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PALABRAS CLAVE Resumen

Cefalea; Introduccion: La hipertension intracraneal idiopatica es una entidad caracterizada por el
Hipertension aumento de la presion intracraneal sin evidencias de proceso expansivo intracraneal o alte-
intracraneal raciones citoquimicas del liquido cefalorraquideo.

idiopatica; Pacientes y método: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes con hipertension intra-
indice de masa craneal idiopatica ingresados en nuestro hospital entre 1999y 2009, y que cumplian los criterios
corporal; modificados de Dandy. Se recogieron datos de edad, indice de masa corporal (IMC), presion de
Obesidad; salida de liquido cefalorraquideo, antecedentes cardiovasculares, pruebas de imagen, trata-
Papiledema; miento y evolucion.

Seudotumor cerebral Resultados: Se analizaron 61 pacientes (19 hombres y 42 mujeres), con una media de edad de

35,38 anos. EL 72,13% de los pacientes mostraban aumento del IMC. Cabe destacar que el 47,37%
de los varones mostraban normopeso. El 50% de los pacientes presentaban algun factor de
riesgo cardiovascular, destacando la dislipidemia, la hipertension arterial y el tratamiento con
anticonceptivos en las mujeres. La cefalea era el principal sintoma de presentacion, seguido de
las alteraciones campimétricas y otros defectos visuales. El 81,96% de los pacientes presentaban
edema de papila bilateral.

Conclusiones: La incidencia aproximada es de 1,2/100.000 habitantes/afio, siendo mas fre-
cuente en mujeres jovenes que con aumento de peso y asociado a la toma de tratamiento
anticonceptivo. Destaca la cefalea, con edema de papila bilateral y alteraciones de la agudeza
visual como sintomas principales. Un dato interesante aportado por este trabajo es el menor
IMC que se muestra en el sexo masculino, asi como la menor presencia de cefalea y mayor
afectacion visual.

© 2012 Sociedad Espaniola de Neurologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.
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Idiopathic intracranial hypertension: Descriptive analysis in our setting

Abstract

Introduction: ldiopathic intracranial hypertension is a disorder characterised by increased
intracranial pressure without evidence of an expansive intracranial process or cerebrospinal
fluid cytochemical alterations.

Patients and method: We reviewed the medical records of patients with idiopathic intracra-
nial hypertension admitted to our hospital between 1999 and 2009 and who met the modified
Dandy criteria. We collected the following data: age, body mass index (BMI), outlet pressure of
cerebrospinal fluid, cardiovascular history, imaging studies, treatment, and outcome.
Results: We analysed 61 patients (19 males and 42 females) with a mean age of 35.38 years.
A BMI above the normal range was determined for 72.13% of the patients, although 47.37% of
males showed normal weight. Fifty per cent of patients had a cardiovascular risk factor, espe-
cially dyslipidaemia, hypertension, and contraceptive drugs in women. Headache was the main
presenting symptom, followed by visual field defects and other visual disturbances. Bilateral
papilledema was present in 81.96% of the patients.

Conclusions: The approximate incidence is 1.2/100 000 individuals/year. The condition is more
common in young women with higher body weight and it is also associated with contraceptive
drugs. Headache with bilateral papilloedema and impaired visual acuity stand out as the main
symptoms. An interesting finding from this study is that male patients had a lower BMI, a lower
incidence of headache and increased visual impairment.

© 2012 Sociedad Espaiiola de Neurologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

La hipertension intracraneal idiopatica (HICI) es una entidad
caracterizada por un aumento de la presion intracraneal, sin
que exista evidencia de patologia intracraneal. La HICI fue
descrita inicialmente por Quincke. En 1937, Dandy propuso
los criterios diagndsticos de la HICI por primera vez y pos-
teriormente Smith los modificé en 1985"2. En general, los
criterios diagnodsticos se basan en la existencia de sintomas
y signos de hipertension intracraneal, aumento de presion
intracraneal con ausencia de anomalias en el analisis del
liquido cefalorraquideo (LCR) y la normalidad de las pruebas
de neuroimagen?>.

La incidencia anual en la poblacion general es de 1 a
3/100.000 habitante entre los 15 y 44 afnos de edad®. La
enfermedad es mas frecuente en mujeres, jovenes y obesas
con una relacion hombre:mujer de 1:877.

Entre los sintomas mas frecuentemente descritos encon-
tramos la cefalea —sin que existan caracteristicas pato-
gnomonicas de la misma— nauseas y vomitos, amaurosis
fugaz, defectos visuales campimétricos, diplopia, fotopsias
y tinitus pulsatil. El estudio del fondo de ojo suele mostrar
edema de papila uni o bilateral y la exploracion neuroldgica
suele ser normal a excepcion de la oftalmoparesia del vi par
craneal*®.

Existen casos de seudotumor atipico; asi se ha designado
a los casos que relnen todos los criterios diagnosticos de
Dandy pero sin papiledema®°.

La finalidad del presente estudio era determinar las
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas la HICI de los
pacientes de nuestro medio.

Pacientes y método

Se revisaron de manera retrospectiva las historias clinicas
de los pacientes diagnosticados de HICI que ingresaron en el

Hospital Universitario de Ntra. Sra. de Candelaria en el servi-
cio de Neurologia, entre enero de 1999 y el 31 de diciembre
de 2009. Se trata de un hospital de tercer nivel que cubre
un area sanitaria de 500.000 habitantes aproximadamente.

Se seleccionaron aquellos pacientes que cumplian los
criterios de inclusién modificados de Dandy’ (tabla 1). En
todos los casos se recogieron datos de edad, sexo, hiperten-
sion arterial, diabetes mellitus, dislipidemia, cardiopatia,
tabaquismo, antecedentes neurologicos de interés y toma
de anticonceptivos orales. Al tratarse de un estudio retros-
pectivo no se pudo recoger si existia una ganancia de peso
reciente. Si pudo constatarse la presencia o no de obesi-
dad, asi como su indice de masa corporal (IMC) —segun los
criterios actuales de la OMS— (tabla 2). Ademas se estimod
el valor de la presion de apertura inicial de LCR, medida
en cmH;0. Al 100% de los pacientes se les habia realizado
tomografia computarizada de craneo y al 96,72% resonancia
magnética; en el 18,03% de los casos fue necesario anadir
angiorresonancia debido a las caracteristicas atipicas del
cuadro. Se analizaron también los reingresos, recurrencias,
resistencias al tratamiento; asi como la necesidad de trata-
miento quirirgico, durante el seguimiento posterior de los
pacientes.

Tabla 1 Criterios diagnosticos de Dandy modificados

- Clinica de hipertension intracraneal (cefalea, nauseas,
vomitos, pérdidas de vision transitorias, edema de
papila)

- Ausencia de signos de focalidad neurologica, salvo la
paralisis uni o bilateral de vi par craneal

- Aumento de la presion del LCR con composicion
quimica y citolégica normal

- Ventriculos simétricos de tamafio normal o pequefno
inicialmente valorados con ventriculografia y
actualmente con tomografia
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Tabla 2 Clasificacion IMC de la OMS

IMC (kg/m?)
Infrapeso <18,5
Normopeso 18,5-24,9
Sobrepeso 25-29,9
Obesidad | 30-34,9
Obesidad Il 35-39,9
Obesidad Il o extrema > 40

IMC: indice de masa corporal; OMS: Organizacion Mundial de la
Salud.

Resultados

Se analizaron 61 pacientes de los cuales 19 eran hombres
(31,15%) y 42 mujeres (68,85%), con una media de edad de
35,38 anos, sin variaciones significativas entre ambos sexos
(tabla 3).

En 44 (73,77%) pacientes habia un aumento del IMC > 25.
Entre los pacientes que mostraban un IMC>40, habia una
proporcion 1:7 a favor de las mujeres. De los 19 varones, 9
(47,37%) mostraban normopeso; a diferencia de las mujeres
donde solo se observd normopeso en 7/42 (16,66%). Es decir,
la relacion hombre:mujer en el grupo de normopeso es de
1:2,84 (fig. 1).

De los 61 pacientes con HICI, 31 (50,81%) presentaban al
menos un factor de riesgo cardiovascular; se evidencio disli-
pidemia en 22 (36,07%), hipertension arterial en 19 (31,15%)
y diabetes mellitus en 7 (11,5%). La toma de tratamiento
hormonal sustitutivo se encontré en 10 de las 42 mujeres
(23,81%) (fig. 2).

Tabla 3 Caracteristicas generales
Sexo
Masculino 19 (31,15%)
Femenino 42 (68,85%)
Edad 35,38 anos

Condiciones asociadas
Obesidad 45 (73,77%)
ACO 10/42 (23,8%)
Hipertension arterial 19 (31,15%)

Diabetes mellitus 7 (11,47%)
Dislipidemia 22 (36,06%)
Tabaquismo 30 (49,8%)
Enolismo 7 (11,47%)
Otros toxicos (cannabis, cocaina. . .) 2 (3,28%)
Cefalea
Si 52 (85,25%)
No 9 (14,75%)
Sintomas visuales
EPB 50 (81,96%)
EPU 11 (18,03%)
Diplopia 7 (12%)

Disminucion campimétrica 26 (42,62%)

ACO: anticonceptivos orales; EPB: edema de papila bilateral;
EPU: edema de papila unilateral.
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Figura 1
sexo.

Distribucion entre los distintos grupos de IMC y el

1 .

HTA DLP DM Cardio ACO

|E| Factores de riesgo 19 22 7 2 10

Figura 2 Factores de riesgo cardiovascular.

La presion de salida de LCR se midi6 en decubito late-
ral, mostrando una media (Pmedia) de 33,05cmH,0, sin
variaciones de interés entre ambos sexos y sin que existan
diferencias significativas entre los grupos de IMC.

Clinica

De los 61 casos de HICI, 52 (85,25%) pacientes presentaron
cefaleas. En 33 (59,01%) de los sujetos aparecieron alte-
raciones campimétricas o defectos visuales —fosfenos— o
disminucion de la agudeza visual. La oftalmoparesia del vipar
craneal se encontr6 en 7 (11,5%). En lo que respecta a la
valoracion oftalmoldgica, el 81,96% de los pacientes pre-
sentaba edema de papila bilateral (fig. 3).

A todos los pacientes se les realizd tomografia com-
putarizada de craneo, sin que se mostraran lesiones que
justificaran la HICI. Se realizé resonancia magnética a 59
(96,72%) de los pacientes. Ademas a 11 (18,03%) de los 61
pacientes con clinica de HICI se les realizo angiorresonancia.

Edema de papila Deficit visual Disminucion de .
B S Oftalmoparesia
bilateral campimeétrico la agudeza
Signos 50 31 26 7
Figura 3  Sintomas/signo de presentacion.
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Evolucion y tratamiento

Durante su ingreso 55 (90,16%) pacientes recibieron trata-
miento con acetazolamida a dosis de 750-1.500/dia y en 5
(3,11%) de los casos se ahadio corticoterapia (40-60 mg/dia
durante unas 2 semanas).

De los 61 pacientes ingresados con clinica de HICI 5 (8,2%)
requirieron tratamientos mas agresivos; en 3 (4,91%) de
los casos se optd por la derivacion ventriculoperitoneal,
siendo varones el 100% de estos. En los otros 2 (3,27%) se
realizo fenestracion del nervio optico, ya que el problema
fundamental era la afectacion visual y no existia cefalea
incapacitante. En este Ultimo caso ambas (100%) eran muje-
res y pertenecian al grupo de IMC > 40.

Discusién

La HICI presenta una distribucion mundial con una inci-
dencia aproximada de 1-3/100.000 pacientes/ano. Es mas
habitual en mujeres obesas en edad fértil, con una propor-
cion mujer:hombre de hasta 9:1*"". En nuestro trabajo la
incidencia aproximada es de 1,2/100.000 habitantes/anfo,
lo que supone cifras similares a las descritas. La propor-
cion mujer:hombre en nuestra serie fue de 2,2:1%'"'2, Sin
embargo, estos datos deben tomarse con cautela, puesto
que se trata de un estudio retrospectivo basado en pacientes
hospitalizados, pudiéndose haber infravalorado el diagnos-
tico de HICI.

En el analisis del IMC destaca una menor tasa de obesidad
en el sexo masculino, mostrandose una proporcion hom-
bre:mujer de 1:7 en el grupo de pacientes con IMC > 40. En
este sentido existen pocos estudios previos donde se agrupe
a los pacientes segln su peso, lo cual impide establecer una
comparativa con nuestra serie; aunque Kesler apunto tales
diferencias en el IMC en lo relativo al género masculino'.
Sin embargo, debido al pequefio tamafo muestral de nuestro
trabajo, seria necesario realizar estudios prospectivos para
buscar variaciones en el IMC entre ambos sexos y su relacion
con la presion de salida del LCR.

La toma de tratamiento hormonal sustitutivo con fines
anticonceptivos se mostraba como un factor de riesgo impor-
tante en las mujeres 10/42 (23,8%), estando presente en
mayor proporcion que en otros estudios descriptivos®® 4,
Destaca también el habito tabaquico en mas de la mitad de
los pacientes®® 1314,

La cefalea constituye el sintoma mas frecuente de la HICI,
describiéndose en el 75-95% de los casos* ®'2'5, En nues-
tra serie, la cefalea aparecioé en una proporcion similar a la
descrita (85,25%), asi como el resto de los sintomas.

En general, la sospecha de HICI viene determinada por la
aparicion de edema de papila, sin embargo no debemos olvi-
dar que existen casos descritos en la literatura de pacientes
con HICI sin edema de papila®'% "¢, En nuestra serie, todos
los pacientes presentaban edema de papila, puesto que se
siguieron —de manera estricta— los criterios modificados de
Dandy. El edema de papila en la HICI suele ser bilateral,
de manera asimétrica o unilateral*®'4?2, Once de los 61
pacientes (18,03%) presentaban edema de papila unilate-
ral. Sin embargo, podria tratarse de un porcentaje menor,
puesto que es un estudio retrospectivo y los datos sutiles de

edema de papila incipiente pueden haber pasado desaper-
cibidos.

La disminucion de la agudeza visual se presentaba en mas
de la mitad de los pacientes, en relacion con el edema de
papila. El deterioro de la funcion visual es un criterio de gra-
vedad que, segun los autores, debe determinar la indicacion
quirargica®®1-20,

La presion de salida del LCR (Pmedia: 33,05cmH,0)
es similar a la descrita en otras series, con composi-
cién bioquimica dentro de los intervalos de la normalidad
y sin diferencias significativas entre la presion encon-
trada en hombres y en mujeres (31,21/34,33 mmH,0
respectivamente)*®. Tampoco existen diferencias en lo refe-
rente a la presion de salida de LCR cuando agrupamos a los
pacientes seglin su IMC. Es dificil establecer un limite de nor-
malidad cuando se habla de presion de LCR. Actualmente se
usan 25cmH,0, sin embargo, es posible que en limites infe-
riores y en paciente con bajo IMC —que cumplen el resto de
los criterios— dichas mediciones resulten patologicas.

Desde el punto de vista terapéutico, la opcion mas precoz
y habitual es el tratamiento médico con acetazolamida. En
nuestro estudio se utilizo en 55/61 (90,16%) de los pacientes,
y se obtienen resultados favorables clinicamente en mas del
90% de los casos de manera similar a trabajos previos® '’ 22,

En los pacientes en los que el tratamiento médico no
fue efectivo, o que presentaron una gran afectacion de la
funcion visual, se indico el tratamiento quirtrgico (5/61).
La técnica quirtrgica elegida fue la fenestracion del nervio
optico en 2/19 varones —donde el sintoma principal era la
afectacion visual sin cefalea incapacitante— y la derivacion
lumboperitoneal en 3/42 mujeres. Aunque en la actualidad
existe, también, como alternativa quirdrgica la implanta-
cion del stent de senos venosos trasversos, esta técnica no
se llevo a cabo en ninguno de nuestros pacientes, porque se
trata de un procedimiento novedoso que actualmente no
se esta realizando en nuestro centro. El escaso tamano
muestral no nos permite diferenciar si existe un factor de
riesgo o predileccion genérica que incida en el pronostico
de la enfermedad; igualmente no es fiable para valorar el
prondstico y la necesidad del tratamiento invasivo, ya que
se basa en pacientes con ingreso hospitalarios, obviandose a
todos los pacientes que se trataron de manera ambulatoria.

En nuestro estudio los varones tienen una presentacion
atipica del cuadro con menos cefalea y mayor afectacion
visual, lo cual coincide con los resultados de Kesler et al.'>.

Reconocemos las limitaciones de un trabajo de estas
caracteristicas, en el que la recogida de datos se ha reali-
zado de forma retrospectiva. Cabe destacar que el 100% de
los pacientes tiene una tomografia computarizada normal
y el 98% de los casos resonancia magnética normal. Todos
los casos seleccionados cumplen los criterios diagnosticos de
HICI, con respuesta al tratamiento y sin que se evidenciara
otra causa que justificase el cuadro clinico.

Podemos concluir que la incidencia es mayor entre muje-
res jovenes que presentan un aumento de peso, asociado a
la toma de tratamiento hormonal con fines anticonceptivos.
Destaca la cefalea, con edema de papila bilateral y altera-
ciones de la agudeza visual como sintomas principales. Un
dato interesante aportado por este trabajo es el menor IMC
que se muestra en el sexo masculino, asi como la menor pre-
sencia de cefalea y mayor afectacion visual. Por lo tanto,
creemos que resulta indispensable una anamnesis detallada
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que indague sobre la aparicion de sintomas atipicos en el
varon, como trastornos visuales, nauseas/vomitos, diplopia
o acufenos, que puedan ayudarnos a orientar el diagnostico.
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