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Resumen 
El Pseudotumor Cerebri (PC) es una enfermedad rara y 
enigmática en muchos aspectos, que ocurre sin relación con 
factores genéticos o familiares conocidos; sin embargo, exis- 
ten algunas referencias de PC en consanguíneos. La mayoría 
de ellos reportan pacientes que perienecen a la misma gene- 
ración, excepto uno, que señala la presencia de esta enferme- 
dad en una mujer y su hijo. 

En este trabajo presentamos la ocurrencia de PC en un 
hombrey su hija, en forma no simultánea, y hacemos algunas 
consideraciones acerca de la posible causa de esta presenta- 
ción de tipo familiar. 

Palabras clave: Pseudotumor cerebri, incidencia familia 

Surnrnary 
Pseudotumor Cerebrr (PC) is an uncommon disease, that 
occursu~rthoutrelatrontogenehcorf~~~l~alfactors, however, 
there are few reports ofPC rn relatives Most of them report 
patrents rn the sume generatron, except one, ihat reports the 
presence of the disease rn a mother and her son Here we 
report PC rn a man and hrs daugther, and we make some 
comderations about the posrble cause of thrs familiar 
occurrence 
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lntroduccidn 
El PC fue descrito por Quincke en 1897, y ha recibido diversas 
denominaciones: Hipertensión intracraneal benigna, 
hid~wefalia otítica, hidrocefalia tóxica,etc. A pesar de mu- 
chos estudios sobreestaenfermedad, hastala fechasuetiología 
es de~conocida.'-~ 

Se han postulado varios mecanismos para explicarlo, 
incluyendo aumento en la producción del liquido 
cefalorraquideo (LCR), incremento en el flujo sanguíneo 
cerebral, edema cerebral y disminución en la absorción del 
LCR.'"" Actnalmentela teoria más favorecida es la disminu- 
ción en la absorci6n del LCR, originado por cambios en la 
estructura y función de lasvellosidades ararnoideas, como se 
ha demostrado por medio de cisternografias radioisotópicas' 
g por esiudios hidrodinámicos del LCR en este tipo de 
pacientes.' Sin embargo, no se sabe niál es el factor primario 
que ocasiona esta alteración funcional de las vellosidades 
aracnoideas, y algunos autores han propuesto la posibilidad 
de edema cerebral extracelular, que por compresión produce 
obliteración del espacio subaracnoideo y de las vellos ida de^;^ 
esta teona se ve reforzada por algunos estudios de resonancia 
nuclear magnética que han mostrado incremento en el volu- 
men deaguadel tejido ~erebral;~sinembargo, otrosautores no 
han logrado comprobar este último dato.' 

Un hallazgo interesante es el reporte de un nivel elevado 
de vasopresina en LCR, pero no en sangre, descrito por Seckl 
en 15 pacientes con PC, aunque no se demostró una correla- 
ción entre el grado de elevación del nivel de vasopresina y la 
presiónintracraneal. Enformaexperimental se hacomproba- 
do que este péptido causa aumento de presión intracranealy 
disminución en la absorción del LCR.I0 

Existe gran número de factores o entidades patológicas 
que han sido relacionadas con la presencia de este síndrome, 
entre ellas destacan obesidad, embarazo, hipe~taminosis A, 
desnutrición, uso defármacos, et~. '*-~J'- '~ y en todas las series 
publicadasexisteunfranco predominio del sexo femenino, en 
una proporción que llega hasta 8: 1." 

Las manifestaciones clínicas de esta enfermedad son las 
ocasionadas por el aumento de la presión intracraneal, a 
saber: cefalea, vómitos, papiledema y parálisis de neMos 
oculomotores, sobre todo del VI neMo craneal. Los esiudios 
de gabinete como tomograkia craneal computanzada, reso- 
nancia nuclear magnética, arteriografía cerebral y eshidio del 
LCR son n ~ n n a l e s . ' ~ ~ ' ~ ~ ~ ~ ~ ~  

Existenmuypocasreferenciasdepresentaciónfamiliaren 
esta enfermedad,'619 y en nuestro conocimiento e s t e  sólo un 
trabajo de PC en generaciones sucesivas.I6 En este artículo 
reportamos la presencia no simultánea de PC en una niña de 
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9 años de edad y en su padre de 44 años de edad, tratados en 
los senicios de Neurologia y Oftaimología del Hospital 
Adolfo Ruiz Coitines del IMSS en Veracruz. 

Presentación de casos 
Caso 1 
Una niña de 9 años, sin antecedentes importantes, excepto 
obesidad grado 111, acudió a nuestro seMcio en junio de 1987 
con un padecimiento de un mes de evolución, con cefaiea 
pulsátil intensa, generalizada y más tarde amaurosis f u g a  
bilateral. La exploración mostró papiledema bilateral y el 
resto del examen fisico normal, incluyendo agudeza visual y 
campimehía. 

Se realizó tomografia craneal computarizada(TAC) sim- 
ple y contrasiada con resultados normales. Todos los e x h e -  
nes de laboratorio rutinarios y un perfil toxicológico @lomo, 
talio y arsénicoen sangre y orina) fueronnormales. Seefectnó 
punción lumbar (F'L) con la paciente en decúbito lateral 
obteniendo LCR cristalino, con presión inicial de 355 mm de 
agua. Elexamencitoquimicoy loscnltivos, tincionesyELISA 
para cisticerco fueron negativos. 

Se inició tratamiento con Prednisona SOmg/día y una 
semana después, una nueva PL obtuvo LCR con presión 
inicial de 160 mm de agua. El papiledema desapareció, al 
igual quelacefalea. Se redujeron gradualmente los esteroides 
y un mes después reaparecieron los sintomasy la exploración 
mostró nuevamente papiledema bilateral. Se reinstaló el 
tratamiento con prednisona, asociado con acetazolamida y 
sales de potasio, y se realizó artenografía cerebral y resonan- 
cia nuclear magnética, que fueron normales (Figura 1). 

paciente está asintomática, su exploración fisica es normal y 
su agudeza visual normal en ambos ojos. 

Caso 2 
Un hombre de 43 años, médico, padre de la paciente del caso 
1, con obesidad como único antecedente importante; se 
presentó con un cuadro clínico de un mes de duración, con 
cefalea generalizada, acompañada de fotopsias. La explora- 
ción mostró estahlra 1.67, peso corporal 87 kg y papiledema 
bilateral; el resto del examen normal. 

Los exámenes de laboratorio rutinario fueron nonnaies. 
TACde cráneodentro de limites nomiales. Con el pacienteen 
decúbito lateral se efectnó PL obteniendo LCR con presión 
inicial de 350 mm de agua; toda la batería de exámenes en el 
LCR, incluyendo IgG anticisticerco fueron negativos o nor- 
males. 

Se indicó reducción de peso, Acetazolamida 1500 mgidía, 
Prednisona 50 mgldia, Sales de potasio y se realizó PL dos 
veces por semana. La presión del LCR oscilabade 270 a 350 
mm de agua en cada PL. 

Un mes después, el paciente estaba asintomático, sin 
papiledema y la presión del LCR era de 170 mm de agua; se 
redujo progresivamente la medicación, y un mes más tarde 
reapareció la cefalea y la exploración nuevamente mostró 
papiledema bilateral. La PL confirmó el incremento de la 
presión intracraneal, por lo que se reinició el mismo trata- 
miento. Lareaparición delcnadro cliniconos indujoa realizar 
resonancia nuclear magnética cerebral, la cual fue normal 
(Figura 2). También se realizó perfil toxicológico y 
endocrinológico, con resultados normales. 

l - - I 
Figura 1 Resonancia nuclear magnetica del caso 1, el estudio es Figura 2 Resonancia nuclear rnagnetica del caso estuda denbo de 
normal limites normales 

La paciente tuvo una rápida recuperación, con desapari- En los siguientes 5 meses, el paciente continuó con 
cióu de los sintomas y del papiledema. El tratamiento se cefaiea,porloqueademásdeltratamientomedicamentoso,se 
continuó por 2 meses, con reducción gradual postenor hasta le efectuaba PL cada semana, encontrando presión del LCR 
suspenderlo; ahora, 6 años después de su cuadro clinico, la que fluctnaba desde 250 basta 320 mm de agua. 



Finalmente, se suspendieron los estemides por la presen- 
cia deefectos colaterales, y se le mantwo en tratamiento con 
Acetazolamida 1500 mgldia y Glicerol 30 m1 cada 6 hr, 
obteniéndose remisión clínica del cuadro. Ahora, 3 años 
despuésde IaúItimaPL, el paciente seencuentraasintomático 
y su exploración fisica es normal, incluyendo agudezavisual 
bilateral. 

Hay pocas referencias dePC conpre~entaciónfamiliar;'~'~en 
tres de estos repones se presentan casos de PC en hermanas, 
y en el otro articulo, Rothner describeun cuadro de PC en una 
mujer y su hijo. En estos 4 trabajos, la obesidad estuvo 
presente en 8 de los 9 pacientes, y dicha condición también 
estuvo presente en los 2 pacientes de nuestro reporte, siendo 
el Único factor común entre ellos. La asociación entre obesi- 
dad y PC es una situación bien conocida, y se ha descrito en 
cifras que van desde un 11% hasta un 100% de estos pacien- 
t e ~ . " ~ , ' ~ J ~  Un estudio de población general demostró una 
incidencia dePC de 0.9 por 100,000 personas, pero cuandola 
presencia de obesidad fue tomada como punto de referencia, 
laincidencia aumentó a 14.81100,000 para mujeres de20 a44 
años de edad con 10% de sobrepeso corporal, y la incidencia 

asociado no es tan preponderante." En el cuadro clinica no 
hay mayores diferencias: cefalea, vómito, papiledema y tras- 
tomosvisualesen lamayonade los pacientes. Se ha reportado 
gran número de factores asociados, entre los que destacan los 
trastornos nntricionales crónicos, la otitis media, el uso de 
esteroides, la fibrosis quistica, e t ~ . " ~ '  El tratamiento es 
similar al del adulto. 

No hay un criterio uniforme entre los investigadores 
acerca del meior tratamiento de esta enfermedad. Sobre bases 
teóricas de que mejora el drenaje del LCR se propone el uso 
de esteroides,s"" 15.2022 sin embargo, esta teoría no se ha 
comprobado, y los numerosos efectos colaterales del uso de 
esteroides, ha motivado discusiones importantes en cnanto a 
su utilidad. Weisberg; reporta 13 de 15 pacientescon PCque 
no remitieron con PL repetidas y que mostraron remisión 
completa del cuadroclínico despuésde 72 horasen tratamien- 
to con esteroides; esteautoraconsejautilizarlosdurante 7 a 14 
dias, yaque el haencontrado quecuando no respondenen este 
tiempo,generalmenteuo responderán, y encambio, incrementa 
notablemente los efectos colaterales. Couch," propone que 
los esteroides se utilicen cuando las PL repetidas y los 
diuréticos no hayan logrado remisión del cuadro, sin emhar- 
go, él propone que se utilizen durante 4 a 8 semanas. 

aumento a 19.3/100,000 para mujeres del mismo rango de LOS "cnics dcshidratantes. tales como diun5ticos tipo 
edad, con sobrcpcso del 2u% o m& Travkw en tiazida o agentes Iiiperosinolares como el glicerol. tienen un 
propone la posibilidad de un defecto metahólicofamiliar, que papel importante en el manejo de esta enfermedad, Y algunos 
podfia facilitar la presencia de las dos entidades, obesidad autoreslosindicancomofá~~acosdeprimeralineaasociados 
PI- con PL reoetidas.'~'J12%e aceota ieualmente. lautlidad de la 

. . 
respecto, aunque se han postulado factores hormonalesque n6 LCK'" 

se han como robad^.^ La disminución de peso es un aspecto importante en el 

El papiledema en este síndrome es casi siempre bilate- 
ral,"o) aunque hay reportes documentados de PC con 
papiledema unilateral;" no hay una explicación clara para 
este fenómeno, pero se cree que podría deberse a alteraciones 
anatómicas en las vainas del neMo óptico, que blcquean la 
transmisión de la presión intracraneal aumentada2' 

Se estima que aproximadamente el 30% de los pacientes 
con PC tienen recurrencias'"" que pueden aparecer incluso 
años después; nuestros dos pacientes tuvieron recurrencias y 
el caso 2, estuvo por lo menos siete meses con hipertensión 
intracraneal, sin deterioro visual en su remisión final; esto 
refuerza la recomendación de C~rbett,~' acerca de que el 
tratamiento quinirgico sea indicado exclusivamente en pre- 
sencia de alteraciónvisual, ya sea campimétricao deagudeza, 
sin tomar en cuenta el tiempo de evolución, ni la severidad de 
la hipertensión intracraneal. 

manejo de esta enfermedad, y debe indicarse en todos los 
pacientes con PC y obesidad. Noseconocecuál ese1 mecanis- 
mo por el que la dismunución de peso influye favorablemente 
en el curso de esta enfermedad, aunque se ha postulado la 
mdüicaciónde factores hormonales, o incluso la producción 
extraglandular de estrona en el adipocito," u otros cambios 
metabólicos que no se han  comprobad^.^,^." 

El PC es una entidad de etiología desconocida, en la cual 
se han postulado mecanismos fisiopatológicos muy diversos, 
sin que hasta el momento sepamos su verdadera causa;2 es 
posible que bajo la etiqueta actual de PC estemos incluyendo 
enfermedades diferentes, que aun no somos capaces de iden- 
tificar correctamente, algunas de ellas quizá con un factor 
genético operante, lo cual explicaría el tipo de asociación 
familiar presente esporádicamente en esta enfermedad; el 
tiempo y más estudios nos darán la respuesta correcta. 

La presentación de PC cn nifios requiere un comcntano 
iidicional; larelación dc scxos rcponadaesaproximadamente Referencias 
igual, adiferenciadel adulto, do"dehay un franco predominio 1. Adams RD, Vietar M. Principies ofNcuralogy, 5th edition, Mc Graw 

del sexo femenino. Igualmente, la obesidad como factor l'il', 1993, chap30,p 547-549. 
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