Pseudotumor cerebral secundario
a sinusitis esfenoidal

El pseudotumor cerebral (PC) es una entidad
caracterizada por la elevacion de presion in-
tracraneal sin lesiones ocupantes, sin obstruc-
cion del flujo de liquido cefalorraquideo (LCR)
y con normalidad en las caracteristicas de éste
[1-5]. EI PC es una patologia infrecuente en la
edad pediatrica; la mayor parte de los casos en
adolescentes y adultos es idiopdtica, pero los
casos infantiles son mas frecuentemente secun-
darios [1-5]. Se han descrito multiples factores
predisponentes. Un grupo de PC se debe a una
patologia focal intracraneal o contigua al cere-
bro, de caricter inflamatorio, trombdtico y/o
infeccioso; la sinusitis es otra de estas causas y
la bibliografia cita raros casos secundarios a si-
nusitis maxilar, frontal y etmoidal [1,6,7].

Var6n de 4 afos, el cual, como tnico antece-
dente patoldgico resefiable, presentaba una
historia de otitis medias recurrentes en el lado
derecho. Consulté por una cefalea que sugeria
organicidad, de intensidad progresivamente
creciente, sobre todo orbitaria, y fiebre; el
cuadro se precedié de una sintomatologia ca-
tarral. Mostraba vomitos no precedidos de
ndusea, diplopia y torpeza motriz, con imposi-
bilidad para la deambulacién. La exploracién
reveld una ataxia de cardcter hemisférico mds
evidente en el hemicuerpo derecho, estrabis-
mo por paresia del VI par derecho, ligera rigi-
dez nucal y papiledema bilateral. Su estado
nutricional era normal. Se procedié a realizar
una tomografia axial computarizada (TAC)
cerebral y se hall6 un engrosamiento y la ocu-
pacién de seno esfenoidal derecho, sin la ocu-
pacién de otros senos, mastoides ni oido me-
dio, con ventriculos cerebrales normales y sin
otros hallazgos en el cerebro. Se procedi6 a su
traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos
pediatrica, donde se le realiz6 una puncién
lumbar, se confirmd la elevacion de la presion
de apertura, de 25 cm, se disminuy6 a 15 cm
por evacuacién y se obtuvo un LCR sin celu-
laridad alguna y con unas caracteristicas bio-
quimicas normales. Se procedié a iniciar un
tratamiento con dexametasona (1 mg/kg/dia),
acetazolamida (50 mg/kg/dia) y cefotaxima
(150 mg/kg/dia). A las 24 horas, el paciente se
mostraba sin ataxia ni rigidez nucal, y con una
escasa cefalea y estrabismo que desaparecie-
ron completamente a los tres dias de trata-
miento. A los cinco dias de su ingreso se reali-
70 una resonancia cerebral, que incluy6 un es-
tudio con gadolinio y una angiorresonancia,
en la que se confirmé una sinusitis esfenoidal
derecha, sin otra anomalia y sin signos de
trombosis venosa. Una semana mds tarde se
suspendié el tratamiento con esteroides, aun-
que se mantuvo el ceftibuteno y la acetazola-
mida durante un mes, esta dltima en dosis de-
crecientes. Se realizé un estudio de coagula-
cién y de trombofilia, sin hallazgos patolégi-
cos. En las primeras dos semanas, el paciente
mostré un borramiento parcial de papila con
signos de una leve éstasis venosa en el fondo
de ojo, que se consider6 plenamente normal al
mes de iniciado el cuadro.

222

CORRESPONDENCIA

El PC se define por la elevacién de la presion in-
tracraneal, medida como superior a 20 cmH,0
en la presion de apertura de la puncién lum-
bar, sin lesiones ocupantes de espacio y con
LCR normal [1-5]. Su denominacién alude a
la sintomatologia que sugiere una lesién tu-
moral cerebral productora de hipertension in-
tracraneal. La denominacién de ‘hipertensién
intracraneal benigna’ es comin, aunque su
uso puede ser desaconsejable ya que el proce-
so no puede considerarse plenamente benig-
no. E1 PC es una entidad rara en la edad pedid-
trica y es atin mas infrecuente cuanto menor
es la edad del paciente; se ha comunicado una
incidencia inferior a un caso cada 100.000 ni-
fios en menores de 11 afos [8]. En adolescen-
tes y adultos es una patologia mds frecuente,
en particular entre mujeres jovenes afectas de
sobrepeso, por razones desconocidas [1-5,8].
La principal diferencia del PC infantil con el
de pacientes de mayor edad radica en el ha-
llazgo habitual de factores predisponentes o
causales [1]. Se han comunicado mdltiples en-
tidades asociadas al PC [1], como la adminis-
tracion de farmacos (tetraciclinas, hormona de
crecimiento [9]), neuroborreliosis [10], sin-
drome de Down [11], sindrome de Guillain-
Barré o patologia hematoldgica (leucemia,
drepanocitosis o anemia ferropénica). Un gru-
po de pacientes con PC puede presentar una
patologia focal cerebral o contigua al cerebro
de caracter inflamatorio, infeccioso y/o trom-
bético. De hecho, la trombosis de los senos
venosos cerebrales es un hallazgo comun a di-
versas entidades locales y sistémicas. Es posi-
ble que en un amplio porcentaje de casos exis-
ta una situacion de riesgo protrombdtico afia-
dida a otras causas promotoras del PC y que la
trombosis venosa cerebral sea una via final
comun de multiples patologias productoras de
PC [12,13]. Entre las causas de infeccién/in-
flamacion mencionadas, se han citado en la
bibliografia la otitis media y la sinusitis maxi-
lar, frontal o etmoidal [1,6-7], pero no se han
hallado citas referidas a la sinusitis esfenoi-
dal, como en el presente caso. Se cree que la
infeccién otorrinolaringoldgica podria por si
misma producir una inadecuada reabsorcién
del LCR que favoreceria la elevacién de la
presion intracraneal [6].

La sintomatologia predominante del PC es
la cefalea, acompafiada de una sintomatolo-
gia visual, con ambliopia, defectos campimé-
tricos o estrabismo, sobre todo por la parali-
sis del VI par. También puede afiadirse otra
sintomatologia variada, como la ataxia o el
meningismo. Las secuelas del PC derivan de
la posible afectacion ocular, por la lesién de
los nervios 6pticos y el déficit visual que pue-
de llegar a la ceguera. Se estima en torno a un
30% el nimero de pacientes que muestran al-
gin tipo de disfuncidén visual tras sufrir un
PC [1-3].

Existe consenso respecto al tratamiento del
PC con diuréticos, en particular con acetazo-
lamida [1,6]. El uso de corticoides estd tam-
bién extendido; en caso de patologia inflama-
toria/infecciosa intracraneal es probable que
su uso sea mads ttil que en los casos idiopati-
cos. Se ha ensayado el uso de topiramato en el
PC idiopatico y se ha demostrado que es tan
efectivo como la acetazolamida, pero con una

pérdida de peso afadida [14]. Las punciones
lumbares repetidas son menos utilizadas, y en
caso de evolucion térpida con persistencia de
presion elevada y disfuncidn visual, el proce-
dimiento de eleccién debe ser la derivaciéon
ventriculoperitoneal [1].
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Meningitis basilar en una
paciente inmunocompetente

La afectacién del sistema nervioso central por
linfomas se observa mas cominmente como
una complicacién del linfoma no Hodgkin sis-
témico [1]. El linfoma primario del sistema
nervioso central (LPSNC) es un trastorno po-
co frecuente en la poblacién general, con una
incidencia aproximada de 0,5:1.000.000/aiio,
que se reduce considerablemente cuando sélo
se tienen en cuenta los pacientes inmunocom-
petentes [2]. Constituyen entre el 1 y el 6% de
los tumores malignos del sistema nervioso
central (SNC), y del 0,7 al 1,7% de los linfo-
mas no Hodgkin [2]. Se han descrito tres tipos
de distribuciones anatémicas. La mas frecuen-
te es la lesion tumoral parenquimatosa, la se-
gunda es una forma meningoencefilica y la
ultima es el linfoma leptomeningeo primario
[1,3]. El linfoma leptomeningeo primario es
extremadamente raro y representa alrededor
del 7% de todos los LPSNC [1,3]. Sus signos
neuroldgicos, su cuadro clinico y su aspecto
neurorradiolégico no estin definidos y, por lo
tanto, a veces resulta dificil un diagnéstico
precoz [3,4]. Presentamos un caso de un linfo-
ma leptomeningeo primario con una forma in-
usual de presentacion, que simulaba una me-
ningitis tuberculosa, lo que refleja la gran difi-
cultad de este diagndstico.

Mujer de 32 aflos de edad, sin antecedentes
médicos, que acudi6 al servicio de urgencias
por astenia, cefalea holocraneal leve e inter-
mitente, vision borrosa, acufenos e inestabili-
dad de la marcha de un mes de evolucién. La
exploracion fisica fue completamente normal,
pero una exploracién neuroldgica manifestd
un papiledema bilateral, pardlisis del tercer
nervio craneal izquierdo con afectacién de la
pupila y nistagmo horizontal en la mirada
conjugada a la izquierda. No hubo ningtn in-
dicio de deterioro cognitivo, trastornos de co-
ordinacion, sensoriales ni piramidales, ni rigi-
dez de cuello. Una tomografia computarizada
(TC) craneal con contraste evidencié un re-
fuerzo leptomeningeo difuso, mds pronuncia-
do en las cisternas, con identificacion de n6-
dulos de cisterna menores de 1 cm e isoden-
sos con captacion de contraste en la emergen-
cia del V par craneal y entre las arterias cere-
belosa superior y cerebral posterior, lo que
sugiere una leptomeningitis inflamatoria/in-
fecciosa. Entonces la paciente fue ingresada
en el Servicio de Neurologia para una investi-
gacién diagndstica posterior. La resonancia
magnética (RM) mostré un proceso leptome-
ningeo difuso con una mayor expresion en la
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Figura. Resonancia magnética craneal, que eviden-
cia un proceso leptomeningeo difuso con una ma-
yor expresion en la fosa posterior y con afectacion
bilateral de los pares craneales lll, V y VI, asi como
del IX par craneal izquierdo, sin afectacién parenqui-
matosa.

fosa posterior, con afectacion bilateral de los
pares craneales III, V y VII, asi como del IX
par craneal izquierdo, sin afectacion paren-
quimatosa (Figura). Las pruebas rutinarias de
laboratorio fueron normales. Una puncién lum-
bar mostré una pleocitosis linfocitica (140 cé-
lulas con 68% de linfocitos), hiperproteino-
rraquia (395,9 mg/dL), nivel bajo de glucosa
(1 mg/dL) y un valor elevado de adenosinde-
saminasa (ADA: 50,6 U/L). La citologia fue
negativa para las células malignas. Un estudio
con marcadores tumorales, inmunologia y se-
rologia, que incluia en virus de la inmunode-
ficiencia humana fue negativo. Se acept6 el
diagnéstico de meningitis tuberculosa y a la
paciente se le administr6 un tratamiento con
rifampicina, isoniacida, piracinamida, etam-
butol, piridoxina y dexametasona, con una
mejoria clinica inicial. El vigésimo dia de tra-
tamiento, la paciente refirié dolor lumbar con
irradiacién cidtica bilateral. Se realiz6 una RM
de la columna vertebral que mostré una dila-
tacion de las raices medulares del cono, con
captacion de contraste en toda la superficie
medular, lo cual indicaba una afectacién lep-
tomeningea, especialmente desde el nivel D9
hasta el cono. No hubo alteraciones intrame-
dulares ni cimulos intrarraquideos. Se realiz6
entonces una segunda puncién lumbar que
mostré unos resultados citoquimicos simila-
res a los de la primera: 108 células (predomi-
nantemente linfocitos), 658,9 mg/dL de pro-
tefnas y 7 mg/dL de glucosa, pero con una ci-
tologia positiva para el linfoma no Hodgkin
B de alto grado. El estudio completo de esta-
dificacion para detectar la existencia de una
enfermedad sistémica y ocular fue negativo,
y la paciente empez6 el tratamiento con qui-
mioterapia sistémica e intratecal con meto-
trexato, procarbacina y vincristina, seguido
de radioterapia craneal y quimioterapia con
citarabina [5]. Ahora la paciente ha finaliza-
do todo el protocolo, con tasas de respuestas
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clinicas y neurorradiolégicas excelentes a los
11 meses.

Los linfomas leptomeningeos primarios plan-
tean problemas diagnésticos debido, princi-
palmente, a la rareza y diversidad del cuadro
clinico. Ademds, es posible que este tumor se
presente con una puncién lumbar normal, pe-
ro también puede ocurrir que los métodos es-
tdndares de captacién de imdgenes no lo de-
tecten en las fases iniciales [3,4]. Por otra par-
te, se dispone de muy pocas descripciones de
sus cuadros, consistentes principalmente en ca-
sos clinicos [3,4]. La forma de presentacion
descrita mds frecuentemente es con sintomas
de aumento de la hipertension intracraneal.
También se han referido confusion, disartria,
hipoacusia, paraparesia y sintomas de la raiz
medular lumbosacra [3]. Los criterios acepta-
dos para el diagndstico del linfoma leptome-
ningeo primario son:

— Ningtin diagnéstico previo ni descubrimien-
to posterior de linfoma sistémico.

— Ningtin antecedente de trasplante de érga-
nos, de tratamiento inmunosupresor, sisté-
mico o intratecal con farmacos antineopla-
sicos, ni de sida.

— Ninguna lesién parenquimatosa o subepen-
dimaria del SNC en la TC craneal con con-
traste.

— Investigacion negativa para el linfoma sis-
témico.

— Demostracion de linfocitos malignos en el
liquido cefalorraquideo (LCR) o en la arac-
noides en una biopsia meningea en caso
necesario [3,4].

En nuestro caso, se realizé el diagndstico ini-
cial de meningitis tuberculosa por los resulta-
dos clinicos, de laboratorio y radiolégicos. La
captacion de contraste difusa en las leptome-
ninges, que se presentaba en los estudios ra-
diolégicos del cerebro, compatible con una
leptomeningitis inflamatoria/infecciosa, junto
con las anomalfas del LCR —con un nivel de
glucosa extremamente bajo y un valor elevado
de ADA—, nos llevé a este primer diagndstico,
respaldado por la citologia negativa en la pri-
mera puncién lumbar. Sin embargo, la evolu-
cion clinica y los resultados posteriores en las
exploraciones diagndsticas, con un resultado
de células malignas en el examen del LCR,
llevé en ultima instancia al diagnéstico de un
linfoma leptomeningeo primario, de acuerdo
con los criterios mencionados.

Este es un caso representativo de una enti-
dad nosoldgica rara con una forma inusual de
presentacion, que simulaba una meningitis tu-
berculosa, lo que subraya la necesidad de una
importante sospecha clinica para el diagndsti-
co precoz y el tratamiento de estos tumores.
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