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Resumen

Introduccion y objetivos: Se presenta nuestra experiencia en hipertension intracraneal idiopa-
tica (HIl) preimplantacion y postimplantacion de un protocolo especifico de actuacion.
Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes con diagnostico de Hll
en 25anos (1990-2015), comparando los Gltimos 7 afios (tras implantar protocolo) con los 18
previos.

Resultados: De 18.865 pacientes valorados en 25 anos, hay 54 casos de HIl (29 lactantes y 25
nifos mayores). Se comparan ambos periodos: 32 casos de 1990-2008 —publicados en An Pediatr
(Barc). 2009;71:400-6— y 23 de 2008-2015. En el periodo posprotocolo, hubo 13 pacientes
entre 3 y 10 meses (62% varones) con abombamiento transitorio de fontanela y 10 entre 2 y
14 anos (50% varones) con papiledema. El 54% de los lactantes habian finalizado recientemente
tratamiento corticoideo por bronquitis. En los mayores, un caso asocié trombosis de senos
venosos por otomastoiditis, otro tratamiento corticoideo por angioma y otro tratamiento con
hormona de crecimiento. Se hizo ecografia transfontanelar a todos los lactantes; TAC, RM y
angioRM a todos los mayores, y puncion lumbar a 2 lactantes (por sospecha de meningitis) y
a todos los mayores. Todos los pacientes evolucionaron favorablemente; solo en 3 se instauro
tratamiento. Una paciente recidivé.

Discusion: Las caracteristicas y la evolucion de los pacientes son superponibles en todos los
anos. La HIl suele tener un curso favorable, aunque puede tardar en resolverse en nifos
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mayores y presentar graves repercusiones visuales, por lo que precisa estrecho control oftalmo-
logico. Destacamos la utilidad del protocolo para facilitar la toma de decisiones diagnosticas,
de seguimiento y tratamiento.

© 2016 Asociacion Espafola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.

Idiopathic intracranial hypertension: Experience over 25 years and a management
protocol

Abstract

Introduction: We present our experience on idiopathic intracranial hypertension (lIH), before
and after the introduction of a specific diagnosis and management protocol.

Method: A descriptive retrospective study was conducted on patients with IIH over a 25 year
period (1990-2015), comparing the last 7 years (after introduction of the protocol) with the
previous 18 years.

Results: Among the 18,865 patients evaluated, there were 54 cases of IIH (29 infants and 25 chil-
dren). A comparison was made between the two time periods: 32 cases in 1990-2008 —published
in An Pediatr (Barc). 2009;71:400-6—, and 23 cases in 2008-2015. In post-protocol period, there
were 13 patients aged between 3-10months (62% males) with transient bulging fontanelle,
and 10 aged between 2-14years (50% males), with papilloedema. A total of 54% of infants had
recently finished corticosteroid treatment for bronchitis. In the older children, there was one
case associated with venous thrombosis caused by otomastoiditis, one case on corticosteroid
treatment for angioma, and another case treated with growth hormone. Transfontanelle ultra-
sound was performed on all infants, and CT, MRI and angio-MRI was performed on every child.
Lumbar puncture was performed on 2 infants in whom meningitis was suspected, and in all
children. All patients progressed favourably, with treatment being started in 3 of them. One
patient relapsed.

Discussion: Characteristics and outcomes of patients overlap every year. IIH usually has a favou-
rable outcome, although it may be longer in children than in infants. It can cause serious visual
disturbances, so close ophthalmological control is necessary. The protocol is useful to ease
diagnostic decisions, monitoring, and treatment.

© 2016 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-
ved.

El diagnostico es principalmente clinico, basandose en los

Introduccion y objetivos

La hipertension intracraneal idiopatica (HIl) es una patologia
definida por criterios clinicos que incluye signos y sinto-
mas producidos por el aumento de la presion intracraneal
(cefalea, papiledema y afectacion visual) sin alteracio-
nes en la composicion del liquido cefalorraquideo (LCR),
y exclusion de otras causas de hipertension intracraneal
(lesiones ocupantes de espacio, traumatismos craneoence-
falicos, encefalitis y meningitis) mediante neuroimagen u
otras evaluaciones. Por lo tanto, se trata de un diagnostico
evolutivo y de exclusion de patologias.

Existen otros términos utilizados para definir esta
entidad, como es hipertension intracraneal benigna; no
obstante, esta denominacion genera cierta controversia
ya que pueden aparecer complicaciones oftalmoldgicas
importantes, incluso ceguera. Clasicamente se denominaba
«pseudotumor cerebri», término que algunos autores como
Wall prefieren evitar' y otros como Friedman? contintan
usando, porque engloban en ella a la «verdadera» HIl (sin
causa conocida) y a la hipertension intracraneal secundaria
a una serie de entidades o farmacos.

criterios de Dandy-Smith modificados® (tabla 1). La medida
de la presion de apertura del LCR, que se realiza con el
paciente de decUbito lateral, no es sencilla, especialmente
en ninos. Se han descrito variaciones de 25 hasta 47cm

Tabla 1  Criterios de Dandy-Smith modificados

Signos y sintomas de aumento de presion intracraneal,
incluido el papiledema

Ausencia de focalidad neurologica, a excepcion de paresia
del vi par craneal; raramente suele haber afectacion de
otros pares craneales

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

Aumento de la presion de apertura de LCR (mayor de
200-250 mm de agua), pero de composicion normal

Paciente consciente y alerta

Sin causa alternativa que explique el aumento de la
presion intracraneal
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de agua en situaciones como el llanto y la maniobra de
Valsalva®. Ademas, no hay acuerdo sobre el valor normal
de presion en el lactante®, y también se han descrito casos
de ninos que presentaron HIl con presiones intracraneales
normales®’. Puede ser necesaria la realizacion de la misma
bajo sedacion. En nifios menores de 8 afios se han propuesto
limites de medicion superiores a los clasicamente descritos
en adultos. Por tanto, las cifras que se suele manejar son las
siguientes®:

o Nifios <8anos: una presion del LCR>280mmH,0 se
considera elevada, y entre 200-280 mmH,0 deberia inter-
pretarse segun la clinica asociada.

o Nifios >8afos: una presion del LCR de 200mmH,0
se considera el limite superior de lo normal; entre
200-250 mmH,0 debe ser interpretada segun la clinica
asociada, y > 250 mmH,0 se considera elevada.

En la practica se observan casos de hipertension intra-
craneal transitoria con neuroimagen normal, identificables
en lactantes por abombamiento de fontanela autolimitada
en pocos dias, y en niflos mayores por la presencia de papi-
ledema.

Se analiza nuestra experiencia de 25 afos en casos de HIl
comparando los datos preinstauracion y postinstauracion de
un protocolo especifico de actuacion.

Material y métodos

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo de los pacien-
tes valorados por nuestra Unidad de Neuropediatria con
diagnostico de HIl en sus 25 anos de funcionamiento (1990-
2015), comparando los datos de los ultimos 7afnos tras
implantar el protocolo de actuacién (junio 2008-junio 2015)
con los datos obtenidos los 18 afios previos a su instauracion
(mayo 1990-mayo 2008) y que fueron publicados en ANALES
DE PEDIATRIA en 2009°.

El diagnostico de HIl se baso en la presencia de neu-
roimagen normal y sintomatologia clinica transitoria de
hipertensidn intracraneal. Se considero signo de hiperten-
sion intracraneal el abombamiento de la fontanela en los
lactantes y el papiledema en los niflos mayores, y se podian
asociar o no otros sintomas como vomitos, cefalea o para-
lisis del vipar craneal, pero con normalizacion posterior de
todos los signos o sintomas.

Se excluyeron los casos de hipertension intracraneal
secundaria a traumatismo, aunque tuvieran TAC normal, asi
como los casos de LCR alterado, como encefalitis 0 menin-
gitis bacterianas o viricas.

El protocolo se instaur6é en junio de 2008, a partir de
la evidencia cientifica disponible, y desde entonces ha
experimentado revisiones y actualizaciones periddicas. Las
principales actualizaciones fueron en 2012, cuando se intro-
dujo la medicion cuantitativa de la presion de apertura de
forma sistematica en nifios mayores, gracias a la disponibili-
dad de su realizacion bajo anestesia (hasta entonces solo se
realizaba de forma cualitativa), y en 2015, donde se especi-
ficaron claramente las indicaciones de inicio de tratamiento
farmacoldgico y se redacté una hoja de informacion para
entregar a los padres (fig. 1).

Nuestro protocolo distingue 2 grandes grupos en funcion
de la edad: grupo1, nifilos con fontanela abierta, y grupoi,
ninos mayores con fontanela ya cerrada:

e Enlactantes con fontanela abierta recoge que, tras confir-
mar que la ecografia transfontanelar es normal, se podria
mantener una actitud expectante con un estrecho segui-
miento clinico, salvo que exista sospecha de meningitis o
encefalitis, en cuyo caso habria que plantearse la reali-
zacion de puncidn lumbar de forma urgente®. En el resto
de casos, el estrecho control clinico con resolucion del
cuadro en pocos dias puede evitar la realizacién de otras
pruebas que precisan sedacion, como la RM cerebral. No
obstante, en casos de mala evolucién o evolucion torpida
hay que plantearse completar el estudio con fondo de ojo,
RM y puncioén lumbar.

e En ninos mayores, con suturas craneales ya cerradas, el
algoritmo de actuacion se resume en la figura 2. Ante el
diagnostico, se continta con un estrecho control clinico
y oftalmoldgico (de fondo de ojo, campimetria, agudeza
visual y tomografia de coherencia optica), ya que la afec-
tacion oftalmoldgica es reflejo de la evolucion clinica y
respuesta al tratamiento. Se inicia tratamiento farmaco-
logico si existe alguna de las siguientes circunstancias (si
no, se mantiene actitud expectante):

- Alteracion del campo visual (aparte de leve aumento de
la macha ciega).

- Disminucion de la agudeza visual.

- Papiledema moderado-severo (grado 3-5 de Frisén).

- Cefalea importante de mal control con analgésicos.

El algoritmo de tratamiento se resume en la figura 3.

Se han revisado las historias clinicas de los pacientes
recogiendo su edad, sexo, sintomatologia clinica, exame-
nes complementarios realizados, diagnosticos diferenciales
planteados, factores etioldgicos que puedan explicar el cua-
dro, tiempo de evolucion de la sintomatologia clinica hasta
la consulta, duracion del ingreso, evolucion, tiempo de nor-
malizacion de la fontanela o el fondo de ojo, y tratamiento
en caso de haberlo recibido.

Se comparan dichos datos en ambos periodos temporales,
mayo 1990-mayo 2008 y junio 2008-junio 2015, y en funcion
del grupo etario.

Resultados

En los 25 anos de funcionamiento de nuestra Unidad de Neu-
ropediatria (1990-2015) se han valorado un total de 18.865
pacientes, con 54 casos con HIl: 29 lactantes y 25 nifos
mayores.

En los Gltimos 7 afos ha habido 23 nuevos diagndsticos
de HIl (13 lactantes y 10 mayores): El grupo esta formado
por 13 lactantes, con edades comprendidas entre 3 y
10 meses, 8 de ellos varones (62%). Todos consultaban por
abombamiento de fontanela y a todos se realiz6 ecografia
transfontanelar, que fue normal. Se realizé puncion lumbar
urgente a 2 casos por sospecha de meningitis, con resultado
de LCR normal. En estos 2 casos se aisld en aspirado
nasofaringeo virus de la gripe A y gripe B, respectivamente.
Al paciente con gripeA se le realizo una TAC craneal al
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Hipertension intracraneal idiopatica
Hoja de informacién para padres y profesionales

La hipertension intracraneal idiopatica es una patologia poco frecuente que se manifiesta con
sintomas y signos consecuencia del aumento de la presién intracraneal sin alteracion
estructural: papiledema (inflamacién del nervio 6ptico), cefalea, vomitos, estrabismo,

alteraciones visuales o dolor cervical, principalmente.

El aumento de la presidn intracraneal sin alteracién estructural puede deberse a multiples
causas: la toma de determinados suplementos vitaminicos o farmacos, infecciones,
alteraciones endocrinas, metabdlicas u otros desdrdenes sistémicos. Por tanto, ademas
de una exhaustiva exploracion fisica e interrogatorio sobre posibles procesos infecciosos,
enfermedades previas o toma de farmacos (como corticoides, vitaminas...), es necesaria la

realizacidon de una serie de pruebas complementarias en busca de estas posibles causas.

Realizamos una prueba de imagen cerebral, habitualmente TAC y con frecuencia
posteriormente Resonancia Magnética, para descartar problemas intracraneales estructurales.

También se realizara analitica sanguinea buscando alteraciones endocrinas o metabdlicas.

Para confirmar el aumento de la presion intracraneal y para completar el estudio analitico, se
realiza una puncién lumbar para extraer una muestra de liquido cefalorraquideo y medir la
presion del mismo. La cefalea y el resto de sintomas acompanantes suelen mejorar al disminuir
esta presion, por lo que se puede apreciar mejoria clinica tras la realizacion de la puncién

lumbar.
En la mayoria de los casos no se identifica ninguna causa que la provoque.

La hipertensién intracraneal idiopatica con frecuencia tiene una evolucion favorable, y en los

casos leves no instauramos tratamiento.

No obstante es necesario un estrecho control clinico y oftalmolégico ya que si empeoran
los sintomas y principalmente el papiledema (la inflamacién del nervio 6ptico, que es reflejo de
la evolucién de la enfermedad) o hay repercusion sobre la funcién visual, instauramos
tratamiento farmacolégico para tratar de disminuir la presién intracraneal. Se aconseja
mantener el tratamiento durante un periodo prolongado, y lo hacemos en general durante al

menos 6 meses.
La repercusion visual es el unico problema que se plantea a largo plazo.

Existen raros casos de recurrencias, es decir, que puede repetirse otro nuevo episodio incluso

después de varios afios de haberse resuelto el actual.

Aunque no es lo habitual, puede haber nifios que debuten con importante afectacion visual o
niflos con deterioro progresivo de la funcion visual y/o cefalea intratable a pesar de un correcto
tratamiento farmacoldgico. En estas situaciones se puede plantear un tratamiento quirurgico.

Sera necesario control periédico en consultas de neuropediatria y oftalmologia mientras persista
clinica y/o alteraciones oftalmoldgicas.

Figura 1 Hoja de informacion para padres y profesionales sobre HIl.

presentar una convulsion en su evolucion. Se solicitaron 4
estudios de fondo de ojo, que fueron normales.

Solo en un caso no se pudo encontrar ningun posible fac-
tor desencadenante. En el resto, el 54% (7 casos) habia
recibido tratamiento con prednisolona por bronquitis, 4

estaban en contexto de una viriasis (2 gripes) y otro paciente
presentaba un cuadro de gastroenteritis y otitis media. Uno
de los pacientes con HIl que habia recibido corticoide por
bronquitis presenté otro cuadro de HIl transitoria 2 meses
mas tarde en contexto de catarro de vias altas.
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Anamnesis y exploracion fisica (incluido fondo de ojo
realizado por oftalmélogo) compatibles

v

Alterado
| TC craneal urgente* |—>| Tratamiento especifico |

Normal
v

| RM y AngioRM Alterado | Tratamiento especifico |

Normal

Analitica sanguinea™*
y puncion lumbar***

PIC elevada y
resto normal

v

Diagnéstico de HlI

Alterado

—>| Tratamiento especifico |

Figura 2  Algoritmo diagndstico de la HIl en nifios con fontanela cerrada.

PIC: presion intracraneal; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.

* Ante hipertension endocraneal se realiza neuroimagen urgente, que dada su disponibilidad y rapidez es TC craneal.

** Analitica sanguinea incluye: hemograma, bioquimica, PCR, metabolismo del hierro, calcio idnico, hormonas tiroideas, ACTH y
cortisol, coagulacion y D-dimero, vitaminas A y D, estudio de autoinmunidad. Estudios seroldgicos en sangre: virus neurétropos,
Micoplasma, Borrellia, Brucella; complementaran las serologias realizadas en LCR.

*** En LCR: recuento celular, bioquimica, cultivo de virus y bacterias y serologias en LCR de virus neurétropos, Borrellia, Brucella,

lGes.

K Acetazolamida a 25mg/kg/dia (en 3-4 dosis) o en adolescentes 1g/dia en \

3-4 dosis

» Si estabilizacién o mejoria, mantener esta dosis. Si empeoramiento
en control oftalmolégico/clinico (aproximadamente a las 2 semanas)
incrementar en 25mg/Kg/dia con dosis maxima de 2g/dia (o en
250mg/dia en adolescentes, dosis maxima de 4g/dia).

» Si acetazolamida mal tolerada, sustituirla por furosemida

» Si empeoramiento a pesar de acetazolamida a dosis maximas
toleradas, anadir furosemida al tratamiento.

= Se puede plantear una pauta corta de corticoide via oral en los casos de
no mejoria con acetazolamida+furosemida y siempre que no haya una
pérdida significativa de campo visual/agudeza visual, en cuyo caso seria
criterio de tratamiento agresivo intravenoso de
Kacetazolamida#urosemida+meti|prednisola (HIl Fulminante).

/

Figura 3

En todos los pacientes, la resolucion del proceso fue
espontanea, sin complicaciones y sin precisar tratamiento
en pocos dias.

El grupo 1 esta formado por 10 pacientes con edades com-
prendidas entre 2 y 14anos. Dos pacientes tenian 2 anos
de edad, mientras que el resto estaban en el rango de 9
a 14anos. Todos presentaban edema de papila. A todos se
les realizd TAC craneal urgente y posteriormente RM con

Pauta de tratamiento farmacologico en HIl.

angioRM cerebral, con resultado normal salvo en un paciente
de 2anos de edad en la que se detectd una trombosis de
senos venosos como complicacion de otomastoiditis. La cito-
logia del LCR fue normal en todos los casos.

Como posibles factores desencadenantes hemos reco-
gido: la trombosis venosa secundaria a otomastoiditis en
nino de 2 anos, otro paciente de 2afos que habia recibido
tratamiento con corticoide por un angioma cutaneo y otro
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de 9afos que habia iniciado tratamiento con hormona
de crecimiento hacia 4semanas. En los 7 restantes no se
pudieron encontrar factores asociados.

La evolucion fue favorable, sin secuelas en todos los
pacientes; solo 3 requirieron tratamiento farmacoldgico: 2
acetazolamida (por empeoramiento clinico) y uno acetazo-
lamida y furosemida (desde el diagnostico por papiledema
moderado).

Uno de los casos, una nifa de 10anos que habia pre-
sentado un episodio con resolucion espontanea en 2008,
recidivd de nuevo en 2011. No se encontraron factores
desencadenantes, y en esta ocasion se traté con aceta-
zolamida durante 3 meses, pero al mes de suspenderla
reaparecio papiledema, por lo que se reinicié de nuevo,
manteniéndola durante 6 meses, tras lo que se suspendio
sin incidencias.

En la tablas 2 y 3 se recogen los principales datos clini-
cos comentados y se comparan con los datos presentados de
nuestra experiencia los 18 anos previos —publicados en An
Pediatr (Barc) en 2009—°.

Discusién

La HIl es una patologia poco frecuente y con potenciales
riesgos visuales en ninos mayores, por lo que es impor-
tante disponer de protocolos especificos para una correcta
actuacion, facilitando la toma de decisiones diagndsticas,
de seguimiento y tratamiento, asi como disminuyendo la

variabilidad de las actuaciones de los médicos implicados
en la asistencia a estos pacientes.

Hay descrita una incidencia de HIl de 1-2 por 100.000,
siendo mayor su incidencia en mujeres obesas de 15
a 44anos'®. No existen datos de incidencia especificos
para poblacion pediatrica, aunque también se describe
principalmente en nihas adolescentes con sobrepeso,
pudiendo ser este el Unico factor desencadenante.

La patogenia de la HIl es desconocida, y existen muchas
hipotesis para tratar de explicar su desarrollo'': alteracion
en la reabsorcion y produccion del LCR, edema cerebral,
anomalias del control vasomotor y del flujo sanguineo cere-
bral, asi como obstruccion venosa, aunque hay autores que
incluyen la estenosis de senos venosos como una entidad
diferente a la HII.

En la literatura cientifica se han descrito casos de HlI
asociados a diferentes entidades o farmacos. Es importante
tener en cuenta que estas asociaciones presentan diferentes
grados de evidencia'?:

e Factores claramente asociados: suspension de cortico-
terapia, tratamiento con hormona de crecimiento (GH),
hipervitaminosis A, obesidad o ganancia de peso reciente,
insuficiencia suprarrenal, hipoparatiroidismo.

e Casos publicados con probable asociacion: tratamiento
con tetraciclinas, nitrofurantoina, indometacina, keto-
profeno, levotiroxina, analogos de vitaminaA. Lupus
eritematoso sisémico. Uremia.

Tabla 2 Tabla comparativa de las principales caracteristicas clinicas del grupo 1 (lactantes con fontanela abierta) en ambos
periodos de tiempo: primeros 18 afios (1990-2008) y ultimos 7 anos tras implantacion de protocolo (2008-2015)

Grupo | (1990-2008)2

Grupo | (2008-2015)

n=16 n=13
Edad 2-9 meses 3-10 meses
Sexo 75% varones 62% varones

Clinica
Irritabilidad 25% (4)
Fiebre 12,5% (2)
Vomitos 6,7% (1)

Examenes complementarios
PL: 7 (44%)

14 Fondos de ojo normales
75% (12) cortidoides por bronquitis (3VRS+)

Factores desencadenantes
1 CMV aislado

3 etiologia desconocida

Fontanela abombada 100%

100% Neuroimagen: EcoTF 15, TC 6

Fontanela abombada 100%
Irritabilidad 7,7% (1)
Fiebre 23% (3)

Vomitos 23% (3)
Convulsion 7,7% (1)

100% Neuroimagen: EcoTF
TC: 1 PL: 2

4 Fondos de ojo normales
54% (7) cortidoides por bronquitis
4 viriasis (2 gripes)

1 GEA + otitis

1 sin factores

1 paciente recidiva

Tiempo de evolucion hasta ~ 24h <24h
que consultan
Duracion del ingreso 3 dias SD 1,8 4 dias SD 2,2
(1 paciente no ingreso) (3 pacientes no ingresaron)
Evolucion Favorable Favorable
Tiempo de normalizacion Fontanela normotensa en 4-7 dias Fontanela normotensa en 3-10 dias
Tratamiento No No

CMV: citomegalovirus; EcoTF: ecografia transfontanelar; GEA: gastroenteritis aguda; PL: puncion lumbar; TC: tomografia computarizada;

VRS: virus respiratorio sincitial.
2 Datos obtenidos de Monge Galindo et al.’.
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Tabla 3 Tabla comparativa de las principales caracteristicas clinicas del grupo 11 (nifios mayores, fontanela cerrada) en ambos
periodos de tiempo: primeros 18 afos (1990-2008) y ultimos 7 anos tras implantacion de protocolo (2008-2015)

Grupo Il (1990-2008)*

Grupo 1 (2008-2015)

n=15 n=10
Edad 4,5-14 anos 2-14 anos
Sexo 67,5% mujeres 50% mujeres

Clinica Papiledema 100%
Cefalea 86,7% (13)
Vomitos 67% (10)
Paresia vi par 53,3% (8)
Dolor abdominal 20% (3)
Cervicalgia 13,3% (2)
100% Neuroimagen

(15 TC/12RM)

100% Fondo ojo alterado
PL 13 (90%)

Examenes complementarios

Factores desencadenantes
1 mastoiditis

Resto sin factores desencadenantes

Tiempo de evolucion hasta 7 dias SD 3,2
que consultan
Duracion del ingreso 8,5 dias SD 4,8
(todos ingresaron)
Evolucion Favorable

Tiempo de normalizacion
(media 2,5 meses)

3 Acetazolamida

2 acetazol + furosemida

Tratamiento

1 exceso ingesta vitamina A

Fondo de ojo normal en 1 semana-5 meses

Papiledema 100%

Cefalea 90% (9)

Paresia vi par 40% (4)

Vomitos 30% (3)

Cervicalgia 10% (1)

Acufenos 10% (1)

100% Neuroimagen

(10 TC/10RM)

100% Fondo ojo alterado

100% PL (presiones entre 400-500 mmH;0)
1 trombosis venosa por otomastoiditis
1 tratamiento corticoide por angioma
1 inicio GH 4 semanas

Resto sin factores

1 paciente recidiva

6 dias SD 4,8

7 dias SD 3,7

(todos ingresaron)

Favorable

Fondo de ojo normal en 1-5 meses (media
2,5 meses)

2 acetazolamida

1 acetazol + furosemida

1 acetazol + furosemida + corticoide

Resto sin tratamiento

GH: hormona de crecimiento; PL: puncion lumbar; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada; tto: tratamiento.

2 Datos obtenidos de Monge Galindo et al.’.

o Causas posibles, sin evidencia firme: anemia ferropénica,
sarcoidosis, hipovitaminosis A. Tratamiento con sulfona-
midas, acido nalidixico, litio.

e Caracteristicas invocadas en la literatura, pero que pos-
teriormente se han demostrado como meras asociaciones
casuales, sin evidencia de causalidad: corticoterapia,
hipertiroidismo, menarquia, embarazo, anticonceptivos
orales, irregularidades menstruales.

En edad pediatrica la HIl tiene algunas caracteristicas
especificas que la diferencian de la de los adultos. Se podrian
distinguir 2 grupos de edad, ya que presentan caracteris-
ticas clinicas y evolutivas diferentes: niflos con suturas y
fontanela abiertas en oposicion a los niflos mas mayores con
fontanela ya cerrada.

Los lactantes con fontanela abierta suelen consultar por
abombamiento de la misma, en la mayoria de los casos
descubierta por los padres, aislada o no necesariamente
asociada a irritabilidad. En esta franja de edad suele
haber un predominio de varones y es frecuente encontrar
posibles factores desencadenantes, principalmente cese
de tratamiento corticoideo por bronquitis, o estar en
contexto de cuadro virico de infeccion de via respiratoria

superior. Suele ser un proceso de evolucion favorable que
se resuelve en pocos dias sin complicaciones (generalmente
una semana, en nuestra experiencia) y en los que no se
suele encontrar papiledema debido a la distensibilidad de
las suturas craneales. Dada su evolucion y curso favorables,
en lactantes con ecografia trasfontanelar normal puede
plantearse un estrecho seguimiento clinico sin realizacién
de otras pruebas salvo que evolucione de forma toérpida o
que se acompane de fiebre y se sospeche una meningitis
o meningoencefalitis. Otro diagnéstico diferencial a tener
en cuenta es el sindrome de lactante zarandeado, en cuyo
caso el fondo de ojo puede mostrar hemorragias retinianas.

En nuestra experiencia suele haber un predominio de
varones en edades tempranas, mientras que en nifos mayo-
res este predominio se invierte, siguiendo un patron similar
al de los adultos, en los que suele ser mas frecuente en muje-
res jovenes. Sin embargo, en nifos no suele ser frecuente su
asociacion con sobrepeso’. El motivo de consulta mas fre-
cuente en ninos con fontanela cerrada es cefalea asociada
a vomitos o a alteraciones visuales (ya sea vision borrosa
por edema de papila o diplopia por paralisis del vipar cra-
neal); otros posibles sintomas asociados menos frecuentes
son cervicalgia o dolor abdominal. No es infrecuente que
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el papiledema se encuentre en una revision oftalmologica
rutinaria sin tener ninguna otra sintomatologia.

El diagnostico de HIl se plantea en casos de pseudopa-
piledema que pueden dar las drusas, y que no siempre es
facil de diferenciar inicialmente; tanto las drusas como la
cefalea son relativamente frecuentes y pueden coincidir'.

Deben descartarse otras causas de hipertension intracra-
neal, como trombosis venosas, meningoencefalitis subagu-
das o cronicas, carcinomatosis leptomeningeas y melanosis
neurocutanea' 6.

A diferencia de los lactantes, en nifos mayores la evolu-
cién suele ser mas torpida y potencialmente grave, lo que
se ve reflejado en la duracion del ingreso y el seguimiento,
pudiendo tardar en resolverse hasta 5 meses.

La principal morbilidad asociada es la pérdida de vision,
aunque las cefaleas persistentes también pueden llegar a
influir en la calidad de vida del paciente.

El tratamiento tiene 2 objetivos fundamentales: conse-
guir la remision de los sintomas y preservar la funcion visual
del paciente evitando posibles secuelas, disminuyendo la
presion intracraneal.

Si se localiza la causa que ha provocado la HIl, lo principal
es suprimir el farmaco o factor que la provoque. No todos
los pacientes requieren tratamiento farmacoldgico. Una vez
establecido el diagnostico, en los pacientes asintomaticos
con vision normal y minimo papiledema puede mantenerse
una actitud expectante y resolverse el cuadro espontanea-
mente (aunque puede tardar meses). Independientemente,
estos casos también deben llevar un estrecho seguimiento
clinico y oftalmologico para vigilar si desarrollan sintomas
0 empeoramiento visual que precise iniciar tratamiento far-
macoldgico.

Como farmaco de primera linea en ninos esta la aceta-
zolamida, un inhibidor de la anhidrasa carbonica que actua
disminuyendo la produccion de LCR. Para que ejerza este
efecto, son necesarias dosis altas, que pueden llegar a ser
mal toleradas, en cuyo caso se puede sustituir por furo-
semida o asociarla al tratamiento con acetazolamida para
sumar los efectos de los distintos mecanismos de accion. La
furosemida, como diurético de asa, inhibe la reabsorcion de
sodio provocando la deplecion del liquido extracelular.

Los corticoides no estan indicados de rutina ni durante
largos periodos de tiempo. Pueden ser utiles como trata-
miento adyuvante en pacientes con rapido deterioro de la
funcion visual (HII «<maligna o fulminante») mientras se plan-
tea la posibilidad de un proceso quirirgico. La retirada de los
corticoides puede llevar a un aumento rebote de la presion
intracraneal. Ademas, sus efectos secundarios (ganancia de
peso, retencion de liquidos, hiperglucemia) pueden ser pro-
blematicos en estos pacientes.

El topiramato y la zonisamida son 2 farmacos cuyo uso
se esta considerando en adultos ya que, ademas de inhibir
la anhidrasa carbonica, tienen efecto terapéutico para la
cefalea cronica y ayudan a la pérdida de peso. Sin embargo,
todavia faltan estudios para considerarlos medicamentos de
primera linea para el tratamiento de la hipertension intra-
craneal.

No hay ensayos clinicos que documenten el efecto
de los tratamientos en la HIl, y las recomendaciones se
basan en estudios observacionales de pequefas muestras
de pacientes. No existen guias que especifiquen si se debe
iniciar tratamiento farmacolédgico de entrada ni si existe

beneficio por ello; se necesitan ensayos correctamente
disefados y ejecutados. Ademas, hay una alta tasa de reso-
lucion espontanea’’.

La cirugia se reserva para ninos con deterioro pro-
gresivo de la funcion visual o cefalea rebelde, a pesar
del correcto tratamiento médico'®. Como procedimientos
invasivos, ademas de poder realizar punciones lumbares
repetidas (su uso no esta recomendado generalmente por
ser un procedimiento doloroso para el paciente y sus
posibles complicaciones), se encuentran la derivacion lum-
boperitoneal o ventriculoperitoneal y la descompresion o
fenestracion de la vaina del nervio optico (que tiene limitada
experiencia en nifos)'>2°. La descompresion o fenestracion
de la vaina del nervio optico se reserva para pacientes con
deterioro visual progresivo, con ausencia o minima cefalea,
ya que esta técnica no disminuye la presion intracraneal.
Hasta la fecha no hay estudios aleatorizados en nifios que
comparen la eficacia de estas intervenciones quirtrgicas?'.
En la mayoria de las series se recoge la utilizacion de la
derivacion lumboperitoneal, que es menos invasiva que la
ventriculoperitoneal y ha demostrado mejorar los sintomas
y la funcién visual?>?3. No obstante, estas técnicas no estan
exentas de riesgo y pueden presentar complicaciones, como
obstruccion de la derivacion, necesidad de revisar el sis-
tema, hemorragia, infecciones o cefaleas por baja presion,
entre otras. En la técnica de fenestracion también puede
anadirse la dilatacion pupilar persistente por dano sobre el
ganglio ciliar, oftalmoplejia y diplopia, oclusion de la arteria
retiniana o neuropatia optica traumatica?'.

La evaluacion de la gravedad y los planteamientos
terapéuticos precisan controles clinicos y oftalmoldgicos
periddicos. La retirada progresiva del tratamiento farmaco-
logico, en los casos en los que se ha instaurado, se realiza
cuando el estado visual del paciente y la apariencia del ner-
vio optico se han estabilizado, o cuando la enfermedad ha
estado en remision durante al menos 6 meses. El descenso
progresivo de la acetazolamida se aconseja durante un
minimo de 2 meses. Los pacientes deben continuar siendo
monitorizados periddicamente, ya que no es raro encontrar
recurrencias en esta fase. La recurrencia de los sintomas
puede ocurrir en el 8-38% de los pacientes que se han
recuperado de un episodio o tras un prolongado periodo de
estabilidad, incluso anos después del primer episodio, como
ocurrié con nuestra paciente que recidivo 3anos después
del primer episodio. La ganancia de peso se ha asociado a
la recurrencia en algunos pacientes?*.

Para una correcta actuacion con estos pacientes es nece-
sario un equipo multidisciplinar coordinado y compuesto
por neuropediatras, oftalmélogos y neurocirujanos'®?'. La
implantacion de nuestro protocolo, consensuado por todos
los profesionales implicados, nos ha permitido reducir
la variabilidad, como se refleja en la mayor homoge-
neidad de los examenes complementarios solicitados en
los Ultimos afos, siendo ademas una actuacion ajustada
a evidencias cientificas actuales gracias a las revisiones y
actualizaciones periodicas. El haber establecido unas indi-
caciones concretas sobre cuando iniciar el tratamiento
farmacoldgico y como realizar la escalada del mismo tam-
bién nos ha facilitado la toma de decisiones y nos ha
permitido evitar tratamientos superfluos y no retrasar los
claramente indicados, evitando posibles repercusiones en
la funcién visual.
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