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Severe ocular damage secondary to a pseudotumor cerebri
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Resumen

Introduccion: El seudotumor cerebri ocasiona sintomas de hipertension craneal y alteraciones visuales secundarias a dafio
del nervio dptico y retina. Presentacion del caso: Masculino, raza hispana, 11 afios, obeso. Acude por cefalea, vomito re-
currente y alteraciones visuales. Ademds de hipertension arterial y fundoscopia con hemorragias presenta exudados, papi-
ledema y arteriolas en cable de plata. Con una tomografia de crdneo normal y raquimanometria de 38 cmH20, se inicid
manejo para seudotumor cerebri. La recuperacion de la vision fue limitada por dafio severo en retina y nervio dptico.
Conclusiones: En el seudotumor cerebral, el dafio de la vision puede ser permanente si no Se instaura un tratamiento
oportunamente. Ante una retinopatia extensa, se debe descartar una hipertension arterial maligna.

Seudotumor cerebri. Hipertension maligna. Retinopatia. Papiledema.

Abstract

Introduction: Pseudotumor cerebri causes symptoms of intracranial hypertension and visual alterations secondary to dama-
ge to the optic nerve and the retina. Case Report: Hispanic 11-year-old male, obese. Presents to ER with recurrent visual
alterations and vomit. Besides arterial hypertension and fundoscopy with hemorrhages, exudate, papilledema and silver-wire
vessels. With a normal cranium tomography and a cerebrospinal fluid pressure of 38 cm H,0, management was started for
pseudotumor cerebri. Visual recovery was limited due to severe damage to the retina and the optic nerve. Conclusions: /In
pseudotumor cerebri, visual damage can be permanent if proper treatment is not initiated early. With extensive retinopathy,
malignant hypertension must be ruled out.

Pseudotumor cerebri. Malignant hypertension. Retinopathy. Papilledema.

términos son erréneos ya que en muchas ocasiones
se encuentran factores causales o la clinica ocular
puede ser muy severa e irreversible'. EI seudotumor
cerebri es una dolencia que se observa con mayor

Introduccion

El seudotumor cerebri, o hipertensién intracraneal
(HTC) idiopatica o benigna, se define como la eleva-

cién de la presion intracraneal sin una causa aparente,
es decir, que no se debe a efecto de masa, falla de
absorcion de liquido cefalorraquideo (LCR) o inflama-
cién aguda cerebral; sin embargo, se dice que estos

Correspondencia:
*Yvette M. Garza-Urroz
E-mail: yvy.garza87 @gmail.com

Fecha de recepcion: 28-01-2017
Fecha de aceptacion: 24-03-2017
DOI: 10.1016/j.mexoft.2017.03.005

frecuencia en mujeres adultas, obesas, en edad fértil
y puede estar asociada a la ingesta de sustancias
como: vitamina A, antibidticos (tetraciclinas), medica-
mentos hormonales (anticonceptivos orales, danazol,
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levonogestrel) o esteroides y su supresién brusca,
entre otros. La aparicion en menores de 20 afos es
inusual y a diferencia de los adultos, en nifios prepu-
beres, se puede presentar sin predileccion por sexos;
sin embargo en un 30-43% en nifios obesos y solo a
medida que aumenta la edad, la obesidad constituye
un factor de riesgo para presentar seudotumor cerebri,
reportandose hasta en el 80-90% de los adolescentes
de 15-17 afos con obesidad??.

La sintomatologia tipica es la de craneo hipertensivo,
apareciendo cefalea, tinnitus, nduseas, vémito y alte-
raciones visuales', tales como defectos en el campo
visual, aumento del punto ciego, diplopia por paresia
del vi par craneal, isquemia transitoria, fotopsia, dolor
retrobulbar, papiledema, hasta atrofia irreversible del
nervio optico, y en el 5% de los casos ceguera, lo cual
ocurre en la HTC idiopatica fulminante cuya presenta-
cion es muy rara. Para hacer el diagnostico (Tabla 1)
se necesitan descartar causas organicas de elevacion
de la presidn intracraneal, contar con una tomografia
de encéfalo o resonancia magnética (RM) normal, au-
sencia de focalizaciones y presion intracraneal mayor
a 250 mmH20, que incluso, en nifios tiene una varia-
cién entre 250 y 470 mmH20, con composicion del
LCR normal*®.

Los dafios en fondo de ojo secundarios a una HTC
idiopatica son edema del nervio déptico con hallazgos
especificos segun la severidad de las hemorragias en
retina y el papiledema (Tabla 2)3°.

Entre los diagnosticos diferenciales a descartar es-
tan las causas de papiledema que cursan con craneo
hipertensivo y alteraciones visuales, como son los tu-
mores de fosa posterior, hemorragia intracraneal, trom-
bosis del seno venoso, ademas, en esta revision, se
hace énfasis en la hipertensién maligna; enfermedad
poco frecuente en la edad pediatrica, que define una
serie de cambios en la retina como hemorragias y exu-
dados, aunados a hipertension arterial (HTA) sistémica
marcada. Si bien la prevalencia de HTA en nifios es
del 3-5%, hay pocos estudios acerca de la prevalencia
de retinopatia hipertensiva en nifios, estimandose entre
un 8% y un 50%’. Los dafos oculares en la HTA ma-
ligna se describen en la tabla 3.

A continuacién se presenta el caso de un paciente
con dafio severo en retina por un seudotumor cerebri.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 11 afos, con diagndstico de
obesidad severa, peso 91 kg (P99), talla 1.52 cm (P50-
75) y un indice de masa corporal de 39 (P > 97). Con

Criterios de Dandy-Smith
Signos y sintomas de aumento de presion intracraneal

Ausencia de focalidad neuroldgica, a excepcion de paresia del
vi par craneal

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

Aumento de la presion de LCR (mayor de 200-250 mmH20), pero
de composicion normal

Alteraciones de fondo de ojo en seudotumor
cerebri

Hallazgos tipicos de papiledema
Borde de papila 6ptica ausente
No pulsacién venosa
Distension de las venas retinales
Protrusion del disco éptico
Hemorragias peripapilares
Exudados peripapilares

Clasificacion de retinopatia hipertensiva

Leve Estrechamiento generalizado arteriolar,

muescas arteriovenosas, arteriolas en cable de
plata

Moderada Hemorragias (puntiformes o en flama),

microaneurismas, exudados duros, exudados
blandos

Maligna Signos de retinopatia moderada mas edema del

disco optico

antecedentes heredofamiliares de HTA esencial y dia-
betes mellitus tipo 2. Acudi¢ al departamento de Oftal-
mologia por presentar cefalea de 5 semanas de evolu-
cion, que se describié como holocraneal, pulsatil y de
una intensidad variable, en ocasiones discapacitante,
asi como pérdida subita de la vision del ojo derecho 2
semanas previas y posteriormente del ojo izquierdo una
semana previa a su admision. La busqueda de atencion
médica fue tardia debido a problemas intrafamiliares,
por lo que ha vivido en la residencia de la escuela, lejos
de sus padres, durante los Ultimos 6 meses.

Como antecedente, acudié a urgencias un mes y
medio previo, por cefalea, ataxia y vértigo con una
tension arterial (TA) de 120/90 (percentil P 88/P99); se
diagnosticé otitis media aguda y se dio de alta a su
domicilio. En la consulta de Oftalmologia se identificd
una retinopatia hipertensiva y una TA en 140/90 (P99/
P99); por lo que se refirié para su ingreso al Departa-
mento de Pediatria. En su valoracion inicial ya no pre-
sento cefalea, nduseas o vomito y la TA fue normal; sin
embargo, a las 15 h posteriores a su ingreso se cuan-
tifico un alza de TA en 140/100 mmHg (P99/ > 99), el



Rev Mex OrTaLMoL. 2019;93

resto de sus signos vitales se mantuvieron en rangos
para la edad con un Glasgow de 15. A la exploracion
de la agudeza visual en ojo derecho, su vision fue bo-
rrosa y con sombras, y en el ojo izquierdo percibid
solamente la luz. En la fundoscopia se observaron
hemorragias retinianas y papiledema, que fue corrobo-
rado en la exploracion con camara digital donde se
identificaron, de manera bilateral, hemorragias en fla-
ma extensas, microaneurismas, exudados blandos y
duros, papiledema grado iv, estrella macular sin brillo
foveal y arteriolas en cable de plata (Fig. 1). El resto
de la exploracioén fisica fue normal.

Para el abordaje diagndstico del paciente se realiz6
una tomografia computarizada de encéfalo simple y
con contraste la cual fue normal. En sangre la cuenta
blanca vy eritrocitaria estuvieron dentro de los rangos
normales para la edad con una glucemia en 105 mg/
dl sin ayuno. Y tanto el examen general de orina como
la funcién renal y las enzimas hepaticas no presenta-
ron alteraciones. No se cuantifico el perfil de lipidos.
Se realizé una puncién lumbar, por sospecha de seu-
dotumor cerebri, que reportd una presion de apertura
de 38 cmH20 y LCR de composicion normal. Con lo
anterior se realiz6 el diagndstico de pseudotumor ce-
rebri y se inici6 manejo con acetazolamida 45 mg/dia
y topiramato 50 mg/dia, presentando leve mejoria en
la sintomatologia. Durante su estancia intrahospitalaria
la TA se mantuvo en un rango de normal a alta con
cifras entre 110-120/70-90 mmHg; a los 5 dias fue dado
de alta a su domicilio siguiendo el mismo tratamiento,
refiriéndose visién con leve mejoria, sin embargo, no
fue evaluado por oftalmologia previo al egreso.

Dos meses tras su egreso, se reporté mejoria en la
agudeza visual logrando ver objetos de manera borrosa,
medida con cartilla de Rosenbaum ojo izquierdo: 20/200,
ojo derecho: 20/800 y con TA en rango normal. A los 9
meses, con un peso de 85 kg su agudeza visual fue: ojo
derecho: 20/100 y ojo izquierdo: 20/400; sin defecto re-
fractario. Y en la fundoscopia se observé en retina fibro-
sis secundaria al evento inflamatorio y el nervio 6ptico
palido de manera bilateral.

Discusién

Presentamos un paciente con alteraciones visuales
severas secundarias a un pseudotumor cerebri con la
presencia de HTA. La Unica asociacion directa del
seudotumor cerebri con la HTA es cuando el paciente
se conoce hipertenso secundario a su obesidad, pero
no se ha descrito la HTA como parte del cuadro clinico;
solo se ha reportado que pacientes previamente

Fondo de ojo del paciente. Se observan
hemorragias en llama y puntiformes (flecha negra),
edema macular (flecha blanca gruesa), arteriolas en
cable de plata, constriccion arteriolar (flecha amarilla),
congestion venosa y tortuosidad (flecha azul) y
exudados (flechas blancas delgadas).

hipertensos cursan con un peor prondstico visual y que
pacientes obesos tienen mayor probabilidad de recu-
rrencia®. En este caso la HTA se atribuy¢ a la obesidad
del paciente, sin embargo no se estudiaron otras posi-
bles causas de la HTA ni su severidad.

El seudotumor cerebri en su curso de evolucion puede
presentar en el fondo de ojo hallazgos similares a una
hipertension maligna, sin embargo, es inusual que haya
dafio tan extenso en la retina como en este caso. Por
otro lado, se ha visto que la retinopatia hipertensiva en
nifios es casi en su totalidad de grado leve’ lo contrario
a lo que vemos en nuestro paciente, que estaria clasifi-
cado como de grado severo. Por lo anterior se debe
considerar la HTA maligna en el abordaje diagndstico
del paciente con elevacion de la TA arterial y un dafio
severo retina como en este caso. Llegar a considerar
estas 2 opciones resultaron un reto para el servicio; en
primera instancia, se tuvieron que descartar otros diag-
noésticos diferenciales, sobre todo los relacionados con
HTC mecanica como los tumores, hemorragia intracra-
neal y la trombosis del seno venoso. En cuanto a tumo-
res, habria que descartar los de fosa posterior debido a
la clinica visual de nuestro paciente. El sindrome de fosa
posterior se caracteriza por cefalea, nausea, vomito y
papiledema (10-15%), alteraciones visuales y marcha
incoordinada. Se debe realizar una RM como estudio de
imagen mas sensible para localizar tumores comunes
en la infancia como son el meduloblastoma, el astroci-
toma, el ependimoma o el craneofaringioma®. Otro
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diagndstico diferencial mencionado es la hemorragia
subaracnoidea que ocasiona clinica de HTC por efecto
de inflamacidn y fibrosis. Ejemplos serian un aneurisma,
un traumatismo o raramente una malformacién arterio-
venosa (el 10% son en fosa posterior). Un aneurisma se
puede romper a causa de HTA, causando datos de
craneo hipertensivo por hidrocefalia aguda (la sangre se
libera al LCR) pudiendo ocasionar cefalea centinela,
iniciando desde 6-20 dias antes del propio evento en el
30-50% de los pacientes. La hemorragia se puede des-
cartar por medio de tomografia computarizada®. Por
ultimo, una trombosis del seno venoso, dolencia mas
comun en neonatos y nifos que en adultos, que ocasio-
na HTC por la propia trombosis u oclusién, lo que oca-
siona disminucion en la absorcion de LCR. La clinica es
variable, la mayoria subaguda (el 50% de los casos) que
ocurre entre 2 y 30 dias, se presenta con cefalea en el
89% de los casos, localizada y progresiva, que aumenta
con la maniobra de valsalva. La clinica de HTC es mas
comun en la presentacion cronica (1-6 meses). Esta
afeccion se debe descartar con RM o tomografia com-
putarizada, asi como una venografia computarizada o
venorresonancia'®.

En nuestro paciente no se realizé6 RM a falta del equi-
po en la institucion, sin embargo, se descartaron estas
dolencias por medio de tomografia computarizada, una
herramienta un tanto menos sensible, pero que, aunado
a la clinica y evolucion del paciente, permitié descartar
dichas posibilidades.

En cuanto al pseudotumor cerebri y la HTA maligna,
ambas enfermedades son inusuales en la edad pediatrica,
por lo que existe poca literatura al respecto''. En nuestro
paciente, a diferencia de lo reportado en la literatura'? en
los casos de seudotumor cerebri, la recuperacién de la
capacidad visual fue limitada con atrofia del nervio dptico™
Consideramos que esto se debid a que la atencién y tra-
tamiento del paciente se instauraron de forma tardia. De-
bido a que la pérdida de la visién permanente es la se-
cuela mas grave del seudotumor cerebri o de la HTA
maligna, es preciso instaurar un diagnéstico rapido y cer-
tero en estas dolencias para evitar su progresion'.

Conclusion

El diagndstico de seudotumor cerebri se debe sospe-
char de entre una variedad de enfermedades que cursan
con signos y sintomas de HTC ya que se trata de un
diagndstico de exclusion, siendo fundamental la valora-
cion por un oftalmologo debido a que la pérdida de visién
permanente es la secuela mas grave. Ante un dafio se-
vero en retina se debe descartar una HTA maligna. El

diagndstico oportuno es crucial para una adecuada res-
puesta al tratamiento y evitar secuelas en la vision.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores
declaran que los procedimientos seguidos se
conformaron a las normas éticas del comité de experi-
mentacion humana responsable y de acuerdo con la
Asociacion Médica Mundial y la Declaracion de
Helsinki.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de
trabajo sobre la publicacion de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento infor-
mado. Los autores han obtenido el consentimiento
informado de los pacientes y/o sujetos referidos en el
articulo. Este documento obra en poder del autor de
correspondencia.

Financiamiento

Los autores no recibieron ningun patrocinio para lle-
var a cabo este trabajo.

Conflicto de intereses

Las autoras declaran no tener ningun conflicto de
intereses.

Bibliografia

1. Bruce BB, Biousse V, Newman NJ. Perspective: Update on idiopathic
intracranial hypertension. Am J Ophthalmol. 2011;152:163-9.

2. Brara SM, Koebnick C, Porter AH, et al. Pediatric idiopathic intracranial
hypertension and extreme childhood obesity. J Pediatr. 2012:161-602.

3. Polo-Torres C, Alvis-Miranda HR, Castellar-Leones SM, et al. Patobiolo-
gia de la hipertensién intracraneal idiopatica infantil. Rev Chil Neurociru-
gia. 2013;39:45-56.

4. Galindo LM, Pérez Delgado R, Lépez-Pisén J, et al. Hipertension intra-
craneal benigna. Experiencia en 18 afios. An Pediatr (Barc).2009;71:400-6.

5. Ko MW, Liu GT, Pediatric Idiopathic Intracranial Hypertension (Pseudo-
tumor Cerebri). Horm Res Paediatr 2010;74:381-389.

6. Wong TY, Mitchell P. Hypertensive retinopathy. N Engl J Med.
2004;351:2310-7. Disponible en: www.nejm.org.

7. Foster BJ, Ali H, Mamber S, et al. Prevalence and severity of hyperten-
sive retinopathy in children. Clin Pediatr (Phila). 2009;48:926-30.

8. Cano Mufoz |, Enriquez Caballero N. Tumores de fosa posterior en
pacientes pediatricos y su correlacién clinica, radiolégica y anatomopa-
tolégica. An Radiol Mex. 2010;4:185-205.

9. Lagares A, Gémez PA, Alén JF, et al. Hemorragia subaracnoidea aneu-
rismatica: guia de tratamiento del Grupo de Patologia Vascular de la
Sociedad Espafiola de Neurocirugia. Neurocirugia. 2011;22:93-115.

10. Guenther G, Arauz A. Cerebral venous thrombosis: A diagnostic and
treatment update. Neurologia (English Edition). 2011;26.

11. Lurbe E, Cifkova R, Cruickshank JK, et al. Manejo de la hipertensién
arterial en nifios y adolescentes: recomendaciones de la Sociedad Eu-
ropea de Hipertension. Hipertension. 2010;27:47-74, http://dx.doi.or-
9/10.1016/. hipert.2009.06.007.

12. Wall M. Idiopathic intracranial hypertension. Neurol Clin. 2010;28:593-617.

13. Scott 1U, Siatkowski RM, Eneyni M, et al. Idiopathic intracranial hyper-
tension in children and adolescents. Am J Ophthalmol. 1997:124-253.

14. Standridge SM. Idiopathic intracranial hypertension in children: A review
and algorithm. Pediatr Neurol. 2010;43:377-90.


http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0105
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0105
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0110
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0110
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0110
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0115
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0115
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519%2817%2930050-1/sbref0115
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0120
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0120
%20http://dx.doi.org/10.1016/j.%20hipert.2009.06.007
%20http://dx.doi.org/10.1016/j.%20hipert.2009.06.007
%20http://dx.doi.org/10.1016/j.%20hipert.2009.06.007
%20http://dx.doi.org/10.1016/j.%20hipert.2009.06.007
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0130
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0135
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0135
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0140
http://refhub.elsevier.com/S0187-4519(17)30050-1/sbref0140



