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INSTITUTO DE NEUROLOGIA ¥ MNEUROCIRUGIA DE LA HABANA

Hipertensiéon endocraneana benigna en nifos

Por los Dres.:

FEDRO CASANOVA SOTOLONGO®, NORBERTO SARDINAS®*, GUILLERMO
CABALLERO®"" v JULIO BIENTZ***

Casanova Sotoiongo. Py otros. Hipertension cndocraneana benigna en nifios. Rev Cub
Ped 54: 2, 1982 .

Se hace un estudio de 20 pacientes mencres de 14 afos de edad con HEB. Se revisan
las principales manifestaciones clinicas de la enfermedad, los medios utiles para su
diagndstico y la terapéutica actual del sindrome, E! sintoma més frecuente lo constituye
la cefalea, y le siguen en importancia la irritabilidad. nduseas y vémitos. De los sig-
nos. es ¢l papiledema el mds frecuente v de gran valor diagndstico en ausencia de
signos de disfuncion focal neuroldgica. El LCR esti elevado por encima de 200 mm
ile H,O en todos los casos, y es la unica anormalidad detectada. La PL debe realizarse
después de excluida la posibilidad de una lesion expansiva intracraneal. Los estudios
radiogrificos son de extraordinario valor en el diagnostico de este proceso, sobre todo
al demostrar un sistema ventricular normal. Aungue nay autores que plantean el cardc-
ter autolimitado de esta afeccidn en los nifns. la mayoria eoincide en que debe ser
tratada y que el mejor esquema lerapéutico es la combinacion de glucocorticoides,
acetazolamida y furosemida.
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INTRODUCCION

Desde que Quincke, en 1893, describié por primera vez la hiperten-
sion endocraneana benigna, ésta ha sido estudiada por numerosos auto-
res sin que se hayan resuelto definitivamente las incdgnitas principales
de su origen y fisiopatologia.

Se han utilizado diversos términos para identificar la enfermedad:
seudotumor cerebral. meningitis serosa, hidrocéfalo otitico, etc. Noso-
tros utilizamos el de sindrome de hipertension endocraneana benigna, que
parece ser el de mas uso en la actualidad, aunque no deja de ser tam-
bién una denominaciéon imperfecta. Por otra parte, creemos que €s CoO-
rrecto definir este proceso como un sindrome, ya que es muy probable
que tanto la causa como la fisiopatologia sean diversas.

La manifestacién clinica fundamental de este proceso es la hiper-
tension endocraneana sin signos neurolégicos de disfuncion focal, y que
se caracteriza, ademas, por estudio citoquimico del liquido cefalorraqui-
deo (LCR) sin alteraciones y un sistema ventricular normal que se de-
muestra por examenes neurorradioldgicos contrastados.

Esta afeccidon es mas frecuente en mujeres jovenes y obesas, pero
no es infrecuente en ninos. Responde bien al tratamiento combinado con
esteroides y deshidratantes osmdéticos, diuréticos, aunque en ocasiones
los sintomas y signos del sindrome persisten a pesar de la terapéutica.

En estos casos. en los cuales la hipertensidn intracraneana puede per-
sistir por un periodo de meses o anos, se hace muy posible la aparicion de
trastornos visuales tales, como pérdida de la agudeza visual o altera-
cion del campo visual.

Este trabajo describe nuestra experiencia con 20 pacientes menores
de 14 afos de edad con hipertension endocraneana benigna (HEB).

MATERIAL ¥ METODO

Este estudio es un andlisis retrospectivo de todos los pacientes
menores de 14 anos ingresados desde el 1ro. de febrero de 1962 hasta
el 1ro. de febrero de 1979, ambos inclusive, en el Instituto de Neurolo-
gia y Neurocirugia de La Habana (INN), con el diagnostico de HEB.

Se considerd HEB a aquella entidad caracterizada por manifestaciones
clinicas de hipertensidn intracraneans, ausencia de disfuncion focal neu-
roldgica excepto parélisis del VI par craneal, estudio citoquimico del
LCR normal y radiografia contrastada del sistema ventricular dentro de
limites normales. En total se tomaron 20 pacientes.

En el estudio se analizan dos etapas: La fase aguda de la enfermedad
durante el periodo de la hospitalizacion y la etapa de convalecencia o
remision durante el control evolutivo de los pacientes por consulta ex-
terna.
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En la primera etapa los médicos de asistencia, para llegar al diagnos-
tico de la enfermedad, realizan a todos los pacientes historia clinica com-
pleta, examen ocular, estudio citoquimico y manométrico de LCR, radio-
grafia simple de créaneo y analisis de laboratorio clinico tales, como he-
mograma, eritrosedimentacion, orina, urea, glicemia, heces fecales vy
serologia.

A 18 casos se les hizo electroencefalograma (EEG), y el neumoencefa-
logzrama (NEG) se hizo a 17 enfermos.

En dos casos, ademas de este estudio, se les practico yodoventricu-
lografia y neumoventriculografia. Este 0Oltimo se le realiz6é a ios pacientes
restantes. Durante esta etapa también se practicé a 12 enfermos gam-
magrafia cerebral y a un paciente angiografia carotidea izquierda.

Durante los dltimos meses de 1979, en la etapa de convalecencia
y remision de los pacientes, se examiné por =| autor a todos los enfer-
mos para confirmar la veracidad de los datos registrados en sus histo-
rias clinicas y determinar la presencia o ausencia de secuelas del
nroceso de HEB. En esta etapa se realizaron examenes oftalmoscépicos,
determinaciones de la agudeza visual y estudios perimétricos y campi-
métricos a 18 casos. Telecardiograma a 15 pacientes, radiografia de an-
tebrazo y mano a 15 enfermos y de mastoides a 11 pacientes. En estos
ultimos estudios se valoraron el tamano y forma del area cardiaca, aera-
cion de los mastoides y la edad 6sea; ésta dltima de acuerdo con el atlas
de W.W. Greulic y S.I. Pyle.!

El papiledema se clasificé en tres grados:

Grado 1: Papila con borde mal delimitado, excavacién ocupada, acompa-
fiado o no de ingurgitacién venosa y protrusion capilar.

Grado 2: Aparecen exudado y hemorragia.

Grado 3: Aumento de intensidad de las alteraciones de los grupos ante-
riores con notable protrusion papilar.

En esta segunda etapa se realizd electrocardiograma (ECG) por la
tecnica convencional a 15 pacientes, y EEG a un mismo nimero de pacien-
tes.

Durante el ingreso se les aplico a los pacientes distintos tratamien-
tos, entre los que podemos citar deshidratantes osmoticos, tales como
el manitol y el glicerol. El manitol se suministré a 12 pacientes en una
dosis de 2 g por kg de peso corporal, combinado siempre con otros
medicamentos por un periodo variable. A un paciente se le indico glicerol
durante 16 dias. En 18 casos se utilizaron los esteroides prednisona, be-
tametasona y dexametasona, solas o combinadas, en las dosis recomen-
dadas por las normas de Pediatria. La furosemida, tanto por via oral como
parenteral, siempre unida con otras drogas fue el diurético empleado en
cuatro pacientes.
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RESULTADOS Y DISCUSION

En el cuadro | se observa que el grupo de edad mas numeroso es el
de 10 a 14 anos (60 por ciento). El caso de menor edad es un varén de
4 anos, y el de mayor, una nifa de 14 anos.

Se advierte en nuestra serie un predominio del sexo femenino (65%).
Todos los casos pertenecen a la raza blanca. Foley, en investigaciones rea-
lizadas, apunté que el predominio del sexo femenino sobre el masculino
0 viceversa, podia estar influido por el factor causal. Senalé que los ca-
sos donde la HEB se asociaba con una infeccién en el oido medio (caso
otitico), o en otra localizacién del organismo, excepto el sistema nervioso,
o con trauma craneal, el sindrome afectaba a ambos sexos en la misma
medida y aparecia anticipadamente. Pero en casos sin antecedentes pa-
tolégicos de este tipo, era mas frecuente en mujeres en su cuarta dé-
cada de vida, y se asociaba con factores tales como la obesidad, el em-
barazo y la disfuncion ovéarica.

Rose y Matson,” al estudiar 23 nifos con HEB, obtuvieron resultados
semejantes a los nuestros; sin embargo, el sexo masculino fue el de
mayor frecuencia (61 por ciento). Grant,’ con hallazgos similares, predomi-
nio de varones (53 por ciento) en 79 pacientes menores de 14 afios, sefald
que este hecho estaba estrechamente vinculado con el criterio de selec-
cion de edades en la muestra. El aumento de la poblacién femenina se aso-
ciaba con la probable influencia hormonal vinculada con la obesidad, dis-
turbios menstruales, embarazo v el uso de anticonceptivos.

Sintomas

En el cuadro Il se ven los sintomas principales recogidos en nues-
tra serie.

El sintoma inicial fue la cefalea (95 por ciento)., con una localizacion
bifrontal en ocho enfermos y universal o generalizada en el resto. En el

CUADRO |
DISTRIBUCION EN PORCENTAJE SEGUN SEXO Y GRUPQ DE EDAD

Sexo
Grupo de ~ Masculino Femening - Total
edad Na. a No. T Mo, B
0-4 - —_— 1 5 1 5
5-9 2 10 5 25 7 35
10- 14 3 . 25 7 35 12 G0
Total 7 35 13 65 20 100

Fuente: Historias clinicas, archivo del INN.
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CUADRO 1
INCIDENCIA DE LOS SINTOMAS

Sintomas Mo. de casos Ut
Cefalea 19 a5
Irritabilidad 13 65
Miauseas y vomitos 12 6O
Anorexia 1 55
Diplopia 6 30
Adinamia 5 25
Somnolencia 1 5
Constipacidn 1 5

* Referido al total de pacientes.
Fuentes: Historias clinicas, archivo del INMN.

63 por ciento de los pacientes tenia una aparicion matinal y frecuente-
mente asociada con irritabilidad, nauseas y vomitos. En ninguno de los
pacientes recogimos oscurecimiento transitorio de la vision.

La aparicion de los sintomas fue aguda en la mayoria de los pacien-
tes: los enfermos presentaron sintomas por un periodo menor de un

mes, cuatro por menos de 5 meses, y solo dos casos entre 10 y 13
meses.

En ocasiones se ha senalado la ausencia de sintomas en estos pa-
cientes y sélo el papiledema detectado en examen oftalmoldgico siste-
mético posibilita el diagnodstico.

Hallazgos al examen fisico
El papiledema es el signo mas frecuente de la serie, en el 95% de
los casos (cuadro 1ll). Otros autores coinciden con esta cifra.” "

Jhonston y colaboradores® refieren trastornos en la agudeza visual en
el 57 por ciento de sus casos.

Liquido cefalorraquideo y otros examenes complementarios

La presion elevada del LCR con una composicion normal es un as-
pecto importante en el diagndstico de la enfermedad.

La puncion lumbar se empled en todos los casos sin ninguna com-
plicacion. La dnica anormalidad encontrada en el LCR fue su tensién, ele-
vada en todos los casos por encima de 200 mm de H:O (cuadro IV).
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CUADRO 1l
FRECUENCIA DE LOS PRINCIPALES SIGNOS

Signos ‘ No. de casos ot
Papiledema i9 a5
Alteraciones campimétricas 15 75
Disminucion agudeza visual & 40
Parélisis VI par cranel 4 20

* Referido al total de pacientes.
Fuente: Historias clinicas, archivo del INM.

CUADRO IV

INTENSIDAD EN LA ELEVACION DE LA PRESION INTRACRAMEAL

Presion del LCR

(mm de H.O) Mo. de pacientes
200 - 299 T
300 - 399 6

Mas de 400 T

Fuente: Historias clinicas, archivo del INN.

En ningin paciente se hallo elevacion de células y proteinas. Sin
embargo, hay autores que senalan aumento de células y proteinas en
el liquido cefalorraquideo en pacientes con HEB.*** Como podemos ob-
servar, en el cuadro V se relaciona la intensidad de la hipertension del
LCR con la presencia de manifestaciones visuales, y se aprecia qgue el
grupo con una mayor elevacion de la presién aumenta las manifesta-
ciones de diplopia, parélisis del VI par craneal y la gravedad del papi-
ledema.

A todos nuestros casos se les practicod puncidn lumbar, no obstante,
hay autores que discuten la conveniencia o no de este proceder, inclu-
so investigadores como Duff* la rechazan absolutamente.

Muestro criterio es que la PL tiene una gran importancia por la
informacién que brinda el estudio del LCR para el diagnéstico de los
procesos que evolucionan con hipertension endocraneana.
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CUADRO V
CORRELACION DE LA PRESION DEL LCR CON LOS TRASTORNOS VISUALES

Pzralisis Disminucion Papiledema
VI par agudeza {grados)

Presitn del No. de Diplopia craneal visual | ]
LCR mm de H.O casos  No. %o Ne. % No. % Mo. % No. %
200 - 299 7 1 13 1 13 3 43 i 57 2 29
300-399 6 0 0 0 0 i 3o 2 33 4 67
400 vy més 7 5 71 3 43 3 ] 2 29 5 1
Total 20 i a0 q 10 g 40 8 a0 i1 55

Fuente: Historias clinicas, archivo del INM.



Korein y colaboradores' concluyen, tras un cuidadoso estudio, que
la PL realizada con precaucion no tiene complicaciones salvo en 1,2
por ciento de los casos. Como ya sefalamos, no se presentaron com-
plicaciones en nuestra serie.

Es razonable que con los medios diagnésticos disponibles, siempre
se excluye la posibilidad de una lesién expansiva cerebral, previa la
realizacién de la PL.

Estudios radiograticos EEG y de laboratorio

El valor de estos examenes sera discutido en otros trabajos, pero
debemos sefalar que a todos los pacientes se les practicé Rx de créneo
y que fue la didtesis de sutura la principal anormalidad observada. En nin-
guno de los casos existié evidencia radiolégica de hipertension intracra-
neana, de larga duracion. Esto esta en relacion con el caracter agudo de
este proceso.

Los estudios contratados del sistema ventricular no mostraron des-
plazamiento, deformidades ni otra anormalidad, salvo el tamafio pequefio
en la mayor parte de los casos. No se presentaron anormalidades en los
otros examenes radiologicos (telecardiograma, etc.) dignas de destacar.
En el 66 por ciento de los casos el EEG fue anormal en los primeros
momentos de la enfermedad, el hemograma, orina, eritrosedimentacion y
el resto de los examenes realizados fueron normales.

Tratamiento

La enfermedad tuvo una duracién menor en pacientes en los cuales
se utilizé esteroides como unica terapéutica. El promedio fue de 2.5 me-
ses (cuadro VI).

Boddie' apuntd que en los casos donde se utilizé solamente esteroi-
des, la enfermedad tuvo una duraciéon de 8,5 meses, aproximadamente,
mientras que en los pacientes sin tratamiento no sohrepaso los 3 meses.

Hooshmand y colaboradores™ '™ concluyeron que en ausencia de una
lesion cerebral focal, las soluciones hiperténicas, como la urea y el ma-
nitol, son mas efectivas que la dexametasona para disminuir la presién
del LCR.

La urea y el manitol han sido seleccionados en el tratamiento de
urgencia de la hipertension intracraneal, pues actian con gran rapidez,
pero su administracion repetida produce desequilibrio de liquidos y elec-
trolitos con aumento secundario de la presion intracraneal (“rebote’),
lo cual limita notablemente sus beneficios y los hace ineficaces des-
pués de varias dosis."' Otro farmaco utilizado con efectividad ha sido el
glicerol.’* Con el advenimiento de nuevas drogas se ha abandonado la uti-
lizacion de la urea y la albomina.'®

Los corticoides tienen la ventaja, a! ser empleados, de no producir
el efecto de “rebote’" 1710
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CUADRO VI

EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD, SEGUN TRATAMIENTO EN LOS 20 CASOS DE HEB

Meses de duracion,

N, de sintomas y signos
Tratamiento casus tratados del diagndstico
Deshidratantes
v esteroides 8 1-6 (Promedio 3)
Esterpides solos 4 1-8 (Promedio 2.,5)
Deshidratantes osmoticos,
diuréticos y esteroides 4 1-5 (Promedio 3)
nuréticos y esteroides 2 ]
Deshidratantes osmoticos 1 5
Mo tratamiento 1 5

Long y colaboradores™ después de estudiar los efectos de varios me-
dicamentos en un modelo experimental de edema vasogénico, senalaron
que la furosemida y la acetazolamida eran efectivas en estos casos. Con-
cluyeron que la acetazolamida era la mejor de todas. Este criterio es com-
partido por Gaab y colaboradores,” y otros.

La aparicion de nuevos y mas potentes recursos ha disminuido las
punciones lumbares terapéuticas. El método mas eficaz en opinion de
muchos. es la combinacién de glucocorticoides, acetazolamida y furose-
mida .=

Se han senalado otros procedimientos terapéuticos quirdrgicos, in-
clusive la descompresion subtemporal, descompresion orbitaria de las
meninges periopticas, etc., pero en la actualidad tiene muy pocas in-
dicacionesg ==

Haggherg y colaboradores”™ senalan que la HEB no requiere trata-
miento. Afirman que los diuréticos y las restricciones de liquido y sal
no son efectivos, y debe dirigirse la terapia correcta a las causas del
sindrome, tales como la endocrinopatia, hipoperfuncionantes o hiperfun-
cionantes. las deficiencias metabdlicas, supresion brusca de esteroides,
etc.

Nosotros no compartimos este criterio vy consideramos que el uso
de esteroides y diuréticos ha demostrado su utilidad, no obstante que
se trate adecuadamente cualquier proceso morboso que tenga importan-
cia etiologica en el sindrome.

En el cuadro VIl se aprecia que los trastornos visuales son los que
mas tardan en desaparecer. Las otras manifestaciones desaparecen préc-
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CUADRO VI

DURACION DE LOS SINTOMAS ¥ SIGNOS DESPUES DE INICIADO EL
TRATAMIENTO EN PACIENTES CON HEB

Duracidn

Sintomas y Menos de De 4-12 Mas de a
Signos 3 meses meses 12 meses

Cefalea 18 1 —

Vémitos 12 == o

Sintomas visuales 14 = 6

Paresia del VI par craneal 4 e —

Papiledema 14 2 4

Fuente: Historias clinicas, archivo del 1NN,

ticamente durante los tres primeros meses. Otros autores informan
también este hecho.®

Las complicaciones senaladas por los autores en la evolucién de
la HEB son la recidiva, que puede ocurrir tardiamente, a veces con un
intervalo de varios afos; por esta razon se insiste en la importancia
de la observacion periodica de los pacientes que padecieron esta en-
fermedad (cuadro VII).

Aunque el pronédstico de esta afecciéon, en general, es bueno, se
dan a conocer defectos visuales graves que incluyen la atrofia O6ptica
en estos pacientes y que tales secuelas son mas posibles cuando ocu-
rren recidivas.

SUMMARY

Casanova Sotolongo, P. et al. Mild endocraneal hypertension in children. Rev Cub Ped
S54: 2, 1982,

A study was carried out on 20 patients under 14 year-old with mild endocraneal hyper-
tension [MEH). Disease main clinical manifestations, useful means for its diagnosis and
current therapy for the syndrome are reviewed. Cephalea was the most frequent
symptom. followed by irritability, nausea and wvomits according to their importance.
Papiledema is the most frequent sign, being of great wvalue for diagnosis in absence
of signs of neurologic focal dysfunction. CRF is increased over 200 H.O mm for all
the cases, being the single detected abnormality. LP must be performed after pos-
sibility of intracraneal expansive lesion is ruled out. Radiographical studies are
extraordinarely wvaluable for diagnosing this setting, moreover when a normal ventricu-
lar system is demonstrated.
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RESUME

Casanova Sotolongo, P. et al. Hypertension endocranienne benigne chez l'enfant. Rev
Cub Ped 54: 2, 1982.

L'étude a porté sur 20 patients fgés de moins de 14 ans avec hypertension endocra-
nienne benigne. Mous faisons une revue des principales manifestations cliniques de la
maladie, des moyens utiles pour son diagnostic et de la thérapeutique actuelle du
syndrome. Le symptéme le plus fréquent c'est la céphalée, suivie selon l'importance
por liiritabilité, les nausées et les vomissements. Le oedéme papillaire est le signe le
plus fréquent et ayant une grande valeur diagnostique en |'absence de signes de dys-
fonction focale neurologique. Le LCR est au-dessus 200 mm H,O dans tous les cas et
c'est la seule anomalie détecide. La PL doit &tre réalisée aprés avoir exclu la possibilité
d'une lésion expansive intracrinienne. Les études radiographiques sont d'une valeur
extraordinaire dans le diagnostic du processus, surtout lors de démontrer un systéme
ventriculaire normal,

PESKME

Kacaroea CoTosomro, I. B Op. HeanorawecTReHHAA BHATDREYE —
penrad TANSPTEHSEA Y DEOEHKA. Rev Cub Ped Sks 2, 1982.

lpoeonnTcA HccaenoBarme 20 nmammeHTOB MoJoxe 14 ner, crpamam -
mex HBYT'. OGcqenymred rilaBHHE KJMFAYECKAe MaERpecTamER sadone
BaHRAl, CPENCTBA, NPAMSHABIEGCA NpA NOCTAHOBKE NRATHO3& H AR -
TYSABHHA TepaneBTAKA CHRHIDOMA. 6oJee 9ACTHM CHHIDOMOM OIS
nedanng, 3a KOTOPO! IO BAaXHOCTH CJHENOBAJM DA3IPORATENBHOCTE,
TONHOT2 A pPBOTA. VM3 NpR3HaroB HamGosee "acTofl ABNAETCA MAMANE
nema # amesia CoJEmMDEe MRATHOCTHYECKD6 3HAYEHEE B _OTCYTCTBER —
NpA3HakoB HeBpadrddeckol doxanrHoll mmcdysmeE. JHP nmomrmmaeTca-
pame 200 v H20 BO BCOX CAydYaAX B OHAA GINMHCTBEHHHM OGHADYXGE
AuM HapymeHmeM. P moisrxra NMpPOBONATCA TONLKO NOCJHE YCTDAHEHMA-
BOSMOXHOCTZ 3KCNAHCHBHOIO0 BHYTPAYEDSNHOTO NOPAXSHRA. orpa
fAYeCRNE SHAJH3H AMENT 4YPe3BNYARA06 3HAYEHRE B NHATHOCTARE 3TO
0 OpoOoecca B B MEPBYD 0Yepenh, NDE BHABNGHAR HODManeHOH BeH-
TORKVIAHOR CRCTEMH.
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