquema de manejo, por lo que es de relevancia que
en todo paciente con sospecha clinica de hipertension
endocraneana se deba realizar una adecuada anamnesis
indagando sobre posibles causas secundarias a
medicamentos o infecciones, identificando el fenotipo
tipico con factor de riesgo de obesidad, descartar
otras patologias por RMC con venografia siendo esta la
neuroimagen mas certera, ademas de realizar puncién
lumbar para confirmar la elevaciéon de presién del
Liquido Cefalorraquideo-LCR y de citoquimico normal.

Principios claves para el buen tratamiento

En todos los casos de hipertension endocraneana
idiopatica en nifios se deben tomar unas medidas
generales, mantener una dieta con restriccion de sodio
y pérdida de peso en el caso de pacientes obesos.

Dentro del manejo farmacolégico se  observa
con mayor frecuencia el uso de los inhibidores de la
anhidrasa carbonica como la acetazolamida (Actla
disminuyendo la producciéon de LCR) o el topiramato
(Efecto profilactico para el control de la cefalea,
ayuda ademas con la pérdida de peso) asociado o no
a los diuréticos de asa la furosemida, que ayuda a
la disminucion del dafio cerebral. En los casos con
compromiso severo visual se usan los corticosteroides
(prednisona o metilprednisolona) en ciclos cortos. (4).

La cirugia como la derivacion lumboperitoneal o
la descompresion del nervio Optico por fenestracion,
son usados en casos de pacientes cronicos, los cuales
tienen compromiso del campo y/o agudeza visual
progresiva que no responde a medidas farmacoldgicas

(9).
Resultados:

Se realiza la lectura con andlisis critico de cada
una de las publicaciones seleccionadas, segun
metodologia PRISMA se lleva acabo dos fases; La
primera con la reduccion de datos usando técnicas
de extraccién y codificacion de las fuentes primarias
para simplificar, resumir, enfocar, y organizar los datos
en un marco manejable. Posteriormente se comparan
las publicaciones en base al objetivo, evidenciando
517 articulos sobre la hipertension endocraneana
idiopatica en pediatria.

La segunda fase con la realizacion de depuracion
para América latina con solo seis articulos actuales que
cumplieron los criterios de elegibilidad, demostrando la
escasa literatura y la nula actualizacion en Colombia, la
mayoria de las publicaciones consideran esta patologia
poco frecuente y de diagndstico por exclusion con
ayuda principalmente de la RMC y la puncion lumbar
siendo esta de citoquimico normal, teniendo en cuenta
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Algoritmo N° 1: Esquema basico de manejo terapéutico en nifios “lo

que debe hacer el médico”

Paciente pediatrico con cefalea
persistente mas dolor en region
cervical de varios dias.

Fondo de ojo, hidratacion IV, analgesia con
dipirona 0 AINES, observacion neurologica

por 24 horas, paraclinicos basicos (hemograma,
PCR, glucosa, electrdlitos) y TAC de craneo.

Manejo ambulatorio,
control en 72 horas,
signos de alarma.

Hay Papiledema

Sin complicé'ciones durante
observacion, no papiledema,
mejoria clinica, laboratorios e
imagenes normales.

Aplicar criterios de
Dandy-Smith

Oncologia, neurologia,
estudios complementarios.

|
TAC: masa
TAC: Normal intracraneal
\
|
Puncion lumbar Angioresonancia Descartar trombosis
\ de senos, otras
enfermedades
] neuroldgicas.
Medir PIC Estudio de LCR

Fuente: Elaboracion propia de los autores para fines académicos de este estudio.
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Una mirada mas actualizada sobre la hipertension endocraneana

idiopatica en nifios latinoamericanos y su comparacion con el adulto.

en los nifios grandes el papiledema como signo cardinal
y el abombamiento de fontanelas en los mas pequenos,
considerando que el adecuado abordaje inicial podria
evitar complicaciones futuras irreversibles.

No se observo grandes diferencias con el abordaje
en los pacientes adultos, siendo el fenotipo tipico para
esta patologia el sexo femenino y con factor de riesgo
obesidad, por lo anterior se motiva a los profesionales de
la salud a continuar en la investigacion de esta patologia,
logrando la mejor atencion integral del paciente con
diagndstico de hipertension endocraneana idiopatica
en la poblacion pediatrica.

Discusion

Los estudios demuestran que para la poblacion
pediatrica existe una gran importancia en el sintoma
y signo clave como lo es: la cefalea persistente y el
hallazgo de papiledema en el examen fisico; hallazgos
que no cambian en el adulto, ademas teniendo en
cuenta las caracteristicas epidemioldgicas de mayor
prevalencia, se identifica el fenotipo tipico para
el género femenino, en las edades de 12 a 15 afos
y la obesidad como principal factor de riesgo; Su
manejo inicial farmacoldgico es la acetazolamida que
disminuye el alto riesgo de papiledema y previene el
compromiso visual, dentro de los métodos diagndsticos
la neuroimagen de mas certeza es la resonancia
magnética nuclear que ayuda a la exclusion adecuada
de otras patologias.

Cabe resaltar que el diagndstico y tratamiento
primordial se realiza con la puncién lumbar el cual
disminuye las complicaciones irreversibles, sin
embargo, es relevante mencionar la utilidad de los
criterios Dandy-Smith y los de Friedman que orientan
al médico sobre las decisiones terapéuticas de esta
patologia. Demostrando que este estudio es de suma
importancia para investigaciones futuras, aporta a
Colombia y Latinoamérica los conocimientos mas
recientes de una patologia con similares caracteristicas
en la poblacién pediatrica y adulta, permitiendo
asegurar la identificacion oportuna con su adecuado
abordaje; ademas incentivar al desarrollo de nuevas
investigaciones sobre el tema.

Conclusiones:

La hipertension endocraneana idiopética tiene una
incidencia de 1 por cada 100 000 habitantes, para la
poblacién pediatrica es poco frecuente con una alta
morbimortalidad; con fenotipo tipico para el género
femenino entre las edades de 12 y 15 afios ademas de
asociarse a obesidad; dentro de la presentacion clinica
la cefalea representa el 90% de los casos, generalmente
es progresiva, persistente y con predominio matutino,
acompafiada de nauseas, vomitos, como hallazgo
principal del examen fisico presencia de abombamiento
de fontanelas en los mas pequefios y papiledema

bilateral en los niflos mas grandes acompanado de
paralisis del VI en los adultos, con gran importancia
la revision de los criterios de Dandy- Smith y los de
Friedman para conducir al adecuado diagndstico.

Segun la literatura se incluyen estudios de imagenes
como la TAC y la RMNC con el propdsito de excluir
patologias neuronales, aquellas de ocupacion de
espacio u otras secundarias, considerando la puncion
lumbar como el estandar de oro en el diagndstico e inicio
de manejo terapéutico, con hallazgos de elevacion de la
PIC entre los 20 y 25 cmH20 y de estudio citoquimico
normal; Se ha documentado que el farmaco de primera
eleccion son los inhibidores de la anhidrasa carbdnica
como la acetazolamida que tiene mayor efecto en la
disminucion de la presion intracraneal, otros como el
topiramato ayudan en el control de la cefalea y en la
reduccion del sobrepeso, para los casos cronicos y
con poca adherencia al manejo inicial, el tratamiento
es quirdrgico siendo la fenestracion del nervio Optico
y la derivacion lumboperitoneal el procedimiento con
mayor éxito para estos casos.

Este estudio sobre la hipertension endocraneana
idiopatica; ofrece una revision de Ila literatura
escasa mas actualizada acerca de los factores de
riesgo principales, las caracteristicas clinicas  que
dan resultado a su fenotipo tipico, el mejor abordaje
diagndstico, su tratamiento ideal, asi como el registro
de su incidencia, generando la necesidad de continuar
la actualizacion vy construccion de guias clinicas
que impacten en el sistema general de salud para la
prevencion y disminucion de la morbimortalidad.

Responsabilidades morales, éticas y bioéticas
Proteccion de personas y animales

Los autores declaramos que, para este estudio,
no se realizd experimentaciéon en seres humanos ni
en animales. Este trabajo de investigacion no implica
riesgos ni dilemas éticos, por cuanto su desarrollo se
hizo con temporalidad retrospectiva. El proyecto fue
revisado y aprobado por el comité de investigacion
del centro hospitalario. En todo momento se cuidd el
anonimato y confidencialidad de los datos, asi. como la
integridad de los pacientes.

Confidencialidad de datos
Los autores declaramos que se han seguido los

protocolos de los centros de trabajo en salud, sobre la
publicacién de los datos presentados de los pacientes.

Derecho a
informado

la privacidad y consentimiento

Los autores declaramos que en este escrito
académico no aparecen datos privados, personales o
de juicio de recato propio de los pacientes.
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Financiacion

No existio financiacion para el desarrollo,
sustentacion académica y difusién pedagdgica.

Potencial Conflicto de Interés(es)

Los autores manifiestan que no existe ningin(os)
conflicto(s) de interés(es), en lo expuesto en este
escrito estrictamente académico.
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