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Resumen

El Pseudotumor Cerebri (PC) es una enfermedad rara y
enigmAtica en muchos aspectos, que ocurre sin relacién con
factores genéticos o familiares conocidos; sin embargo, exis-
ten al refe ias de PCenc ineos. La mayoria
de ellos reportan pacientes que pertenecen a la misma gene-
Tacion, excepto uno, que sefiala 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 si y hacemos alg
consideraciones acerca de la posible causa de esta presenta-
cion de tipo familiar.
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Summary

Pseudotumor Cerebri (PC) is an uncommon disease, that
occurswithoutrelation to genetic or familial factors; however,
there are few reports of PC in relatives. Most of them veport
patients in the same generation, except one, that reports the
presence of the disease in a mother and her son. Here we
report PC in a man and his daugther, and we make some
considerations about the posible cause of this familiar
occurrence.
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Introduccion
E1PC fue descrito por Quincke en 1897, y harecibido diversas
denominaciones: Hipertension intracraneal benigna,
hidrocefalia ofitica, hidrocefalia toxica.etc. A pesar de mu-
chos estudios sobre estaenfermedad, hastala fechasu etiologia
¢s desconocida. ¢

Se han postulado varios mecanismos para explicarlo,
incluyendo aumento en la produccidn del liquido
cefalorraquideo (LCR), incremento en el flujo sanguineo
cerebral, edema cerebral y disminucion en la absorcion del
LCR.'*7 Actualmente 1a teoria mas favorecida es 1a disminu-
cién en la absorcién del LCR, originado por cambios en la
estructura y funcién de las vellosidades aracnoideas, como se
ha demostrado por medio de cisternografias radioisotépicas’
¥ por estudios hidrodindmicos del LCR en este tipo de
pacientes.’ Sin embargo, no se sabe cual es el factor primario
que ocasiona esta alteracion funcional de las vellosidades
aracnoideas, y algunos autores han propuesto la posibilidad
de edema cerebral extracelular, que por compresién produce
obliteracién del espacio subaracnoideo y de las vellosidades;?
esta teoria se ve reforzada por algunos estudios de resonancia
nuclear magnética que han mostrado incremento en el volu-
men de agua del tejido cerebral;®sin embargo, otros autores no
han logrado comprobar este ltimo 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 demostrd una correla-
cién entre et grado de elevacion del nivel de vasopresinay la
presionintracraneal. Enformaexperimental se ha comproba-
do que este péptido causa aumento de presion intracraneal y
disminucién en la absorcién del LCR.!

Existe gran nimero de factores o entidades patolégicas
que han sido relacionadas con la presencia de este sindrome,
entre ellas destacan obesidad, embarazo, hipervitaminosis A,
desnutricion, uso de firmacos, etc.>*7!"® y en todas las series
publicadas existe un franco predominio del sexo femenino, en
una proparcitn que llega hasta 8:1.1

Las manifestaciones clinicas de esta enfermedad son las
ocasionadas por el aumento de la presién intracraneal, a
saber: cefalea, vomitos, papiledema y parlisis de nervios
oculomotores, sobre todo del VI nervio crancal. Los estudios
de gabinete como tomografia craneal computarizada, reso-
nancia nuclear magnética, arteriografia cerebral y estudio del
LCR son normales. 57115

Existen muy pocas referencias de presentacién familiar en
esta enfermedad,'*** y en nuestro conocimiento existe sdloun
trabajo de PC en generaciones sucesivas.'® En este articulo
reportamos la presencia na sitaultdnea de PC en una nifia de
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9 afios de edad y en su padre de 44 afios de edad, tratados en
los servicios de Neurologia y Oftalmologia del Hospital
Adolfo Ruiz Cortines del IMSS en Veracruz.

Presentacion de casos

Caso 1

Una nifia de 9 afios, sin antecedentes importantes, excepto
obesidad grado I1I, acudi6 a nuestro servicio en junio de 1987
con un padecimiento de un mes de evolucitn, con cefalea
pulsatil intensa, generalizada y mas tarde amaurosis fugax
bilateral. La exploracién mostré papiledema bilateral y el
resto del examen fisico normal, incluyendo agudeza visual y
campimietria.

Se realizd tomografia craneat computarizada (TAC) sim-
ple y contrastada con resultados normales. Todos los exdme-
nes de laboratorio rutinarios y un perfil toxicolégico (plomo,
talioy arsénico en sangre y orina) fueron normales. Seefectud
puncién lumbar (PL) con la paciente en deciibito lateral
obteniendo L.CR cristalino, con presion inicial de 355 mm de
agua. Elexamen citoquimicoy loscultivos, tincionesy ELISA
para cisticerco fueron negativos.

Se inicié tratamiento con Prednisona 50mg/dia y una
semana después, una nueva PL obtuvo LCR con presién
inicial de 160 mm de agua. El papiledema desaparecio, al
igual quela cefalea. Se redujeron gradualmente los esteroides
y un mes después reaparecieron los sintomas'y la exploracion
mostrd nuevamente papiledema bilateral. Se reinstalé el
tratamiento con prednisona, asociado com acetazolamida y
sales de potasio, y se realiz0 arteriografia cerebral y resonan-
cia nuclear magnética, que fueron normales (Figura 1),

Figura 1. Resonancia nuclear magnética del caso 1; el estudio es
normal

La paciente tuvo una rapida recuperacion, con desapari-
cidn de los sintomas y del papiledema. El tratamiento se
continud por 2 meses, con reduccitn gradual posterior hasta
suspenderlo; ahora, 6 afios después de su cuadro clinico, la
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paciente estd asintomatica, su exploracion fisica es normal y
su agudeza visual normal en ambos ojos.

Caso 2

Un hombre de 43 afios, médico, padre de la paciente del caso
1, con obesidad como unico antecedente importante; se
presentd con un cuadro clinico de un mes de duracién, con
cefalea generalizada, acompaiiada de fotopsias. La explora-
cién mostro estatura 1,67, peso corporal 87 kg y papiledema
bilateral, el resto del examen normal.

Los examenes de laboratorio rutinario fueron normales.
TAC de craneo dentro de [imites normales. Con el pacienteen
decubito lateral se efectud PL obteniendo LCR con presion
inicial de 350 mm de agua; toda 1a bateria de exdmenes en el
LCR, incluyendo IgG anticisticerco fueron negativos o nor-
males.

Se indicd reduccién de peso, Acetazolamida 1500 mg/dia,
Prednisona 50 mg/dia, Sales de potasio y se realiz6 PL dos
veces por semana. La presion del LCR oscilabade 270 a 350
mm de agua en cada PL.

Un ‘mes después, el paciente estaba asintomdtico, sin
papiledema y la presion del LCR era de 170 mm de agua; se
redujo progresivamente la medicacion, y un mes mas tarde
reaparecio la cefalea y la exploracién nuevamente mostré
papiledema bilateral. La PL confirmg el incremento de la
presién intracraneal, por Io que se reinicié el mismo trata-
miento. La reaparicién del cuadro clinico nos indujo a realizar
resonancia nuclear magnética cerebral, 1a cual fue normal
(Figura 2). También se realizé perfil toxicolégico y
endocrinolégico, con resultados normales.

Figura 2. Resonancia nuclear magnética del caso; estudio dentro de
limites normales

En los siguientes 5 meses, el paciente continudé con
cefalea, por lo que ademds del tratamiento medicamentoso, se
le efectuaba PL cada semana, encontrando presién del LCR
que fluctuaba desde 250 hasta 320 mm de agua.



Finalmente, se suspendieron los esteroides por la presen-
cia de efectos colaterales, y se le mantuvo en tratamiento con
Acetazolamida 1500 mg/dia y Glicerol 30 ml cada 6 hr,
obteniéndose remision clinica del cuadro. Ahora, 3 afios
después delanltimaPL, el paciente se encuentra asintomatico
y su exploracion fisica es normal, incluyendo agudeza visual
bilateral.

Comentario

Hay pocas referencias de PC con presentacion familiar;'"? en
tres de estos reportes se presentan casos de PC en hermanas,
yen ¢l otro articulo, Rothner describe un cuadro de PC enuna
mujer y su hijo. En estos 4 trabajos, la obesidad estuvo
presente en 8 de los 9 pacientes, y dicha condicion también
estuvo presente en los 2 pacientes de nuestro reporte, siendo
el tinico factor comin entre ellos. La asociacién entre obesi-
dad y PC es una situacién bien conocida, y se ha descrito en
cifras que van desde un 11% hasta un 100% de estos pacien-
tes.*” 1235 Un estudio de poblacién general demostrd una
incidencia de PC de 0.9 por 100,000 personas, pere cuando la
presencia de obesidad fue tomada como punto de referencia,
laincidencia aumenté a 14.8/100,000 para mujeres de 20 a 44
afios de edad con 10% de sobrepeso corporal, y la incidencia
aumento a 19.3/100,000 para mujeres del mismo rango de
edad, con sobrepeso del 20% o mas. Traviesa en su reporte’®
propone la posibilidad de un defecto metabélico familiar, que
podria facilitar la presencia de las dos entidades, obesidad y
PC.

Existe también en todas las series una clara predileccién
por ¢l sexo femenino, sin que haya una explicacion clara al
respecto, aunque se han postulado factores hormonales que né
se han comprobado.*

El papiledema en este sindrome es casi siempre bilate-
ral,® aunque hay reportes documentados de PC con
papiledema unilateral;” no hay una explicacién clara para
este fendmeno, pero se cree que podria deberse a alteraciones
anatomicas en las vainas del nervio dptico, que bloquean la
transmision de 1a presion intracraneal aumentada.?

Se¢ estima que aproximadamente el 30% de los pacientes
con PC tienen recurrencias™" que pueden aparecer incluso
afios después; nuestros dos pacientes tuvieron recurrencias y
el caso 2, estuvo por lo menos siete meses con hipertension
intracraneal, sin deterioro visual en su remisién final; esto
refuerza la recomendacién de Corbett,” acerca de que el
tratamiento quinirgico sea indicado exclusivamente en pre-
sencia de alteracién visual, ya sea campimétrica o de agudeza,
sin tomar en cuenta el tiempo de evolucion, ni Ia severidad de
Ia hipertension intracraneal.

La presentacion de PC cn nifios requiere un comentario
adicional; larelacion de sexos reportada es aproximadamente
igual, adiferencia del adulto, donde hay un franco predominio
del sexo femenino. Igualmente, la obesidad como factor

asociado no es tan preponderante.” En el cuadro clinico no
hay mayores diferencias: cefalea, vomito, papiledema y tras-
tornos visuales en la mayoria de los pacientes. Se ha reportado
gran nimero de factores asociados, entre los que destacan los
trastornos nutricionales cronicos, la otitis media, el uso de
esteroides, la fibrosis quistica, etc."'” El tratamiento es
similar al del adulto.

No hay un criterio uniforme entre los investigadores
acerca del mejor tratamiento de esta enfermedad. Sobre bases
tedricas de que mejora el drenaje del LCR se propone el uso
de esteroides,>5'’ 13202 gin embargo, esta teoria no se ha
comprobado, y los numerosos efectos colaterales del uso de
esteroides, ha motivado discusiones importantes en cuanto a
su utilidad. Weisberg,’ reporta 13 de 15 pacientes con PC que
no remitieron con PL repetidas y que mostraron remisién
completa del cuadro clinico despuésde 72 horasen tratamien-
to con esteroides; este autor aconseja utilizarlos durante 7a 14
dias, ya que el ha encontrado que cuando no responden en este
tiempo, generalmente no responderin, y encambio, incrementa
notablemente los efectos colaterales. Couch,' propone que
los esteroides se utilicen cuando las PL repetidas y los
diuréticos no hayan logrado remisién del cuadro, sin embar-
go, él propone que se utilizen durante 4 a 8 semanas.

Los agentes deshidratantes, tales como diuréticos tipo
tiazida o agentes hipcrosmolares como €l glicerol. tienen un
papel importante en el manejo de esta enfermedad, y algunos
autores los indican como farmacos de primera linea asociados
con PL repetidas.’>'1?* Se acepta igualmente, la utlidad de Ja
Acetazolamida, inhibidor de la anhidrasa carbénica, ya que
ademds de su efecto diurético, disminuye Ia produccion del
LCR.ZQ

La disminucion de peso es un aspecto importante en ¢l
manejo de esta enfermedad, y debe indicarse en todos los
pacientes con PC y obesidad. No se conoce cuil es el mecanis-
mo por el que la dismunucion de peso influye favorablemente
en ¢l curso de esta enfermedad, aunque se ha postulado la
modificacién de factores hormonales, o incluso la produccién
extraglandular de estrona en el adipocito,” u otros cambios
metabdlicos que no se han comprobado. %3

EIPCes una entidad de etiologia desconocida, en la cual
se han postulado mecanismos fisiopatoldgicos muy diversos,
sin que hasta ¢l momento sepamos su verdadera causa;? 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 quiza con un factor
gendtico operante, lo cual explicaria el tipo de asociacidn
familiar presente esporadicamente en esta enfermedad; el
tiempo y més estudios nos dardn Ia respuesta correcta.
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