L— Revista Mexicana de Neurociencia

CASO CLI —

Hipertension intracraneal idiopatica con afectacion simultanea
de multiples nervios craneales y alteracion de potenciales
evocados multimodales

Gutiérrez-Plascencia Patricia,* Castro Francisco Javier,""Ochoa-Guzman Ana,* Castaiieda-Moreno
Victor,* Chiquete Erwin,"*Zaiiga-Ramirez Carlos,* Ruiz-Sandoval José Lufs,**

*Servicio de Neurologia. Hospital Civil de Guadalajara “Fray Antonio Alcalde”; Guadalajara, Jalisco, México. * Servicio de Medicina
Interna. Hospital Civil de Guadalajara “Fray Antonio Alcalde”; Guadalajara, Jalisco, México. * Departamento de Clinicas Médicas.
Division de Disciplinas Clinicas. Centro Universitario de Ciencias de la Salud. Universidad de Guadalajara; Guadalajara, Jalisco,

México. $ Departamento de Neurociencias. Centro Universitario de Ciencias de la Salud. Universidad de Guadalajara; Guadalajara,

Jalisco, México. "' Escuela de Medicina. Instituto Tecnologico de Estudios Superiores de Monterrey; Monterrey, Nuevo Ledn, México

Enero-Febrero, 2012; 13(1): 56-59 —

INTRODUCCION

La hipertensidon intracraneal idiopatica (HIl), es
el conjunto de signhos y sintomas que traducen un
aumento de la presién endocraneana en ausen-
cia de hidrocefalia o0 masa intracraneal y en pre-
sencia de liguido cefalorraquideo (LCR) de com-
posicién normal.*® Este sindrome fue reconocido
por primera vez por Quincke en 1893, denominan-
dolo "“meningitis serosa".® El concepto fue actuali-
zado por Dandy en 1937, quien ademas sugirio los

primeros criterios del diagnéstico de lo que él lla-
mo “hipertension intracraneal benigna”, término
que delataba la ausencia de lesidon estructural que
diera origen al sindrome.'28 El nombre actual de
HIl 1o propusieron formalmente Buchheit vy
Burtonen 1969,2 quienes destacaron la ausencia de
benignhidad de esta condicidn, si se da cuenta de la
disfuncidon que genera a largo plazo, o que puede
incluir la ceguera. Por lo tanto, se considera ahora
obsoleto el término de hipertensiéon intracraneal
benigna.s

RESUMEN

Introduccién: La hipertension infracraneal idiopdatica
(HIl) o pseudotumor cerebri es un sindrome de crdneo
hipertensivo convencionalmente asociado a paresia
del VI nervio craneal como signo falso localizador, en
ausencia de patologia estructural intracraneal focal.
El compromiso de ofros nervios craneales es infrecuen-
te. Caso clinico: Una mujer obesa de 20 anos de
edad fue atendida en nuestro servicio por sindrome
de crdneo hipertensivo subagudo y afectaciéon a
mUltiples nervios craneales (lll, IV, VI, VII), ademas de
sinfomas radiculares cervicales. Los potenciales evo-
cados multimodales mostraron prolongacién de
latencias. Los estudios de imagen descartaron pato-
logia infracraneal estructuralmente evidente y una
puncién lumbar evacuadora corrobord el diagndsti-
co de Hll, ya que este procedimiento resolvié por com-
pleto los signos y sinfomas de disfunciéon de mdaltiples
nervios craneales, con mejoria en los potenciales evo-
cados. Conclusiones: La hipertension intracraneal
idiopdtica puede ocasionalmente asociarse a
disfuncién de varios nervios craniales, lo que impone
retos en la préctica clinica. Ademdas de la pardlisis del
VI nervio craneal, otros signos de falsa localizacion se
pueden observar infrecuentemente, pero la afecta-
ciéon simulténea de mdltiples nervios craneales en el

Intracranial idiopathic hypertension with simultaneous
multiple cranial nerve involvement and disturbances
in multimodal evoked potentials

ABSTRACT

Introduction: Infracranial idiopathic hypertension, also
known as pseudotfumor cerebri is a syndrome of
increased infracranial pressure usually associated with
sixth cranial nerve palsy as a false localizing sign, in the
absence of structural pathology. The involvement of
other cranial nerves is infrequent. Case report: A
20-year-old obese woman presented to our
Institution with a subacute intracranial hypertension
syndrome with involvement of multiple cranial nerves
i, 1v, Vi, Vi), as well as cervical radicular symptoms.
Multimodal evoked potentials showed prolonged
latencies. Infracranial structural pathology was ruled out
with imaging studies and a CSF tap test confirmed
the diagnosis, since this procedure completely resol-
ved the clinical manifestations of involvement of
multiple cranial nerves, with improvement in the
evoked potentials. Conclusion: Idiopathic infracranial
hypertension may occasionally be associated with
various cranial nerve palsies that impose challenges in
the clinical practice. Apart from the sixth cranial nerve
palsy, other false localizing signs can infrequently being
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pseudotumor cerebri es una condicién raramente
descrita en la literatura cienfifica.

Palabras clave: Hipertension endocraneal,
hipertensién intracraneal idiopdatica, nervios craneales,
pseudotumor cerebri, sindrome radicular.

observed, but the simultaneous involvement of multiple
cranial nerves in pseudotumor cerebri is a condition
rarely described in scientific literature.

Key words: Cranial nerves, endocranial hypertension,
idiopathic intracranial hypertension, pseudotumor
cerebri, radicular syndrome.

La HIl es un diagndstico de exclusion," con una
incidencia anual estimada de 1 por cada 100,000 ha-
bitantes, siendo el paciente tipico una mujer obesa
en edad fértil."45 Ademas del sindrome de craneo
hipertensivo, un hallazgo frecuente a la exploracion
neuroldgica suele ser la paresia uni o bilateral del VI
nervio craneal (1 a 20% de los casos), considerado
como signo falso localizador."57 En presencia de otras
alteraciones focales, el sindrome de HIl debe ser siem-
pre cuestionado y buscar alternativas diagndsticas.’
En este informe se describe a una paciente con diag-
noéstico de HIl que dio origen a compromiso simulta-
neo de multiples nervios craneales y alteracion en
los potenciales evocados multimodales. Se discute
ademas la literatura sobre esta rara presentacion de
la HIl.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 20 anos de edad, con
incremento de peso durante el Ultimo ano, sin ante-
cedentes de enfermedad endocrina, metabdlica, uso
de medicamentos o contacto con tdxicos. Fue ingre-
sada a nuestro servicio por cefalea, dolor cervical
con irradiacién a brazo izquierdo, disminuciéon de
agudeza visual y diplopia de aproximadamente diez
dias de evolucion. A la exploracion fisica se destaco
obesidad grado Il segun el indice de masa corporal
(IMC = 33). Neuroldgicamente se encontro a la pa-
ciente despierta, sin alteracién de funciones menta-
les, con presencia de papiledema bilateral y escotoma
nasal inferior bilateral, pero sin compromiso de Ia
agudeza visual. lgualmente se encontré paresia de lli
y IV nervios craneales izquierdos, VI derecho y VIl pe-
riférico derecho, ademas de monoparesia braquial
izquierda 4/5 e hiporreflexia ipsilateral. Los diagnoés-
ticos sindromaticos establecidos fueron el de un sin-
drome de craneo hipertensivo, afectacion a multi-
ples nervios craneales y sindrome radicular izquierdo
C6-C7. Se sospechd de hidrocefalia en el contexto de
posible neuroinfeccion o neurocisticercosis con com-
promiso de cisternas y base de craneo. La tomografia
computada de craneo (TAC), resonancia magnética

(RM) contrastada craneo/cervical y complemento de
veno-resonancia fueron esencialmente normales. Se
practicé una puncién lumbar obteniendo una pre-
sion de apertura de 31 cm de agua, con liquido
cefalorraquideo de caracteristicas normales, inclu-
yendo tinciones y cultivos. El resto de exdmenes de
laboratorio (biometria hematica, quimica sanguinea,
perfil tiroideo, hepatico, reumatoldgico v
protrombdtico) se reportaron sin alteraciones. No
se encontrd evidencia alguna de enfermedad de
Lyme. Después de descartar otras condiciones y ante
la sospecha de Hil, se realizé una segunda puncion
lumbar evacuadora tres dias después, con presion
de apertura de 42 cm de agua. Posterior a esta eva-
cuacion se observo mejoria de la cefalea y de Ia
paresia de los nervios craneales, asi como del sindro-
me radicular. Dada la complejidad de este caso inusi-
tado con afectaciéon de multiples nervios craneales,
se practicaron potenciales evocados multimodales
resultando anormales en sus tres modalidades, con
prolongacidon de latencias. La paciente fue egresada
a la Consulta Externa con manejo a base de
acetazolamida y control de peso. Durante su segui-
miento a un ano no se observd recurrencia de los
sintomas y un control de los potenciales evocados
tres meses después mostré normalidad en todos,
excepto en la modalidad visual.

DISCUSION

El sindrome de HIl requiere para su diagnostico
la presencia de signos y sintomas de aumento de la
presion intracraneal (cefalea y papiledema), estu-
dios de neuroimagen sin alteraciones, una puncion
lumbar con presion de apertura incrementada (> 25
cm de agua), componentes del liquido cefalorraquideo
dentro de parametros normales, y por supuesto, ha-
ber descartado otras causas de incremento de la
presién endocraneana.t El Unico signo falso localiza-
dor que se acepta como criterio diagnastico es la
paresia del VI nervio craneal.? La paralisis de otros
nervios craneales en el contexto de la HIl ha sido
descrita de forma infrecuente en la literatura, sien-
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do los nervios craneales lll, IV, V y VIl los mas senala-
dos.171019 Este compromiso puede ser uni o bilateral,
y puede alternar entre ambas formas de presenta-
cion.

La afeccién de mas de un nervio craneal en la HIl
es mas infrecuente aun. Chari, et al. publicaron el
caso de un paciente con HIl y afeccidn parcial del
nervio oculomotor comun y del trigémino.’ Hart y
Carter reportaron en 1982 el caso de una paciente
con dolor atipico en la regién de la rama maxilar del
nervio trigémino izquierdo, ademas de disminucion
del reflejo corneal ipsilateral. Davenport, et al. re-
portaron a una paciente de 20 anhos de edad que pre-
sentd dolor facial derecho y diminucion del reflejo
corneal ipsilateral, el cual mostro rapida resolucion
de los sintomas después de la regulacion de la pre-
sidén intracraneana.? Arsava, et al., en el 2002, infor-
maron sobre un caso similar de afeccidén del V nervio
del lado izquierdo con funcidn motora preservada.2
Patton, et al. informaron el caso de otro paciente
con el clasico compromiso del VI nervio craneal, asi
como del troclear.’ Snyder y Frenkel describieron
un paciente con oftalmoplejia bilateral y paralisis uni-
lateral del VII nervio craneal.'” Capobianco, et al., en
una revision de literatura, encontraron afectacion
de nervio facial en 14 pacientes con HIl publicados
en 11 articulos diferentes hasta 1997.7

Las afecciones no se limitan a los nervios craneales.
Zachariah, et al. describieron en 1990 a una paciente
obesa de 29 anos de edad con diagndstico de HIl que
presentaba afectacion del V y VII nervios craneales
derechos, ademas de hemiparesia del lado derecho,
manifestaciones que remitieron completamente
después del control de la presidon intracraneal.?® EXis-
ten también informes de afectacién radicular. Murray,
et al. describieron a una paciente de cuatro anos de
edad con dolor cervical y radiculopatia braquial bila-
teral, sintomas que desaparecieron después del tra-
tamiento del craneo hipertensivo.?* Baquis y Rosman
describieron el caso de un nino de nueve anos de
edad que presentd cervicalgia acompanada de torti-
colis, cuadro que remitiéo después del tratamiento
mediante una puncién lumbar evacuadora.?

En la revision de la literatura encontramos sélo
dos informes de casos similares al nuestro, el pri-
mero de Agarwal, et al., quienes describen en 1989
el caso de un paciente con HIl y afectacion de multi-
ples nervios craneales, aunque sin radiculopatia
extracraneal.® El segundo caso de que tenemos co-
nocimiento es el de Obeid, et al. que describieron
en el 2000 a una mujer de 24 anos de edad, con da-
tos de craneo hipertensivo y paralisis bilateral de

los nervios craneales VI y VII, mas radiculopatia
bragquial.?

El mecanismo fisiopatoldgico de las alteraciones
de nervios craneales en la HIl se desconoce, pero
existen teorias que proponen que éstas son conse-
cuencia directa del aumento de la presion
intracraneal, ya que al hormalizar la misma, los sinto-
mas desaparecen. Se cree que el aumento en la pre-
sidén intracraneal provoca un desplazamiento del ta-
llo encefalico y l0s nervios craneales.” La aseveracion
anterior explicaria por qué el nervio abducens es el
mas afectado de todos los nervios craneales, pues
éste tiene el trayecto mas recto y es mas propenso
a las fuerzas de tensidon y desplazamiento. La mayo-
ria de los casos con mas de un par craneal involucrado
corresponden a nervios motores oculares. El trayec-
to relativamente similar de 10s nervios oculomotores
hacia la hendidura orbitaria superior podria expli-
car la sintomatologia.”? Otras patogenias sugeridas
son la congestion venosa de la microvasculatura ner-
viosa y la compresidon de los nervios en contra de
estructuras 6seas o0 vasculares.®’ Ya que ho todos
los nervios craneales afectados en los casos de impli-
cacion multiple tienen la misma longitud o se encuen-
tran adyacentes a estructuras 6seas, es posible que
estos casos, como en el nuestro, la presidn
intracraneal se transmita hacia la cubierta meningea
de los nervios, con o sin congestidon microvascular.
Las teorias mencionadas también pueden extrapolarse
a la sintomatologia radicular: el sitio de unién de la
duramadre al nervio y el ganglio de la raiz dorsal son
lugares propensos a congestion venosa y de liquido
cefalorraquideo. Esto favoreceria el edema del ner-
vio espinal e incluso una posible compresién contra
las vértebras, o que daria como resultado sintomas
de radiculopatia.? Sin embargo, el que no en todos
los pacientes afectos de HIl presenten neuropatia
craneal o extracraneal multiple impone un reto a ésta
y otras hipoétesis. Seguramente variaciones individua-
les explican la variabilidad de la expresidon clinica del
sindrome.

Las hipotesis propuestas relativas a la compresion
y desplazamiento de las estructuras intracraneales
en HIl, se apoyan en las alteraciones en los estudios
de potenciales evocados demostradas por varios au-
tores. Rizzo, et al. publicaron en 1985 un estudio
prospectivo donde incluyeron a siete pacientes a los
que se les realizdé potenciales evocados visuales (PEV),
dos pacientes mostraron latencias prolongadas.
Sgrensen, et al. realizaron potenciales evocados Vi-
suales a 13 pacientes con pseudotumor cerebriy com-
pararon los resultados con un grupo control. Solo
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cuatro pacientes tuvieron latencias fuera de rango,
ademas de que éstas se hormalizaron luego del con-
trol de la presion intracraneal.® Sureda, Alberca y Boza
realizaron un estudio de 20 pacientes donde se com-
paran los PEV con un grupo control, mostrando
latencias significativamente prolongadas en cinco
pacientes. Ningln paciente sin secuelas visuales
presentd alteraciones en las latencias.?® Sismanis,
et al. realizaron potenciales evocados de tallo a 28
pacientes con sintomas auditivos secundarios a Hll
y detectaron latencias prolongadas en un tercio
de los pacientes, observando normalizacion de los
valores después del tratamiento.*" El nuestro repre-
senta el primer informe hasta el momento, sobre
afectacion multiple de nervios craneales en la Hll, con
comprobacion mediante el estudio de potenciales
evocados multimodales.

En conclusidn, la HIl puede presentarse con com-
promiso de multiples nervios craneales vy
extracraneales. Hasta donde sabemos, éste es el pri-
mer informe en donde se describe en un mismo pa-
ciente tanto afectacion simultanea de multiples ner-
Vios craneales como alteraciones en los potenciales
evocados multimodales, 1o que confirma su afecta-
cién funcional. Tanto Ias manifestaciones clinicas,
como las de los potenciales evocados, tienden a re-
mitir después de la terapia de control de la
hipertensiéon endocraneana. Dichos hallazgos apoyan
las hipotesis de compresion y desplazamiento de las
estructuras intracraneales.
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