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ACTUALIZACION EN EL MANEJO DEL PSEUDOTUMOR CEREBRI

1. RESUMEN:

Introduccion: El pseudotumor cerebri (SPTC) es un espectro clinico definido por la presencia de
signos y sintomas de aumento de presién intracraneal (PIC) sin hallazgos de patologia organica
subyacente. EI SPTC es una entidad rara pero muy invalidante que afecta en su gran mayoria a
mujeres en edades media de la vida con sobrepeso y a nifios. Es poco prevalente asi que hay poco
estudiado al respecto. No existe un abordaje diagndstico establecido. No hay evidencia de
tratamientos efectivos, se suele comenzar con medidas higiénico-dietéticas y tratamiento
farmacoldgico, pasando al abordaje quirdrgico generalmente, al no paliarse la clinica del SPTC con

los primeros.

Hipotesis de trabajo y objetivo: Las personas diagnosticadas de SPTC presentan incapacidad, por
la sintomatologia en el momento del diagnostico. Por ello, pensamos que el conocimiento de los
factores de riesgo, asi como la clinica de inicio y el tiempo de diagnéstico puede tener consecuencias
importantes en el prondstico. Los objetivos son elaborar un protocolo diagnéstico y manejo
terapéutico de pacientes con SPTC, teniendo en cuenta los factores de riesgo y caracteristicas
epidemioldgicas de la muestra, sus manifestaciones clinicas al debut, comparar los métodos
diagnésticos y resultados de los tratamientos empleados, asi como su prondstico y evolucién a un

afo de tratamiento.

Materiales y métodos: Se trata de un estudio: tipo serie de casos retrospectivo observacional y
descriptivo comprendidos en 5 afios para la realizacién de un protocolo de actuacion en el SPTC en
Neurocirugia. El tamafio muestral son veinticinco pacientes de edades heterogéneas seguidos por
el servicio de Neurocirugia del HCUV (Hospital Clinico Universitario de Valladolid) diagnosticados de
SPTC. De su historia clinica hemos obtenido los datos de las variables a estudiar, que junto a la

bibliografia descrita han servido para cumplir los objetivos del estudio.

Resultados: El SPTC es mas prevalente en mujeres que varones. No se ha encontrado relaciéon
clara entre el IMC (indice de Masa Corporal) y padecer la enfermedad en nuestra muestra. La mayor
parte de pacientes tienen papiledema. Todos los pacientes se encuentran sintomaticos al
diagnostico, siendo el sintoma mas prevalente la cefalea. La presion de apertura del LCR (liquido
cefalorraquideo) en todos es superior a los valores considerados normales. La mayoria de los
pacientes presentan alteraciones craneales en las pruebas de imagen. Existe una fuerte asociacion
entre el IMC y la presion de apertura del LCR. El tratamiento consigue buenos resultados clinicos, al
obtener una disminucién en la presion de apertura, siendo esta estadisticamente significativa pre y
post tratamiento. La evolucién es buena con tratamiento quirdrgico, siendo algo inferior la obtenida

con otras alternativas terapéuticas.

Discusion y conclusién: Hemos podido determinar que nuestra muestra cumple, en general, los

criterios descritos por la literatura cientifica hallada. Su prondstico es incierto, pero se ha visto que la
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evolucion de los pacientes es, normalmente, mas favorable con el tratamiento higiénico-dietético y

quirargico, concretamente con la DVP (Derivacién ventriculoperitoneal)

Palabras clave: Algoritmo diagnéstico, algoritmo terapéutico, DVP, factores de riesgo, presion de

apertura del LCR, prondstico, SPTC.

2. INTRODUCCION:

a) ¢Qué es el pseudotumor cerebri?

El sindrome de SPTC -4 58.26.32.:33 también conocido como hipertensién intracraneal idiopatica (HII)
es el espectro clinico que se manifiesta generalmente con signos tales como aumento de la PIC
(Presion IntraCraneal), pardlisis de pares craneales, papiledema, y sintomas como cefaleas, mareo,
pérdidas transitorias de vision, tinitus y a veces pérdida olfatoria; sin evidencia de ventriculomegalia,

neoplasia, lesion ocupante de espacio o infeccién subyacente. 8

Afecta mas a mujeres que a varones y también es mas prevalente en la edad infantil y pubertad. Es
una entidad clinica compleja puesto que aln no se conocen su etiologia ni su fisiopatologia. No tiene,
por tanto, un tratamiento claramente curativo, pero si existen farmacos y técnicas quirdrgicas que
detienen o aminoran su progresion. Es importante detectarlo a tiempo puesto que puede producir
complicaciones importantes, siendo la ceguera la principal, y la reduccién importante de la calidad
de vida; de ahi que la denominacién de “hipertension intracraneal benigna” no sea del todo acertada
pese a uso popular. Su pronéstico es regular ya que puede provocar invalidez en el paciente, pero

no suele costarle la vida. +*4 58
Se pueden encontrar dos subtipos de pseudotumor cerebri 2%

1. Elclasico, que cursa con papiledema.

2. Elatipico, en el que no hay papiledema, pero si una cefalea crénica que asemeja a la migrafa.
5

b) Historia:

No existen estudios prospectivos donde se haya descrito la historia natural del sindrome en la

literatura cientifica. %6
c) Epidemiologia e incidencia:

Se sabe muy poco de este sindrome, pero se estima que la prevalencia esta en 1 de cada 10000
pacientes 3233, La incidencia anual en adultos esta entre 0.9 — 2.36/ 100000. En estudios pediatricos
la incidencia anual es ligeramente menor, estimada de 0.6 —0.71 / 100000, variando segun paises y

factores de riesgo. 14 3136
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En Europa es considerada una enfermedad rara porque afecta a menos de 1 persona de cada 2000

32, de ahi que haya muy poca informacién recogida acerca de este sindrome.
d) Etiologia:

Se desconocen las causas del SPTC primario, pero se cree que ciertos factores pueden favorecer
su aparicion. Dos factores que tienen clara relacion con su presentacion en el adulto son el sobrepeso
y la obesidad. En cambio, en nifios hay controversia sobre esto. # ?° Pueden precipitar su
manifestacion endocrinopatias, enfermedades sistémicas o ciertos farmacos (uso de retinoides,
hormona de crecimiento exdgena...), estados de hipercoagulabilidad, anormalidades venosas... 8
También se asocia a historia familiar y a condicionantes genéticas!. Si se confirmase alguno de
estos procesos el causante de esta entidad pasaria a llamarse “hipertension intracraneal secundaria”

o “SPTC secundario” 8 2¢
e) Fisiopatologia:
Es incierta, el mecanismo por el cual aumenta el LCR es aun desconocido. Existen varias hipotesis

gue tratan de explicar este fenédmeno, ninguna con suficiente evidencia.

e Dindmica alterada del LCR: 512

e Produccién aumentada de LCR: 1213

Podria ser por hipertrofia ventricular, por canales iénicos alterados de las células epiteliales del plexo
coroideo, aunque no se evidencia nada de esto en su busqueda. O una disregulacion en el transporte
de fluidos debido a una alteracién autoinmune contra la acuoporina 4 (en los procesos de los
pedicelos de los astrocitos), también podria ser contra la acuoporina 1, que predomina en los plexos

coroideos, sin encontrase ninguno de estos autoanticuerpos.
e Drenaje reducido de LCR: 12

Una reduccion de la absorcion por las granulaciones aracnoideas puede atribuirse a un aumento de

resistencia del volumen de LCR o0 a una reduccién del gradiente de presion.
¢ Rol de la obesidad y la inflamacion: ¥ ® 12

Hay una relacién demostrada entre sobrepeso y la incidencia de esta patologia, ademas la reduccién
de peso la mejora, tanto los signos como los sintomas. Se cree que es porque el tejido adiposo
transmite la presion, generando un aumento de LCR. Podria relacionarse con niveles elevados de

citoquinas y adipocitoquinas, también de hormonas como la leptina.

e Rol de género: > 1220
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Puede estar asociada a endocrinopatias y uso de esteroides, o diferencias en niveles de hormonas
sexuales con respecto a los hombres, donde esta entidad es menos prevalente. La enzima 113-
hidroxiesteroide deshidrogenasa (11 HSD) esta también disregulada en obesidad y en el sindrome

metabolico, de ahi que inhibidores de la 118 HSD estén siendo desarrollados como nuevas terapias.
e Péptidos natriuréticos (PN): °

Se han descubierto dos receptores para PN (para Ay C) en los plexos coroideos estableciéndose
una posible implicacion en la regulaciéon del LCR. Se ha descrito que los niveles plasméticos de
péptidos natriuréticos A y C son significativamente menores en pacientes con HIl que en pacientes

sanos.
¢ Influencia anatémica: > 2 2°

Con la venografia se han objetivado anormalidades anatomicas del sistema venoso cerebral, las
cuales incluyen: estenosis del seno dominante o ambos senos transversos. Las estenosis son el
resultado de un aumento de LCR externo que deforma los senos venosos, y no una causa primaria.
Ademas, la presién aumentada de los senos venosos puede dificultar el drenaje de LCR en las
granulaciones aracnoideas exacerbando la HI (Hipertension Intracraneal). Esto ha llevado al

tratamiento con stents en senos venosos.
f) Presentacion clinica:

La cefalea es el signo mas frecuente. La cefalea puede ser constante o pulsatil, lo cual dificulta el
diagnoéstico, ademas a veces se irradia a cuello y hombros. 214 Las manifestaciones visuales son la
segunda forma de presentacién en frecuencia, dando amaurosis fugax, diplopia, visién borrosa,
pérdidas de campo visual 2’ También se dan nauseas, vémitos, dolor de cuello y de espalda, paralisis

de los pares craneales, rinorrea, problemas olfatorios y disfuncién cognitiva. 4

La forma de presentacion difiere segun la edad y los factores de riesgo. La mayoria de los nifios
(80%) presentan papiledema (forma tipica) 1* Normalmente afecta a mujeres jovenes con sobrepeso
y obesidad, a adolescentes y a nifios. Estos Ultimos pueden mostrar una presentacion atipica, con
distinto pronéstico. Los factores de riesgo en la adolescencia se parecen a los de los adultos.” ** En
la adolescencia y edad adulta suele afectar mucho mas a mujeres que a varones, mientras que en
los nifios afecta a ambos sexos por igual. ’ La obesidad se da en la mayoria de los adultos, en
muchos adolescentes, pero en poca proporcion en los nifios, en los cuales no se encuentra relacién
con el sobrepreso. # 7 La cefalea aparece en casi todos los adultos, en menor proporcién en

adolescentes y menos en nifios. ’

g) Diagndstico
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Se basa en los “criterios de Friedman”, asi como la cefalea se define por la Sociedad Internacional

de Clasificacion de Cefaleas (“IHS” en inglés)!

IIH Diagnostic criteria IIH without Papilloedema (IIHWOP) Diagnostic criteria
A. Papilloedema Presence of criteria B-E for IIH plus:
B. Normal neurological examination (except sixth cranial nerve * Unilateral or bilateral sixth cranial nerve palsy
palsy) Suggestion of possible IHWOP if:
C. Neuroimaging: normal brain parenchyma (no hydrocephalus, Presence of criteria B-E for IIH plus:
mass, structural lesion or meningeal enhancement). Venous * 3 neuroimaging finding suggestive of raised intracranial
thrombosis excluded in all. pressure
D. Normal CSF constituents * Empty sella
E. Elevated lumbar puncture pressure 2 25¢cmCSF * Flattening of posterior aspect of the globe

* Distention of the perioptic subarachnoid space +a
tortuous optic nerve
* Transverse venous sinus stenosis

10 15 20 25 30 35 40 45 50 55 60
Lumbar puncture pressure cmCSF

Figura 1: Algoritmo diagnéstico de: Hoffmann J, Mollan SP, Paemeleire K, Lampl C, Jensen RH, Sinclair AJ. European Headache

Federation guideline on idiopathic intracranial hypertension. J Headache Pain. 8 de octubre de 2018;19(1):93.

e Sintomas 10112228

*  Neuroimagen 10 11.14.22,23

Es esencial en el algoritmo diagnostico, en especial una resonancia magnética (RMN) craneal,
considerada la prueba gold standard para excluir causas secundarias de PIC y para identificar

alteraciones estructurales asociadas con la HIl. Estos signos relacionados con HIl por RMN son:
-Silla turca vacia o al menos cambios significativos en el tamafio, la formay el volumen de la hipdfisis.
-Aplanamiento posterior del globo ocular.

-Agrandamiento de la vaina del nervio dptico y nervio éptico tortuoso sin aumento de volumen.
-Estenosis de senos venosos (90% de pacientes), siendo la mas frecuente la del transverso.

A diferencia de signos precoces hallados en la radiografia (rx) de craneo que sugerian tamafio del
ventriculo reducido segun la RMN, no se altera el tamafio ni la forma de los ventriculos laterales. El
diagndstico por neuroimagen también ha de incluir un escaner (TC) o una venografia para excluir
trombosis de senos venosos. La venografia muestra ademas la presencia de estenosis de los senos
venosos. No existen hallazgos patognomoénicos observados por neuroimagen que puedan

diagnosticar de HlII.
e Puncion lumbar y presion de apertura del LCR 0111422

Es obligatoria en el algoritmo diagndéstico de HIl. Los valores normales son aquellos menores de

25cmH20 en adultos y menores de 28 cmH20 en nifios.
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En adultos presiones de apertura entre 25 y 30 cmH20 estarian en zona de sospecha, siendo
necesaria informacién de otras técnicas diagnésticas para su confirmacion. Presiones mayores a 30
cmH20 serian claramente indicativas de pseudotumor cerebri siempre y cuando haya clinica o alta

sospecha de esta entidad.

En cambio, en nifios, presion de apertura mayor de 28 cmH20 es claramente diagnédstica de HIl en
presencia de alta sospecha clinica o manifestaciones tipicas. Si fuera menor de 28, otros criterios

diagndsticos tendrian que ser considerados.
¢ Andlisis de sangre 1011 14.22

Se llevan a cabo para descartar patologias que causen HI secundaria
h) Tratamiento

No hay distinciones en el tratamiento de estos pacientes segln su edad, sino que se personaliza
dependiendo de las caracteristicas clinicas propias. No hay ninguna guia concreta indicada para su

tratamiento que elija unas intervenciones sobre otras.
e Pérdida de peso: 9,10, 11, 14, 25

Es la Unica medida claramente establecida que mejora esta entidad clinica segun todas las guias

consultadas
e Tratamiento sintomatico: 1% 14 25

Ninguna de las siguientes opciones ha demostrado tener suficiente evidencia cientifica como para

recomendarse.

-Acetazolamida: suele ser de primera eleccién, en la mayoria de estudios se describe que mejora el
estado de estos pacientes, sobre todo en aquellos que presentan papiledema. Sin embargo, altas
dosis no se suelen tolerar bien porque dan efectos secundarios como parestesia, disgeusia, vomitos,

diarrea, astenia y depresion. También puede producir acidosis metabdlica.

-Furosemida intravenosa e intraventricular: Puede darse junto con la acetazolamida, demostrando

disminuir conjuntamente la PIC a medio plazo.

-Topiramato: fArmaco antiepiléptico descrito de primera o segunda eleccién, disminuye la produccion

de LCR, ademas ayuda a pérdida de peso y es preventivo migrafioso.

e Tratamiento quirurgico: es el de eleccién en casos de rapida pérdida de la vision o de alto

riesgo. En general no se suele usar para tratar cefaleas leves. %2

Es comun Ila realizacion de derivaciones ventriculoperitoneales, lumboperitoneales o

ventriculoatriales, siendo probablemente la intervencion mas efectiva. Estas derivaciones pueden dar
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complicaciones como dolor abdominal, obstruccién del shunt, migracion o infeccion de este, cefaleas

por baja presiéon y hematoma subdural.

Una alternativa a las derivaciones es la fenestracion de la vaina del nervio Optico, aunque no

disminuye tanto la PIC.

Otra opcion es la colocacion de stents: se ponen para solventar estenosis de senos venosos. Sin
embargo, la estenosis de los senos venosos no ha demostrado aumentar la PIC o el riesgo de
ceguera por lo que sus resultados con controvertidos. Ademas, puede dar serias complicaciones
como cefalea ipsilateral, estenosis adyacente al stent, y perforacion vascular que puede llevar a

hematoma subdural, migracién del stent, trombosis y muerte.
¢ Novedades terapéuticas: > -1’

Como opcién terapéutica novedosa se esta trabajando con péptidos natriuréticos, los cuales podrian

favorecer la disminucién del LCR, mejorando por tanto las manifestaciones clinicas de este sindrome.

También el posible uso de analogos de neuropéptidos como el péptido similar al glucagén tipo 1
(GLP1)

Se contempla el uso de inhibidores de la 113 HSD.
e Control de cefaleas: * 1!

Se recomienda bajar de peso, evitar abuso de medicacién analgésica ya que favorece su aparicion
y el uso de estrategias para la prevencion sintomatica que no favorezcan la ganancia de peso. Se
pueden pautar Antilnflamatorios No Esteroideos (AINE) a demanda como la indocetamina, o

paracetamol. No se deben usar opiaceos.
e Puncion lumbar terapéutica: ® 1t 2°

No se considera un tratamiento para largo plazo, pero si consigue una reduccién ligera del dolor de

cabeza a corto plazo. No se recomiendan punciones lumbares terapéuticas seriadas.
e Hll sin papiledema: ®

La cefalea es la principal manifestacion. El tratamiento es el mismo en principio, solo que no hay
riesgo para la vision, y no se necesitan revisiones oftalmolégicas periddicas. Por lo tanto, se evita
tener que llegar al tratamiento quirdrgico siempre que se controlen los sintomas con los farmacos

mencionados.
i) Prondstico:

La complicacion més temida es la ceguera irreversible. En nifios se da en un 20% de los pacientes.

La recidiva en niflos de la enfermedad es de un 18-20%, y se asocia generalmente con la

8
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adolescencia. En adultos la recidiva se asocia con una ganancia de peso, lo cual se esta revisando
en nifios. El papiledema puede no estar presente en la recidiva en nifios por lo que no se ha de
descartar la recurrencia ante la ausencia de este. Factores favorables en el pronéstico en nifios son
ser varon, tener una mayor edad al diagnostico y ser un SPTC primario sin cefalea como

manifestacion clinica. 4 2°

En adultos, la cefalea puede persistir indefinidamente, aunque los pacientes suelen tener un curso
monofasico con remision. Se deben hacer evaluaciones clinicas y examenes oftalmolégicos
periodicos, con mas frecuencia segun lo aguda que sea la fase del sindrome. Puede darse recidiva
de la enfermedad con la ganancia de peso y exposicion inintencionada a cierta medicacién que
induzca HIl. El papiledema puede no ser evidente o estar ausente después de una fenestracion de

la vaina del nervio éptico o con atrofia éptica. 2*
3. HIPOTESIS DE TRABAJO:

Las personas diagnosticadas de pseudotumor cerebri presentan incapacidad, por la sintomatologia
en el momento del diagndstico. Por lo tanto, pensamos que el conocimiento de los factores de riesgo,
asi como la clinica de inicio y el tiempo de diagndstico puede tener consecuencias importantes en el

prondstico
4. OBJETIVOS:

Se trata de realizar un protocolo de actuacién en el servicio de Neurocirugia a nivel de la ciudad de
Valladolid para el manejo y tratamiento del pseudotumor cerebri con la intencion de facilitar el
diagnéstico de esta enfermedad rara y asi instaurar un tratamiento precoz. De esta forma, serd mas
sencillo frenar la evolucion del cuadro y evitar asi las posibles complicaciones que este puede

ocasionar.

1. Analizar los factores de riesgo de la enfermedad y caracteristicas epidemiol6gicas de la poblacién

a estudio.

2. Identificar las manifestaciones clinicas al debut de la enfermedad.

3. Comparar los métodos diagnésticos y resultados de esos tratamientos.

4. Seguir el pronéstico y evolucion a un afio de tratamiento.

5. Elaborar un protocolo diagnéstico y manejo terapéutico de pacientes con SPTC.
5. MATERIAL Y METODOS:

Se trata de un estudio: tipo serie de casos retrospectivo observacional y descriptivo comprendidos
en 5 afios para la realizacion de un protocolo de actuacion en el SPTC en Neurocirugia. El tamafio

muestral son veinticinco pacientes de edades heterogéneas seguidos por el servicio de Neurocirugia

9
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del HCUV diagnosticados de pseudotumor cerebri. El &rea de salud para el servicio de referencia de

Neurocirugia del HCUV son 600000 habitantes, pero también atiende a pacientes de otras areas.

Los criterios de inclusion son aquellos pacientes que muestran un diagnéstico clinico de SPTC o una
alta sospecha de este, y han necesitado de un tratamiento neuroquirdrgico o farmacolégico. Los
criterios de exclusion son aquellos pacientes con diagnéstico clinico de SPTC o alta sospecha clinica

gue no han necesitado un tratamiento.

Por lo tanto, el llevar a cabo esta investigacion no ha supuesto ningun riesgo para los pacientes ni

ninguna diferencia en la actitud terapéutica a seguir en ellos.

Las variables medidas a la hora de llevar a cabo el estudio han sido el sexo, la edad de los pacientes,
su IMC, si habian estado expuestos a factores de riesgo que favoreciesen la aparicion de SPTC
(toma de tetraciclinas, si presentaban alteraciones ginecolégicas, HTA (Hipertension arterial), si eran
fumadores y/o si tomaban anticonceptivos orales), si presentaban papiledema, si padecian cefalea,
otros sintomas predominantes que presentaban, si se encontraban hallazgos sugestivos de SPTC
en la RMN craneal, los valores de presién de apertura de cada paciente pre y post tratamiento, el
tratamiento quirdrgico que se llevo a cabo en ellos, la evolucién del SPTC y si hubo recidiva. En el
andlisis estadistico se utilizé el programa SSP2, calculando el coeficiente de correlacion de Pearson
y la prueba de T de Student. En la tabla que expongo a continuacion se presentan los casos que han

requerido tratamiento quirtrgico junto con sus caracteristicas clinicas:

Paciente Sexo Edad IMC FR Papiledema Cefalea Sintomas Hallazgos RMN P.Apertura pre tto P.Apertura post tto Tratamiento Evolucién Recidiva
1F 8 18NO SI Sl Paresia Vly alt.Visuales Normal 35 12 DVP Buena NO
2F 37 26Sl SI Sl NAuseas y alt.Visuales  Normal 41 21 DVP Buena Sl
3F 42 28Sl S| Sl Vémitos Hipoplasia senos 25 8 Diuréticos Mala Sl
4 M 10 16 NO sI Sl Vomitos y alt.Visuales  Normal 28 6 DVP Buena NO
5F 33 19SI SI Sl Néauseas y alt.Visuales  Estenosis seno transverso 24 13 Stent senos Mala Sl
6 F 26 27SI NO Sl NAuseas y alt.Visuales  Normal 31 3 DVP Mala Sl
™ 34 29NO SI Sl Néauseas y alt.Visuales  Estenosis seno transverso 35 7 DVP Buena NO
8 F 6 14S| SI NO Paresia Vly alt.Visuales Alteracién N.Optico 29 4 DVP Buena NO
9F 31 20SI SI Sl Néauseas y alt.Visuales  Silla turca vacia 25 11 DVP Buena NO

10M 39 23Sl SI Sl Mareo Estenosis seno trans 33 10 DVP Buena NO
11F 33 29SI NO Sl Néauseas y alt.Visuales  Hipoplasia senos 29 8 DVP Buena NO
12 F 13 23 NO NO Sl Acufenos y alt.Visuales Normal 35 10 DVP Buena NO
13 F 41 25SI Sl Sl Vomitos Silla turca vacia 39 9 DVP Buena NO
14 F 25 22NO SI NO Acufenos y alt.Visuales  Normal 28 7 DVP Buena NO
15F 23 23Sl sI Sl Nauseas Estenosis seno trans 34 12 Stent senos Mala Sl
16 F 44 27 Sl NO Sl Vémitos Normal 30 9 DLP Mala Sl
17 F 36 27SI SI NO Néauseas y alt.Visuales  Hipoplasia senos 29 4 Diuréticos Mala SI
18 F 32 22SI NO Sl Nauseas y alt.Visuales  Normal 27 5 DVP Buena NO
19 F 29 20SI SI Sl Mareo y alt.Visuales Estenosis seno transverso 34 8 DVP Buena NO
20M 40 24 NO NO Sl Acufenos y alt.Visuales  Estenosis seno transverso 28 2 Stent senos Mala Sl
21 F 36 30SI SI Sl Paresia IV y alt.Visuales Alteracion N.Optico 39 17 Fenestracion N.Optico Buena NO
22 M 30 23NO SI NO Paresia Vly alt.Visuales Hipoplasia senos 28 5 DVP Buena NO
23 F 34 21SI SI Sl Nauseas y alt.Visuales  Normal 31 11 DVP Buena NO
24 F 48 25sSI Sl Sl Vomitos y alt.Visuales  Silla turca vacia 31 9 DVP Buena NO
25 F 28 27sSI SI Sl Acufenos y alt.Visuales  Normal 34 7 Diuréticos Mala SI

Tabla 1: Variables resumidas de los pacientes del estudio
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EDAD Y SEXO DE PACIENTES DEL

6. RESULTADOS:

a) Analisis descriptivo:

De esta tabla podemos entonces concluir que la ESTUDIO
mayoria de los pacientes son mujeres (20/25), la M Edad
media de edad al diagnéstico es de 30, 32 afios. &0
En el siguiente grafico se objetiva que en 50
mujeres el rango de edad de presentacion es 40 T
mas estrecha, estando la media de edad en JO -
30,25 afnos y la mediana en 32, 5 afios; mientras fs Sk
que en los varones muestra una distribucion de
F M

edades mas dispersa, con media en 30,6 afios,

muy parecida a la anterior, y mediana de la Figura 2: Relacién edad-sexo de los pacientes del estudio
distribucion de 34 afios, 1,5 afios superior a la de

las mujeres.

IMC DE LOS PACIENTES ESTUDIADOS El IMC medio es de 23,36

- - kg/m2, cifra que se califica de
A1
23 o o e normopeso.
21 = 29,8
19 Qe T S d b |
17 2 s e puede observar que la
12 Tz mayoria de los pacientes de
13 === = nuestra serie se encuentra en
7 S 2 el rango de normopeso
5 s S . L
3 220 —— 503 indicado por la Organizacion
1 18 G :
Mundial de la Salud (OMS)
0 5 10 15 20 25 30 35

(IMC mayor a 18,5kg/m2 e

igual o menor a 24,9kg/m2):

Figura 3: Comparacion IMC de los participantes

13/25, 3 de los cuales presentan bajo peso (IMC menor a 18, 5kg/m2) y 9 sobrepeso (IMC entre
25kg/m2 y 29,9kg/m2), no presentando ninguno obesidad (IMC igual o mayor a 30kg/m2)

Una gran proporcién de pacientes habia estado expuesta a algun factor de riesgo (18/25), lo cual
apoya que esos condicionantes pueden haberlo precipitado, habiendo probablemente una

predisposicion genética u otros factores desconocidos hasta la fecha que también influyan.

También podemos observar que la mayoria muestra la forma de presentacion tipica del SPTC, es
decir, presenta papiledema (20/25), siendo solo 5 los que presenta la forma atipica, sin papiledema.
La cefalea esta presente en 21 de los 25, por lo que podemos concluir que es un sintoma muy
frecuente de presentacion. Si ademas lo comparamos con el resto de clinica, podemos determinar

gue la cefalea es el sintoma mas frecuente de presentacion, siendo otras manifestaciones clinicas

11
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comunes, en orden decreciente de CLINICA DE LOS PACIENTES DEL
frecuencia: alteraciones visuales (20/25), ESTUDIO

naduseas (10/25), vbémitos (5/25), 30

aclfenos (4/25), paresia del VI par (4/25) = 2°
20

y mareo (2/25). 15
10

Respecto a las pruebas

complementarias, se observa que mas de

o u

) ) Papiledema Cefalea Alt.Visuales
la mitad de la muestra de estudio (16/25
m Pacientes sin sintoma o signo

pacientes) muestra alteraciones . ] .
m Pacientes con sintoma o signo

caracteristicas en la neuroimagen,
concretamente en la RMN cerebral. Los Figura 4: Clinica compartida de los pacientes estudiados

hallazgos predominantes detectados en la RMN son, en orden decreciente de prevalencia: la
estenosis de senos (6/16), como se observa en la imagen inferior izquierda; la hipoplasia selar (4/16);

silla turca vacia (3/16), gue se ve en laimagen inferior derecha y la alteracion del nervio éptico (2/16).

Figura 5: RMN de estenosis de seno venoso. Figura 6: RMN de silla turca vacia.

La presion de apertura media es de 31,16 mmHg, valor mayor al considerado normal (<25mmHg),

muy caracteristico de esta entidad.

12
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PRESION DE APERTURA DEL LCR DE LOS PACIENTES
ESTUDIADOS

45
40
35
30
25
20
15
10

1 2 3 4 5 6 7 8 9 1011 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25

Figura 7: Presion de apertura del LCR de los pacientes del estudio.

En cuanto al tratamiento, el mas utilizado ha sido el quirdrgico con mucha diferencia, poniendo
farmacos diuréticos en solo 3 de los pacientes. El resto recibio un tratamiento quirargico, habiéndose
realizado una DVP en 17 de ellos, una DLP (Derivacion lumboPeritoneal) en 1 de ellos, la

fenestracion del nervio 6ptico en 1y la colocacién de stents en senos venosos en 3 pacientes.

TRATAMIENTO DE CADA PACIENTE DEL ESTUDIO

mDVP mDiuréticos = Fenestracion N.Optico Stent seno  ® Lumboperitoneal

Figura 8: Tipo de tratamiento que se puso a cada paciente del estudio.

En cuanto a la evolucion podemos determinar que existe una clara relacion con el tratamiento
utilizado en cada caso, siendo buena en los casos que se hizo una DVP y la fenestracion del nervio

optico y mala en donde se llevaron a cabo el resto de medidas terapéuticas mencionadas.

Existe también una relacién clara con la recidiva del SPTC después del tratamiento, no teniendo
lugar en algunos casos de DVP y en el de la fenestracion del nervio 6ptico y apareciendo siempre

después de la implantacién del resto de opciones terapéuticas.

Estos resultados han sido obtenidos de comparar los hallazgos recogidos en los pacientes del estudio

con la informacion de las distintas fuentes bibliograficas en las que se ha investigado previamente.
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El coeficiente de correlacion de Pearson entre el IMC de los pacientes estudiados y la presion de

b) Analisis estadistico:

apertura pretratamiento es de 0,9991.

RELACION ENTRE IMC Y PRESION DE
APERTURA
EN LOS PACIENTES ESTUDIADOS

12345678 910111213141516171819202122232425
v MC e P @apertura pretto

Figura 9: Relacion entre IMC y la presion de apertura del LCR en los pacientes del estudio.

Se realizé la prueba de T de Student para datos dependientes, como es la presion de apertura del
LCR pre y post tratamiento en la muestra del estudio, obteniendo un valor de p<0,05, siendo por
tanto estadisticamente significativas las diferencias encontradas antes y después del tratamiento,

estableciendo una buena evolucién clinica debido al tratamiento.

DIFERENCIA ENTRE LA PRESION DE APERTURA
PRE Y POST TRATAMIENTO DE LOS PACIENTES

DEL ESTUDIO

50

40

30

20

S 1

0 | | I i L

1 23 456 7 9 10111213141516171819202122232425

m Presion de apertura pretto m Presion apertura post tto

Figura 10: Diferencia entre la presion de apertura del LCR pre y post tratamiento de
los participantes.

De estos datos hemos realizado un algoritmo diagnéstico del pseudotumor cerebri en la unidad de

Neurocirugia del HCUV:

14
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Figura 11: Algoritmo diagnéstico del pseudotumor cerebri.

A partir de esta informacion hemos realizado un algoritmo terapéutico para el manejo de pacientes
con SPTC:

15



Figura 12: Algoritmo terapéutico para el pseudotumor cerebri.

7. DISCUSION Y CONCLUSIONES:

Tal y como pone en la literatura cientifica, los resultados de nuestro estudio evidencian que el SPTC
es una entidad rara, con incidencia de 0,71 afectados por cada 100000 habitantes, teniendo en
cuenta que el area de salud del servicio de referencia de Neurocirugia del HCUV. 14 31. 33,36
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Confirmamos que es un sindrome mucho mas prevalente en mujeres que en varones, en especial

en pacientes de mediana edad, entre los 20 y 40 afios. %1220

Distintas fuentes bibliogréaficas concluyen que la obesidad es un factor de riesgo claro asociado al
SPTC. Sin embargo, nuestro estudio no evidencia esta relacién causal, quizas por ser una muestra

pequefa. 12512

Podemos afirmar que la cefalea y las alteraciones visuales son sintomas casi constantes, porque
van intimamente relacionados con la existencia de papiledema. También existen otras

manifestaciones clinicas, pero en general menos frecuentes. % 7- 1416

La prueba de imagen es un pilar determinante que apoya el diagnéstico del SPTC, evidenciandose
generalmente en la RMN (prueba mas sensible por lo que es la mas frecuentemente realizada antes
la sospecha) hallazgos tipicos, siendo el mas comun la estenosis de seno, seguido de la imagen de

silla turca vacia. 191114, 22,23

Se puede determinar también que el valor de la presion de apertura del LCR en los pacientes con
pseudotumor cerebri suele estar por encima de los limites considerados normales (25mmHg),

considerandose por tanto un parametro importante de referencia para su diagnoéstico. 19 11 14.22

El tratamiento inicial descrito es la pérdida de peso, y el farmacoldgico, con acetazolamida. ® 10 1114

2 En el caso de que estas medidas no sean efectivas se realiza tratamiento quirtrgico.

Podemos observar en nuestra serie, que la mayoria de los pacientes tuvieron una buena evolucion,
hecho que parece guardar causalidad con el tipo de tratamiento quirdrgico realizado: en primer lugar,
por orden de frecuencia DVP, concluyendo, que este procedimiento es efectivo en la reduccién de la
sintomatologia en el SPTC, seguido de la fenestracion del nervio 6ptico, con resultados favorables
en los estudios consultados. El stent en senos venosos suele dar pie a recidivas y la DLP funciona

en pocos casos, siendo por tanto procedimientos quiriirgicos de segunda eleccién. 125

No podemos concluir nada acerca del prondstico, es incierto, no hay suficiente literatura cientifica
gue haya estudiado a pacientes con SPTC durante tiempo suficiente como para determinarlo, al igual
gue nosotros no tenemos un seguimiento de nuestra muestra de estudio a largo plazo, sino a corto
e intermedio. Aun asi, de lo poco que hay publicado se estima que el prondstico es realmente

heterogéneo, no estando aun definidas claramente las variables que influyen en él. 2
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9. ANEXOS:

a) Resolucion Comité de Etica:

TRABAJO DE FIN DE GRADO. PROTOCOLO DE PROYECTO.

TITULO: Actualizacion en el manejo del pseudotumor cerebri
INVESTIGADOR PRINCIPAL/TUTOR:

ALUMNO:

SERVICIO: Neurocirugia del Hospital Clinico Universitario

FECHA: 9 de marzo de 2021
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ANTECEDENTES, ESTADO ACTUAL DEL TEMA Y JUSTIFICACION DEL
ESTUDIO: El pseutumor cerebri es una enfermedad rara y por ello hay poco escrito
al respecto, de ahi nuestro interés en estudiarlo mas a fondo para abordar

correctamente su manejo diagnéstico y terapéutico.

OBJETIVOS:

1. Elaborar un protocolo diagndstico y manejo terapéutico de
pacientes con pseudotumor cerebri.

2. Analizar los factores de riesgo de la enfermedad vy
caracteristicas epidemioldgicas de la poblacién a estudio.

3. ldentificar las manifestaciones clinicas al debut de Ila
enfermedad.

4. Comparar los métodos diagnosticos y resultados de esos
tratamientos

5. Seguir el prondstico y evolucion a un afio de tratamiento.

MATERIAL Y METODOS: Estudio tipo serie de casos retrospectivo observacional y
descriptivo comprendidos en 5 afios para la realizacion de un protocolo de actuacion
en el pseudotumor cerebri en Neurocirugia. La muestra la forman pacientes de
edades heterogéneas seguidos por el servicio de Neurocirugia del Hospital Clinico
Universitario de Valladolid (HCUV) diagnosticados de pseudotumor cerebri. De su
historia clinica hemos obtenido los datos de las variables a estudiar, que junto a la

bibliografia descrita han servido para cumplir los objetivos del estudio.
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TAMANO MUESTRAL: 25 pacientes atendidos en la unidad de neurocirugia del
HCUV.

DURACION DEL ESTUDIO: Retrospectivo comprendido en 5 afios.

ANALISIS ESTADISTICO: Cualitativo.

VARIABLES DEL ESTUDIO:

- Sexo

- Edad

- IMC (indice de Masa Corporal)

- Sintomas: nauseas, cefalea, alteraciones visuales, mareo, acufenos

- Signos: papiledema y si este era unilateral o bilateral, vomitos

- Factores de riesgo: si el paciente del estudio ha estado bajo tratamiento con
anticonceptivos orales, con tetraciclinas, si era fumador, o si presentaba
alteraciones ginecolégicas

- Hallazgos caracteristicos en la RMN craneal

- Presién de apertura del LCR

- Tipo de tratamiento.

- Evolucién: si recidiva o si presentaba buena respuesta
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ASPECTOS ETICOS: La recogida de los datos no ha supuesto ningin cambio

en el manejo de dichos pacientes, al ser un estudio experimental.

EVALUACION RIESGOS-BENEFICIO: Es totalmente inocuo, por lo que el
estudio tiene un beneficio neto ya que no se altera el abordaje de los pacientes,
y se obtiene un aprendizaje a base de la integracién de los datos que recogemos

de los participantes, contrastando esta informacién con la ya descrita.

CONFIDENCIALIDAD: Eltrabajo se realiza con datos andnimos de los pacientes.
Para ello se ha disefiado una base de datos, asignandose un cédigo de caso a
cada paciente e incluyendo Unicamente los datos estrictamente necesarios para

alcanzar la finalidad del trabajo.
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COMITE DE ETICA DE LA INVESTIGACION CON MEDICAMENTOS
AREA DE SALUD VALLADOLID

Valladolid 2 18 de marzo de 2021
En la reunién del CEIm AREA DE SALUD VALLADOLID ESTE del 18 de marzo de 2021,

se procedid a la evaluacion de los aspectos éticos del siguiente proyecto de investi-
gacion.

1.P.: ESTEFANIA UTIEL MO-

SALVEZ
PI 21-2225 | ACTUALIZACION EN EL MANEJO EQUIPO: MARTA GARCIA-

TFG DEL PSEUDOTUMOR CEREBRI CERVIGON CA'MARA
NEUROCIRUGIA

A continuacién, les sefialo los acuerdos tomados por el CEIm AREA DE SALUD VA-
LLADOLID ESTE en relacion a dicho Proyecto de Investigacion:

Considerando que el Proyecto contempla los Convenios y Normas establecidos en la
legislacion espafiola en el ambito de la investigacidén biomédica, la proteccion de da-
tos de caracter personal y la bioética, se hace constar el informe favorable y la
aceptacién del Comité de Eticade la Investigacion con Medicamentos Area de Salud
Valladolid Este.

Un cordial saludo.

ol

i A5
T g Loy

Dr. F. Javier Alvarez.

CEIm Area de Salud Valladolid Este
Hospital Clinico Universitario de Valladolid
Farmacologia, Facultad de Medicina,
Universidad de Valladolid,

¢/ Ramén y Cajal 7,47005 Valladolid
alvarez@med.uva.es,

jalvarezgo@saludcastillayleon.es
tel.: 983423077

g‘ Junta de

Castilla y Leén
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b) Listade abreviaturas:
SPTC: Pseudotumor cerebri.
PIC: Presion IntraCraneal.
HCUV: Hospital Clinico Universitario de Valladolid.
IMC: indice de Masa Corporal.
LCR: Liquido CefaloRraquideo.
DVP: Derivacion VentriculoPeritoneal.
HIl: Hipertensién Intracraneal Idiopatica.
118 HSD: 113- Hidroxiesteroide Deshidrogenasa.
PN: Péptido Natriurético.
HI: Hipertensioén Intracraneal.
RMN: Resonancia Magnética Nuclear.
rx: radiografia.
TC: escaner.
GLP1: Péptido similar al glucagén tipo 1.
AINE: Antilnflamatorios No Esteroideos.
HTA: HiperTension Arterial.
F: Mujer.
M: Hombre.
FR: Factores de Riesgo.
Paresia VI: Paresia del VI par craneal.
Alt. Visuales: Alteraciones Visuales.
P.Apertura: Presion de Apertura .
Pre tto: Previo al Tratamiento.

Post tto: Posterior al Tratamiento.
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N.Optico: Nervio Optico.
DLP: Derivacion LumboPeritoneal.

OMS: Organizacion Mundial de la Salud.
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SERVICIO DE NEUROCIRUGIA HOSPITAL CLINICO UNIVERSITARIO DE

VALLADOLID (HCUV) | L
ALUMNA: MARTA GARCIA-CERVIGON CAMARA
TUTORA: ESTEFANIA UTIEL MONSALVEZ

ACTUALIZACIONENEL
MANEJO DEL PSEUDOTUMOR

CEREBRI

INTRODUCCION:

El pseudotumor cerebri (SPTC) es un espectro clinico definido por la presencia de signos y sintomas de aumento de presidn
intracraneal (PIC) sin hallazgos de patologia organica subyacente. El SPTC es una entidad rara pero muy invalidante que
afecta en su gran mayoria a mujeres de mediana edad con sobrepeso y a ninos. Es poco prevalente y por ello poco estudiado.
No existe un abordaje diagnostico establecido. No hay evidencia de tratamientos efectivos, se suele comenzar con medidas
higiénico-dietéticas y tratamiento farmacolégico, pasando al abordaje quirirgico generalmente, al no paliarse la clinica del

SPTC con los primeros.

OBJETIVOS:

1. Elaborar un protocolo diagnostico y manejo terapéutico

de pacientes con pseudotumor cerebri.
2. Analizar los factores de riesgo de la enfermedad y
caracteristicas epidemiolégicas de la poblacién a estudio.
3. Identificar las manifestaciones clinicas al debut de la

enfermedad.

4. Comparar los métodos diagndsticos y resultados de esas
tratamientos

5. Seguir el prondstico y evolucion a un ano de tratamiento.

MATERIAL Y METODOS:

Estudio tipo serie de casos retrospectivo
observacional y descriptivo comprendidos en 5
anos de 25 pacientes de edades heterogéneas

seguidos por el servicio de Neurocirugia del HCUV
diagnosticados de SPTC.

-Bibliografia investigada
-Cumplimiento de criterios de inclusién-exclusién
-Informacidn tomada de su historia clinica

Vari;«bles:

-Edad
-Exposicion a factores
-Indice de masa corp

-0

RESULTADOS:

a) Analisis descriptivo
-E|l SPTC es mas prevalente en mujeres que varones,
-No se ha encontrado relacion clara entre el IMC y padecer
la enfermedad en nuestra muestra.

-La mayor parte de pacientes tienen papiledema.
-Todos los pacientes se encuentran sintomaticos al
diagnostico, siendo el sintoma mas prevalente la cefalea,
-La presion de apertura dal LCR en todos es superior a los

. valores considerados normales.
-La mayoria de los pacientes presentan alteraciones
craneales en las pruebas de imagen.

RELACION ENTRE IMC Y PRESION DE
APERTURA
EN LOS PACIENTES ESTUDIADOS

cnd3nBHBRES

12345667 88 WITNR2VMIBVITIBINN212232420

w—(MC P apertsa pretio

DIFERENCIA ENTRE LA PRESION DE APERTURA
PREY POST IRATAMIENTOQ DE LOS PACIENTES
DEL ESTUDIO
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CONCLUSIONES:
-Nuestra muestra cumple, en general, los criterios descritos por la literatura cientifica hallada.

-Su prondstico es incierto, pero se ha vista gue |a evolucion de los C
dietético y quirirgico, concretamente con la DVP (Derivacion ventriculoperitoneal)

pacientes es, normalmente, mas favorable con el tratamiento higiénico-
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