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1. RESUMEN

Objetivo: Realizar una revision bibliografica sistematica sobre la relacion
existente entre la Hipertension Intracraneal Idiopéatica y el desarrollo de
papiledema y atrofia papilar, destacando la necesidad de un correcto
seguimiento de esta enfermedad con el fin de evitar la evolucién hacia la

atrofia optica con pérdida irreversible de agudeza visual y campo visual.

Material y métodos: El trabajo se trata de una revision bibliogréafica a propdsito
de un caso clinico, resumiendo el estado actual del conocimiento del
papiledema y la atrofia Optica en la hipertension intracraneal idiopatica,

mediante un proceso sistematico riguroso y reproducible.

Resultados: Describimos un caso clinico de una mujer con hipertensién
intracraneal idiopatica que evolucion6 hacia la atrofia 6ptica post-papiledema

en el contexto de falta de seguimiento clinico reglado.

Conclusiones: El papiledema asociado a la HTCI puede evolucionar hacia la
atrofia optica. Los controles periédicos del fondo ocular, la monitorizacion de
la respuesta al tratamiento y la implicacion y participacion de los pacientes en
el seguimiento de su enfermedad son necesarios para evitar secuelas

permanentes en la vision.

Palabras clave: papiledema, hipertension intracraneal idiopética,
oftalmoscopio, puncion lumbar, acetazolamida, pseudotumor cerebri, liquido

cefalorraquideo.
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2. ABSTRACT

Objective: To carry out a systematic bibliographic review on the relationship between
Idiopathic Intracranial Hypertension and the development of papilledema and papillary
atrophy, highlighting the need for proper follow-up of this disease in order to avoid
evolution towards optic atrophy with irreversible loss of optic nerves. visual acuity and

visual field.

Material and methods: The work is a bibliographical review about a clinical case,
summarizing the current state of knowledge of papilledema and optic atrophy in idiopathic

intracranial hypertension, through a rigorous and reproducible systematic process.

Results: We describe a clinical case of a woman with idiopathic intracranial hypertension
that progressed to post-papilledema optic atrophy in the context of a lack of regulated

clinical follow-up.

Conclusions: Papilledema associated with HTCI can evolve into optic atrophy. Periodic
checks of the ocular fundus, monitoring of response to treatment and the involvement
and participation of patients in monitoring their disease are necessary to avoid permanent

sequelae to vision.

Keywords: papilledema, idiopathic intracranial hypertension, ophthalmoscope, lumbar

puncture, acetazolamide, pseudotumor cerebri, cerebrospinal fluid.
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3. ABREVIATURAS

AOS: Ambos ojos

AV: Agudeza visual

AV CC: Agudeza visual corregida

CFNR: Medida del espesor de la capa de fibras nerviosas de la retina
ClI: Consentimiento informado

CO: Escala de grises

CV: Campo visual

DLP: Derivacién lumbo-peritoneal

DVP: Derivacion ventriculo-peritoneal

EPR: Epitelio pigmentario retinal

FLNO: Fenestracion de la lamina del nervio éptico
FO: Fondo de ojo

HC: Historia clinica

HTCI: Hipertensién craneal idiopatica

IMC: indice de masa corporal

KG: Kilogramos

LCR: Liquido cefalorraquideo

LOE: Lesion ocupante de espacio

MD: Defecto medio
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MGR: Miligramos

OCT: Tomografia de coherencia Optica
OD: Ojo derecho

ODI: Ojo derecho e izquierdo

Ol: Ojo izquierdo

PIC: Presion intracraneal

RMN/RM: Resonancia magnética nuclear
RT: Radioterapia

SAOS: Sindrome de apnea obstructiva del suefio
SDR: Sindrome

ST: Estenopeico

TA: Tension arterial

TAC/TC: Tomografia computarizada
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4. INTRODUCCION

4.1. Edema de papila:

4.1.1. Anatomia externa e interna del ojo:

CHOROID

Figura 1 Anatomia del ojo

4.1.2. Definicion, prevalencia y clasificacion:

Entendemos por papiledema como la tumefaccién de la parte del nervio 6ptico localizada
dentro del ojo (disco Optico) a consecuencia del aumento de la presién intracraneal. Es
fundamental la realizacién de una historia completa y examen de fondo de ojo directo de
la cabeza del nervio Optico y los vasos para poder hacer el diagnéstico diferencial [5,7].

La historia natural del papiledema se puede clasificar en 4 fases o estadios:

10
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1. Incipiente:

El papiledema incipiente se caracteriza por elevacion y borramiento de los margenes
papilares superior e inferior. El disco 6ptico hiperémico y con ausencia del pulso
espontaneo de la vena central de la retina. “Hay que tener en cuenta que el 20 % de los
0jos normales no presentan pulso venoso espontaneo de la vena central de la retina a

nivel de la papila 6ptica” [2]. El papiledema incipiente mantiene la excavacion fisioldgica.
2. Establecido:

En el papiledema establecido los bordes se han difuminado en todos los cuadrantes del
disco optico. Aparecen hemorragias intrarretinianas en llama y exudados algodonosos
en la zona papilar y en la retina peripapilar, por microinfartos secundarios al estasis
venoso. El edema puede afectar también a la retina circundante, desplazandola hacia

afuera, apareciendo las lineas peripapilares de Paton.

3. Crobnico:

En la fase cronica, por persistencia del aumento de la PIC, desaparecen las hemorragias
y los exudados algodonosos papilares y peripapilares. La papila éptica mantiene un color
sonrosado y aunque tiene los bordes ligeramente difuminados casi se pude perfilar su
contorno. Pueden aparecer cuerpos hialinos.

4. Atroéfico:

En este estadio se produce un aplanamiento y una palidez papilar difusa y progresiva

como consecuencia de la persistencia de una PIC elevada [2].

11
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4.1.3. Patogénesis:

A través del nervio 6ptico se conecta la parte interna de la retina con la corteza visual del

cerebro. Estd compuesto por fibras nerviosas que
transportan las sefales captadas por las células sensibles
a la luz que posteriormente seran convertidas en imagenes
por el cerebro. El nervio éptico estd constituido por tres

membranas:

1. Piamadre (membrana mas interna) que contacta
tanto con la superficie del cerebro como con el nervio
optico
Aracnoides

3. Duramadre (membrana mas externa)

Entre la piamadre y la aracnoides se localiza el espacio

subaracnoideo que contiene el LCR. Una parte de dicho

Optic Nerve
Head (Disc)

Optic Nerve

Central Retinal
Artery

Eyeball
(Sclera)

Subarachnoid Space,
filled abnormally with
CSF during papilledema

Arachnoid
Dura Mater

Posterior View of Eye: The Optic Nerve and Its Covering Membranes

Figura 2 Vista posterior de ojo: el nervio
Optico y sus membranas

espacio rodea al nervio Optico, pero en vez de LCR estara formado por unas hebras

nerviosas.

En el momento en el que aumenta la PIC esta area se

inflama y produce una compresion a nivel del nervio

optico que incluye a la arteria y vena central de la retina que viajan a través de este.

Se cree que esta compresion es la causa del papiledema. Del mismo modo hace que

aumente la presion venosa interna [4].

12
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4.1.4. Etiologia:

Entre las causas mas frecuentes encontramos:

- Tumor cerebral/absceso

- Traumatismos craneo-encefélicos

- Hemorragias cerebrales

- Infeccion del cerebro (encefalitis) o bien de los tejidos que lo cubren (meningitis)
- HTCI Hipertension intracraneal idiopatica

- Hipertensién mal controlada que puede ser potencialmente mortal

El papiledema constituye una urgencia neurooftalmoldgica ya que por un lado puede
suponer la existencia de procesos intracraneales severosy, por otro lado, puede acarrear
una pérdida de vision, generando una ceguera irreversible si no se diagnostica y trata a

tiempo.

Debemos hacer un diagnostico diferencial, desde el punto de vista clinico, con otras
entidades adquiridas que pueden cursar con tumefaccién papilar y con ciertas anomalias
congénitas papilares que por su aspecto sobreelevado en el examen oftalmoscépico
denominan seudopapiledemas. El término papiledema se reserva para la tumefacciéon

papilar bilateral causada por hipertension intracraneal [6,7,10].

4.1.5. Signos y sintomas:

Inicialmente el papiledema no afecta a la visién, sin embargo, si pueden manifestarse
ciertos trastornos visuales pasajeros como el oscurecimiento transitorio de la vision
durante la realizacion de maniobras de valsalva tipo toser y diplopia. Estos sintomas

pueden ir en aumento y acompanarse de cefaleas o incluso nauseas y vomitos como

13
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signos de una presion intracraneal elevada evolucionando desfavorablemente hacia la

ataxia o alteracion de la conciencia sino se trata a tiempo.

4.1.6. Diagnaostico, tratamiento y evolucion:

Tras la realizacion de una correcta anamnesis y exploracion fisica podriamos ayudarnos
de diferentes pruebas de imagen, asi como de la posibilidad de realizar una puncién

lumbar para determinar la presion del liquido cefalorraquideo (LCR) [14].

El método complementario mas util seria el uso del oftalmoscopio que nos permitird
visualizar la parte posterior del ojo. No solo es importante confirmar el diagnostico sino
también determinar la causa y para ello podriamos emplear la resonancia magnética
(RMN) y la tomografia computarizada (TAC) como pruebas de imagen, que

posteriormente nos servirian para el control del tratamiento [9,10,11,12].

Edema de papila bilateral

! !

Seudopapiledema Papilitis bilateral
Ecograffa/retinografias seriadas’| AV/colores/PVE

Papiledema verdadero

TC craneal con contraste

TC normal TC: masa intracraneal
Puncién lumbar RM venosa y arterial Remitir a oncologia
. . Descartar trombosis
Medir PIC Estudio de LCR de senos

Neurologia. 2010;25:395-7
Figura 3 Papiledema en edad infantil. Guia de actuacion propuesta
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Edema de papila bilateral

Hipertension arterial maligna Seudopapiledema
Papilopatia diabética Papiledema verdadero Ecografia ocular/AGF/
Presion arterial/glucemia retinografias seriadas
TC: masa intracraneal TC: normal
Puncién lumbar RM arterial y venosa

l—l—l l—‘_l

" . ) Trombosis venosa
Registro de presitr)| Estudio de LCR ma%g?:;gog Normal

arteriovenosa

Polisomnografia
Apnea del suefo

Neurologia. 2010;25:395-7

Figura 4 Papiledema en edad adulta. Guia de actuacion propuesta

El tratamiento del papiledema va a estar dirigido principalmente a corregir la causa que

lo provoca, por lo que es fundamental el seguimiento multidisciplinar del paciente.

En la hipertension intracraneal idiopatica, como medidas generales, se recomienda el
control de los factores que predisponen a la enfermedad, como la reduccion de peso en
caso de presentar obesidad, la restriccion de sal y liquidos. La simple elevacion de la
cabecera de la cama entre 30-40 grados mejora la reabsorcion del LCR. El uso de
acetazolamida reduce la PIO al disminuir la produccion del LCR.

Siempre y cuando haya un aumento de la presion intracraneal secundario a una lesion
intracraneal ocupante de espacio, ha de tratarse lo mas rapido posible incluso la
administracion de corticoesteroides para reducir la PIO antes de realizar la cirugia para

su extirpacion o antes de realizar la radioterapia para reducir el tamafio de la lesion.

15
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Si hablasemos de papiledema como resultado de una hipertension intracraneal idiopatica
podriamos tratarlo mediante el control de la pérdida de peso y con diuréticos tipo
acetazolamida. Si este tratamiento no funcionase podriamos proceder a tratamientos

quirdrgicos mas invasivos o punciones lumbares evacuadoras.

Las posibilidades quirargicas son basicamente dos: la fenestracion de la vaina del nervio

optico o el corto circuito lumpo-peritoneal.

Si fuese por una infeccién de origen bacteriano pautariamos antibiético y drenariamos el

LCR en caso necesario [7,8].

4.2. Hipertension intracraneal idiopatica:

4.2.1 Definicidn, epidemiologia y prevalencia:

La hipertension craneal idiopatica, también conocida como pseudotumor cerebri, se trata
de un sindrome neuro-oftalmologico de etiologia incierta que se caracteriza por un
aumento de la PIC en ausencia de evidencia clinica, de laboratorio o radiolégica de

patologia intracraneal o hidrocefalia [15].

En términos generales se trata de una enfermedad autolimitada, aunque tiende a la
recidiva [17]. El primero en desarrollar la HTCI fue el doctor aleman Heinrich Irenaeus
Quincke, creador de la técnica de la puncién lumbar cuyo periodo comprende entre 1893
y 1897. Dicho autor designa a la enfermedad con el nombre de meningitis serosa y
destaca un aumento de la presién en el LCR, en ausencia de lesion expansiva o
hidrocefalia [18]. A lo largo de la historia recibira diferentes denominaciones. En 1904,
Nonne la denomina seudotumor cerebral ya que pacientes con este sindrome producian

una impresion de inicio semejante a los que padecian una lesién tumoral cerebral. En

16
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1937, Dandy describié unos criterios que, bajo el nombre de ‘hipertension intracraneal
que semeja un tumor cerebral’, engloban estas distintas entidades utilizdndose estos
finalmente para el diagnostico habiendo sido modificados por Radhakrishnan en el afio
1994 [19]. Corbett, en el 1982 ya hablaba de hipertension idiopatica intracraneal, ya que
afirmaba que mas del 25 % de los pacientes podian perder la vision si no se trataba
adecuadamente [16].

La HTCI es una enfermedad relativamente frecuente con una incidencia anual de uno a
dos casos diagnosticados por 100.000 habitantes y de distribucién universal [21]. La
incidencia de la enfermedad aumenta anualmente probablemente debido a la epidemia

de la obesidad.

4.2.2. Fisiopatologia y sintomas:

La fisiopatologia de la enfermedad es desconocida ya que se establecen muchas teorias,
pero ninguna de ellas estd demostrada por lo que no hay un tratamiento establecido.

17
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“‘Mecanismos de produccién de aumento de la presion intracraneal” [2]:

1. Aumento de la cantidad de tejido intracraneal por una lesién que ocupa
espacio.
Aumento de la produccion de LCR.

3. Bloqueo de la circulacion de LCR a nivel del sistema ventricular o de las
granulaciones aracnoideas.

4. Disminucion de la absorcidbn por obstruccidon del sistema venoso
intracraneal o extracraneal.

5. Incremento del volumen sanguineo cerebral.

Como consecuencia de dicho aumento de la PIC se produce la inflamacién de la cabeza
del nervio Optico, asi como de las estructuras que engloba que son las fibras nerviosas

retinianas, la arteria y la vena central de la retina dando lugar al papiledema [13].

La HTCI se puede manifestar, clinicamente, de cuatro formas diferentes:

1. Aparicién aislada de sintomas neuroldgicos propios de hipertension craneal como
cefalea, nauseas y vomitos...

2. Apariciéon aislada de sintomas visuales como oscurecimientos transitorios de la
vision con las maniobras de valsalva, vision borrosa, alteraciones del campo visual
y/o diplopia.

La coexistencia de los sintomas neuroldgicos y visuales anteriores
De forma asintomatica mediante la detecciébn de papiledema en un examen

oftalmoldgico rutinario.

18
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De modo que las alteraciones visuales son bastante habituales (>50%).

A pesar de que la enfermedad es mas frecuente, en términos generales, en mujeres,

dichas alteraciones ocurren en mayor porcentaje en el sexo masculino [24].

Los oscurecimientos transitorios de la vision pueden ser tanto unilaterales como
bilaterales, repitiendose en numerosas ocasiones durante el dia, acompafiando o no a
pequefias maniobras de valsalva, con una duracién de segundos 0 minutos y una

completa recuperacién posterior.

La diplopia horizontal en la vision de lejos, también puede ser transitoria y esta
ocasionada por paresia del VI par craneal que es el nervio oculomotor mas comprometido

en la elevacion de la presion intracraneal.

“Al examinar el campo visual por confrontacion, aproximadamente el 75 % no tiene
alteraciones en el momento del diagnostico. EI 25% si presenta alteraciones
campimétricas, preferentemente pérdida de la vision nasal, constriccion del campo
visual, escotomas centrales y centrocecales. Si se analiza el campo visual por perimetria
de Goldman, se encuentra que menos del 10% de los pacientes tienen un examen
normal; los tres defectos méas frecuentemente hallados son: aumento de la mancha

ciega, 31%; constriccién del campo visual, 30% y cuadrantopsia nasal inferior, 15%” [25].
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Fig.9.23 Progression of visual field defects in papilledema (24-2 Humphrey visual fields). (a) Early
changes with enlarged blind spots. (b) Constriction of visual fields, worse nasally. (c) Severe
constriction.

Figura 5 Progresion del deterioro del campo visual en papiledema

La cefalea sera uno de los sintomas mas frecuentes, aunque no siempre se manifiesta
[22].

El dato méas importante para el diagndstico de la HTCI es la deteccién de papiledema en
la exploracién oftalmoscépica, tenga 0 no sintomas oculares o neurologicos asociados.
Este dato esta presente en el 98-100% de los casos, aunque también esta descrita la
HTCI en ausencia de papiledema [23].
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Figura 6 Edema de papila en HTCI

Desde el punto de vista epidemiolégico, la HTCI es més frecuente en mujeres en edad
fértil (20-30 afios), con un IMC aumentado, cefaleas, tinnitus pulsétil, oscurecimientos
visuales de caracter transitorios y diplopia (sintomas tipicos de elevacion de la PIC). Los
hombres son afectados con menos frecuencia, con una relacion hombre: mujer de 4.3: 1
a15:1[17,21].

Las alteraciones visuales, si no se realiza tratamiento apropiado, pueden hacerse

permanentes y conducir, a una pérdida completa de la vision [20].

Causas asociadas a la elevacion de la presion intracraneal:
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Trastornos
hematolégicos

Alteraciones
endocrinolégicas

Metabdlico-nutricional

Farmacos

Procesos que cursan
con
hiperproteinorraquia
Obstruccién del flujo
venoso craneal

Hipertensién del flujo
venoso craneal

Miscelanea

FACULTAD DE MEDICINAY ODONTOLOGIA

Anemia ferropénica

Anemia perniciosa

Trombocitopenia

Policitemia vera

Sindrome de Wiscott-Aldrich

Crioglobulinemia

Deficiencia de corticosteroides (enfermedad de Addison,
hipoplasia adrenal congénita)

Exceso de corticosteroides (enfermedad de Cushing, terapéutico)
Enfermedades tiroideas (hipotiroidismo, hormonas de reemplazo)
Alteraciones hipofisarias (adenoma, acromegalia)

Enfermedades de las paratiroides (hipoparatiroidismo idiopatico,
pseudohipoparatiroidismo)

Embarazo, menarquia y alteraciones menstruales

Obesidad

Fibrosis quistica

Deficiencias enzimaticas (galactosemia, déficit de 11 beta-
hidroxilasa)

Vitamina A, tetraciclina, quinolonas, fenotiacinas, amiodarona,
litio, acido nalidixico, sulfametoxazol, anticonceptivos orales
y cocaina

Sindrome de Guillain-Barré

Tumores medulares

De senos venosos intracraneales (enfermedades crénicas del
oido, traumatismo craneal, tumores, estados hipercoagulables,
craneoestenosis, oclusion quirdrgica)

De venas yugulares (ligadura quirGrgica, trombosis
postcanulacion, tumores)

Malformaciones arteriovenosas intracraneales (durales e
intracraneales)

Insuficiencia cardiaca
Enfermedades respiratorias crénicas
Sarcoidosis

Enfermedades del tejido conectivo (LES)
Enfermedad cardiopulmonar con hipercapnia crénica
Sindrome de Turner

Traumatismo craneoencefalico

Infecciones (enfermedad de Lyme, fiebre reumética)

Tabla 1 Asociaciones etiolégicas HTC
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Figura 7 Algoritmo diagnéstico de HTCI

Seran esenciales una buena y completa anamnesis y ante la presencia de sintomas

como cefaleas o alteraciones visuales es importante descartar siempre la HTCI.

Llevaremos a cabo no solo un examen clinico sino también un examen neurolégico y
oftalmolégico completo (fotografia de FO y perimetria) con el objetivo de excluir la
mayoria de trastornos neuroldgicos. Hay que tener presente que la existencia de unos
discos Opticos normales no descarta la HTCI, aunque lo habitual es que exista
papiledema [26]. Como pruebas complementarias ante la sospecha de HTCI es
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necesario la analitica completa, TAC o RMN para descartar lesiones intracraneales
ocupantes de espacio angioRM cerebral para descartar obstrucciones de los senos
venosos intracraneales. La punciéon lumbar, midiendo la presion de apertura del LCR
confirmard la sospecha diagndstica. La presion de apertura normal de LCR es igual o
inferior a 250 mmH20.

En algunos casos, la demostracion de una mayor resistencia al flujo de salida del LCR
(> 9.1 mmHg min—1 ml — 1) en la prueba de puncion lumbar también ayuda a mantener
la sospecha de la existencia de hipertension intracraneal aliin con presiones de apertura
del LCR dentro de la normalidad [27].
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE HTCI [28]

1. Criterios requeridos para el diagnéstico de HTCI:

Papiledema

Examen neuroldgico normal

Neuroimagen: parénquima cerebral normal sin evidencia de hidrocefalia, masa o

lesion estructural y no anormal realce meningeo en RMN, con y sin gadolinio, para

pacientes tipicos (mujeres y obesos), y RMN con y sin gadolinio, y venografia de

resonancia magnética para otros; si la resonancia magnética no esta disponible o

esta contraindicada se puede usar una TC con contraste

D. Composicion normal del LCR

E. Presion de apertura de puncion lumbar elevada (LCR de 2250 en adultos o 2280 en
nifios) en una puncion lumbar realizada correctamente.

Ow>

2. Diagnéstico en HICI sin edema de papila:

En ausencia de papiledema, se puede diagnosticar HTCI si cumple los criterios B-E y ademas
tiene una pardlisis unilateral o bilateral del VI par craneal.

En ausencia de papiledema o pardlisis del sexto nervio, se puede sugerir un diagnéstico de
HTCI, pero no se puede confirmar si se satisfacen los criterios B — E de arriba, ya que se
necesitaria que se cumpliesen 3 de los siguientes criterios de neuroimagen:

i. Silla turca vacia

i Aplanamiento de la cara posterior del globo

iil. Distension del espacio subaracnoideo periético con o sin un nervio éptico tortuoso
iv. Estenosis del seno venoso transverso

En el diagnéstico diferencial del edema de papila debe incluirse siempre la HTCI.
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Fig.8.17 Diagram illustrating the diagnosis of disc edema. OP, opening pressure; CSF,
cerebrospinal fluid.

Figura 8 Diagnéstico diferencial del edema de papila

4.2.4. Tratamiento médico y quirdrgico:

El tratamiento sera sintomatico destinado a la reduccion de la presion del LCR con el

objetivo de evitar sobretodo la evolucion de los defectos visuales y corregir la cefalea.

De la misma manera es extremadamente importante tratar aquellos factores de riesgo
evitables asociados a la enfermedad, tales como la obesidad. Existen diferentes métodos
de tratamiento, pero escasean estudios prospectivos comparativos de las diferentes
estrategias.
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En primer lugar, comenzaremos por modificar el estilo de vida del paciente, ya que esta

relacionado con una mejoria modesta pero significativa de la enfermedad [24].

El inhibidor de la anhidrasa carbdnica, la acetazolamida, suele ser el farmaco de primera
linea en el tratamiento y probablemente actta reduciendo la producciéon de LCRy, por lo

tanto, la PIC. La dosis efectiva sera individualizada para cada paciente.

Podriamos iniciar con una dosis diaria de unos 250mg cada 12 horas e ir aumentandola
gradualmente. Los efectos adversos colaterales mas frecuentes de este farmaco son las
acroparestesias, nauseas, anorexia, hipocalemia y afectacion renal, siendo estos ultimos

menos habituales.

En los casos donde la acetolamida no es eficaz, puede ser reemplazada por la

furosemida, aunque su eficacia es menor [30].

En el caso de pacientes en los que predomina la cefalea como sintoma principal
asociados a un papiledema leve con defectos minimos visuales podriamos decantarnos
por el topiramato [31]. Un efecto secundario positivo de este seria la pérdida de peso
[32].

“Los corticosteroides orales como tratamiento a corto plazo pueden considerarse en
casos agudos graves en los que se informa que hasta 1 mg / kg durante 2—6 semanas
es eficaz como tratamiento adyuvante de rescate en pacientes con rapido deterioro de la

funcidn visual mientras se plantea la posibilidad de cirugia” [33].

Paracetamol y AINES son utilizados con frecuencia para el tratamiento sintomatico del
dolor de cabeza [34].

A pesar del éxito de la terapia médica, habra casos refractarios a este tratamiento, donde
estara justificado planificar un tratamiento quirdrgico. La cirugia bariatica también seria
un tratamiento quirdrgico a considerar, dada la importancia de la pérdida de peso como

objetivo terapéutico de la HTCI.
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“La derivacién quirdrgica de LCR parece més apropiada cuando hay dolor de cabeza y
deterioro visual, mientras que la fenestracion de la ldmina del nervio 6ptico (FLNO) puede
ser una mejor opcidn cuando el sintoma cardinal es el deterioro visual o si los sintomas
visuales progresan después de la derivacion del LCR [70]. Decidir entre derivacion
ventriculo-peritoneal (DVP) y derivacion lumbo-peritoneal (DLP) es dificil. Si bien el DVP
tiene un mejor perfil de complicaciones en términos de revisiobn por paciente, es
técnicamente mas dificil canular los ventriculos de tamafio pequefio que se observan en
la HTCI. En consecuencia, la experiencia del cirujano y los complementos tecnolégicos
disponibles, como la estereotaxia y la neuronavegacion, desempefian un papel
importante. Ademas, la DVP es generalmente mas cara, sin embargo, cuando se usan
valvulas programables para el DLP, se eliminan las diferencias de coste [35]. Las
complicaciones tipicas de las derivaciones del LCR son la disfuncion de la derivacion
(55%) y el drenaje excesivo (2—25%), pero también se observan infecciones (1%), dolor
abdominal y malformacion iatrogénica de Chiari | (0—-7%)” [36].

4.2.5. Evolucion y pronostico:

En el transcurso de la enfermedad es importante valorar el efecto del tratamiento
llevando a cabo diferentes pruebas perimetrales que nos puedan asegurar una funcién

visual conservada.

Inicialmente se realizaran controles semanales y poco a poco se irdn prorrogando en el
tiempo. Hay que tener en cuenta que ante cualquier empeoramiento clinico seria

necesario un tratamiento mas agresivo [37].

‘La OCT es un método de diagndstico por imagen no invasivo que realiza medidas
cuantitativas objetivas y directas de la papila y de la capa de fibras nerviosas retinianas
(CFNR). Se basa en un principio 6ptico denominado interferometria de baja coherencia,

utilizando un haz de luz de 820 nm de longitud de onda. De esta manera, se obtienen
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imagenes bidimensionales compatibles con imagenes histolégicas con un corte axial de
unas 10 um aproximadamente y una profundidad de 2 mm. La OCT puede detectar y
cuantificar el engrosamiento difuso de la CFNR. Las anomalias del grosor de la CFNR
peripapilar evaluadas por la OCT en pacientes con papiledema leve se correlacionaron
cuantitativamente con pérdidas de sensibilidad del campo visual. Los datos apoyan el
posible uso de la OCT como un método cuantitativo no invasivo para monitorizar la

cantidad y la evolucion del papiledema” [38].

Figura 9 Papiledema en OCT

La respuesta al tratamiento médico suele ser buena en la mayoria de los casos de HTCI.
“Un estudio del investigador Sorensen destaco el cese de los sintomas en el 70% de los
pacientes con HTCI dentro de los 3 meses posteriores al tratamiento médico” [39].
“Johnston y Paterson describieron una recuperacion del dolor de cabeza vy
oscurecimientos visuales transitorios en el 84% y 78%, respectivamente, después de 2
meses” [40]. “Hasta una cuarta parte de los pacientes con la enfermedad experimentan
un curso de sintomas mas prolongado” [39]. El conocimiento actual de la duracion de la
sintomatologia tras la normalizacién de la PIC es limitado y parece ser altamente
individual. “Un estudio retrospectivo reciente de 54 pacientes con HTCI describié una
duracion promedio del tratamiento con acetazolamida de 13.9 + 11.9 meses, con un

rango de 1 a 60 meses” [41]. “Sin embargo, el curso cronico de HTCI con cefalea severa
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cronica y trastornos visuales durante afios no es infrecuente y constituye un problema
terapéutico importante, especialmente en clinicas especializadas en cefalea. En estos
casos, la intervencién de neurocirugia a pesar del examen del campo visual normal
puede ser la Unica solucion. Incluso después de muchos afios sin sintomas, la
recurrencia no es inusual. Weisberg informé una tasa de recurrencia del 10% durante un
afo de seguimiento” [42]. “Johnston y Paterson también informaron una tasa de
recurrencia del 10% en un periodo de tiempo de 4 meses a 14 afios” [40]. “En 2004,
Kesler describié un 40% de riesgo de recurrencias durante un seguimiento medio de 6,2
afos, rango 2-28 afios. El 21% de los pacientes tuvo mas de dos episodios, lo que
sugiere que un tratamiento de por vida puede ser necesario en un subgrupo de pacientes
con HTCI” [43]. “Aparte de la incapacitacién del dolor de cabeza severo, la disfuncién
cognitiva y los trastornos visuales que se observan en algunos pacientes de forma
cronica, la pérdida permanente de la funcién visual es la complicacion mas grave en la
HTCI” [44]. Los defectos permanentes del campo visual son comunes. “Rowe, ha
observado un resultado de campo visual normal en solo el 43% de los pacientes durante
los 3 afios de seguimiento. En el 40% de los pacientes, los defectos fueron leves y
asintomaéticos, mientras que el 9% experimento defectos graves en el campo visual” [37].
“Los defectos graves a menudo se combinan con una agudeza visual de menos de 20/40.
Hasta el 5% de los pacientes desarrollan ceguera en uno o ambos 0jos, cuyo riesgo esta
relacionado con la duracién del edema de papila y la tasa de atrofia 6ptica en desarrollo”
[45].
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5. JUSTIFICACION DEL TRABAJO:

La hipertension craneal idiopética es una enfermedad relativamente frecuente, de la que
estamos bien documentados y que cuenta con avanzados tratamientos en la actualidad.
El control periddico del fondo de ojo, para documentar la evolucion del papiledema, y la
monitorizacion de la respuesta al tratamiento puede evitar el desarrollo de secuelas
irreversibles relacionadas con la instauracion de atrofia Optica bilateral. En este sentido,
el desarrollo de una atrofia papilar bilateral en una mujer joven diagnosticada de
hipertension intracraneal idiopéatica se podria haber evitado si hubiera existido un mejor
control y una mayor implicacion por parte de la paciente, en un contexto de ajustes

sanitarios y sociales derivados de la pandemia Covid-19.

6. HIPOTESIS Y OBJETIVOS:

6.1. Hipotesis:

El papiledema por hipertension intracraneal idiopatica puede evolucionar hacia la atrofia
Optica bilateral, con secuelas permanentes en la agudeza visual y campo visual, si el
grado de implicacién y motivacion del paciente en el control, tratamiento y seguimiento

de su propia enfermedad es minimo o inexistente.

6.2. Objetivo principal:

Realizar una revision bibliografica sistematica, a partir de un caso clinico, sobre la
relacion existente entre el papiledema de la hipertension intracraneal idiopatica y el
desarrollo de atrofia optica, destacando la importancia y necesidad de un correcto
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seguimiento de una enfermedad con importantes avances en el diagnéstico y

tratamiento.

6.3. Objetivos secundarios:

Descripcién de un caso de HTCI con caracteristicas fenotipicas tipicas a pesar de
una clinica de inicio insidioso.

Efectuar una revision bibliografica actualizando el conocimiento de la
epidemiologia, etiologia, fisiopatologia, factores predisponentes, clinica y
tratamiento de la hipertension intracraneal idiopatica.

Destacar que los avances en el diagnostico y tratamiento de la HTCI no sirven
para evitar secuelas si no se implica a los pacientes en el seguimiento de su propia

enfermedad.

7. MATERIAL Y METODOS:

El trabajo se trata de una revision bibliogréfica a propésito de un caso clinico.

El esquema a seguir se realiz6 de manera sistematica mediante el uso de herramientas

de enfoque cuantitativo y cualitativo. Resume el estado actual sobre un tema en

particular, mediante un proceso sistematico riguroso y reproducible.

7.1. Caso clinico:

Para llevar a cabo esta revision bibliografica para el Trabajo de Fin de Grado se presenta

un caso clinico de una paciente con atrofia Optica en el contexto de una hipertension

endocraneal benigna atendido y en tratamiento en el Hospital Arnau de Vilanova de

Valencia. Toda la informacion, pruebas complementarias y pruebas de imagen se
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extrajeron de la HC del paciente siempre preservando la intimidad y manteniendo todos

los datos personales en el anonimato.

7.2. Bibliografia:

Para la busqueda bibliografica, indagamos en numerosos articulos cientificos sobretodo
publicaciones basadas en el meta analisis, ensayos clinicos, estudios retrospectivos, de
casos y controles y series de casos, seleccionando aquellos de mayor relevancia y
correctamente contrastados. De esta manera obtenemos una informacion generalizada
y actualizada de la enfermedad con la que posteriormente trabajaremos, yendo de lo

general a lo particular.

Para la busqueda de articulos utilizamos las siguientes bases de datos bibliograficos

disponibles in internet:

- Pubmed

7.2.1. Férmulas de busqueda:

Método de busqueda para la base de datos de PubMed:
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History and Search Details o), Download i Delete
Search Actions Details Query Results Time

#17 > Search: papilledema Filters: Free full text, from 2010 - 2022 1,032 16:52:55

#15 > Search: papiledema Filters: Free full text 8 16:52:34

#14 > Search: ((papilledema) AND (pseudotumor cerebri)) OR (idiopathic 943 16:43:11
intracranial hypertension) Filters: Free full text, from 2010 - 2022

#13 ese > Search: ((papilledema) AND (pseudotumor cerebri)) OR (idiopathic 2,404  16:43:01
intracranial hypertension) Filters: from 2010 - 2022

#12 > Search: ((papilledema) AND (pseudotumor cerebri)) OR (idiopathic 5,579  16:42:54
intracranial hypertension)

#5 e > Search: papilledema Filters: from 2010 - 2022 2,641 16:41:38

#9 e > Search: pseudotumor cerebri 4,539 16:36:15

#4 e > Search: idiopathic intracranial hypertension Filters: from 2010 - 2022 2,403 16:21:35

#2 e > Search: idiopathic intracranial hypertension 5576 15:23:52

Showing 1 to 9 of 9 entries

7.2.2. Criterios de inclusion:

El propésito de este trabajo es hacer una revision general de la enfermedad a partir de
un caso, poniendo énfasis en la relacion existente entre la HTCI y el desarrollo del edema
de papila por consecuente.

- Articulos cientificos de revisiones bibliograficas donde reflejen caracteristicas
generales de la hipertensién endocraneal y del edema de papila de manera
independiente y relacionandolos: epidemiologia, etiologia, fisiopatologia, clinica,
diagnostico y los diferentes tratamientos.

- Atrticulos cientificos que describen pacientes diagnosticados de HTCI centrandose
en el desarrollo de sintomatologia oftalmoldgica.

- Publicaciones basadas en el meta-analisis, en ensayos clinicos, revisiones
bibliograficas y revisiones sistémicas acerca de la HTCI y el papiledema.

- Estudios publicados entre los afios 2010-2022.
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7.2.3. Criterios de exclusion:

- Articulos cientificos con escaso impacto (>Q4).
- Informacién basada en un Unico caso.
- Publicaciones con base en estudios con errores en la metodologia.

- Estudios que se centren en el desarrollo de alteraciones visuales en ausencia de
la HTCI.
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7.2.4. Criterios de seleccion:

Papilledema

(7.215 articulos de los cuales
2.641 se recogen en los Ultimos
12 afos)

Idiopathic intracranial hypertension
"OR" pseudotumor cerebri

(5.350 articulos)

Papilledema "AND" idiopathic
intracranial hypertension "OR"
pseudotumor cerebri

(943 articulos siendo 925 de ellos
en los idiomas seleccionados)

Restricciones en la busqueda:
- Idioma inglés y castellano
- Textos de acceso gratuito
- Fechas entre 2010-2022

- Tipo de articulo (158
articulos)

- Sexo femenino (46 articulos)

FACULTAD DE MEDICINA'Y ODONTOLOGIA
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7.2.4.1. 1° Fase selectiva:
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BASE DE DATOS

QUARTILES, H-
INDEX

COUNTRY

1. Wadikhaye R, Alugolu R, Rukmini M,
Shaik A J. Idiopathic intracranial
hypertension - challenges and pearls.
Neurol India;69(Supplement): S434-42.
Disponible en:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35103000/

Q3, 49

India

2. NORDIC Idiopathic Intracranial
Hypertension Study Group Writing
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7.3. Consentimiento informado:

Como sabemos el Cl es el procedimiento que permite respetar la libertad de las personas
enfermas para decidir sobre su cuerpo, su salud y su vida, permitiéndoles asi asumir sus

propias responsabilidades en la toma de decisiones sanitarias.

En nuestro caso la paciente expresa de forma voluntaria la intencion de participar en la

investigacion, posterior a la comprensién de la informacién que se le ha dado.

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA LA TOMA DE IMAGEMES, PUBLICACION ¥ DATOS
MEDICOS DE INFORMACION PERSOMAL

Descripekin del procsdimisnts, objetives del procedimiento y bensficlos Que 56 Saperan

La toma de imagenes {fotografla y idaofimasian) 25! como la diulgacion de datos de la histora clinica,
g0 LN matode U para &l estudio de los problemas clinicos de los pacientes. Los datos grabados pusden
£er anallzacs ¥ dEcutdos con oiros profesionaies faciitando o s6io un meior diagnéstico de la
enfermedad sino ambien |3 recogita de ideas Nuevas acerca de [a paiieg|a 3 anallzar. Ademas, 1a
posioiidad de registar Imagenes a Io largo el tiempo a5 de gran wilklad para analzar & 13 evolucien oe |a
EMETMENad 26 TAVINaDie O BestavDrabie. POT OlrD 1300, 5U OTUSICN MEdca PeTTTite (3 Fmacion te oS
profesionales que pueddan tratar c3sos similarss en e futur,

Oiras consbderachones

La3s Imagenss y dai0s personales reproduciios seran ublizados excusiaments con Snalkdad cientfca
medica. Se Intentara en todo ko posible mantensr e anonimato de 13 Identidad en & texio y an fas
Imagenes. Sin embango, no s puede garantizar &l anonimato completn.

Asimisme, 52 garantiza & cumplimento de todas 35 medidas de segunidad que exge 13 nomativa actual y
-] P"EGE".'EE p-:cslbllldad O revocar este consentimieno EIE'GE"IUZI 5US derachos 0e acseso,
rectificacion, cancelacion ¥ Dposkion a |3 dfusion y empieo de las Imagenes en cualguler momesio ¥ sin
necesiiad de ninguna explcacion,

Tras conslderar ssta Informackon, solcitamos su consentimiento, S despuss de lesr este documenio e
queda alquna duda, no o de reallzar 135 preguntas que conskiens Opomunas.

DECLARACHIN DE COMSENTIMIENTO

MOMBRE DEL PACIENTE:
N* g2 SIP

He £i00 INfomacd o2 o3 Sasfactona POrel DD ....o..o.o.oooceeeeeeeee oo eeevems e
Doy mi consantimiento para que & matenal de |3 histora clinica, Imagenss y cuaiquier oo too de
Informacion, ean compartidos con ofms profesionaies o publizado en una revisia medica o congreso
medico que los aulores considienen FEﬂ.thﬂEﬁ exciusivamente con fines dmﬂmflﬁmﬂﬁ

= N - TS - - SN . =¥ SO
Mombre del pacients o Repracentants yio Tutor del paciente:

DM

Firma del paciente:

Mombre del Medioo:
ul, 1N
Firma del Medica:

REVOCACIHIN

DLDRE e, GO0 DMUPEEARONE TP e

DDA e e ©O0 DNVPEEIDOAE ™ ... ............... COMO REprEsantante yio
Tuor el paclenie

REVCCO &l consentimiento prestado en fecha ... de de 2......, para |3 publicacion de

Imagenes y datos de Informacion pessonal de mi histora clinica.
Firma del pacientairapresentante yio hitor
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8. RESULTADOS:

8.1. Descripcion del caso clinico:

En este apartado expondremos el caso clinico sobre el que se basa el trabajo.

Mujer, de 31 afos de edad. Es citada en el Servicio de Oftalmologia en enero de 2022
tras realizar un proceso de depuracidn de “citas pendientes” desde el Servicio de
Admisién. En esta depuracion se comprobdé que tenia una interconsulta de neurologia a
oftalmologia pendiente de realizar desde junio de 2020. Esta interconsulta fue cursada
por neurologia para seguimiento oftalmologico y examen de papila éptica por sospecha
de Hipertension Intracraneal ldiopatica. La paciente no se habia presentado a esta
primera citacion en oftalmologia en junio de 2020 ni a una segunda citacion cursada en
septiembre de 2020. Paralelamente, también habia perdido el seguimiento en neurologia
desde junio de 2020 por no acudir a sus citas programadas, incluida la cita para la
realizacion de la puncién lumbar. Esta pérdida de seguimiento, por no presentarse la
paciente a sus citas, ocurre en el contexto de reordenacion de la atencion sanitaria en

pandemia por Covid 19.

En la exploracion oftalmoldgica practicada en enero de 2022 se apreciaba:

1) Agudeza visual: OD =0.1; Ol = 0.1. Esta vision no mejoraba con estenopéico.

2) PIO, normal en ambos ojos. OD = 21 mmHg; Ol = 20 mmHg.

3) Polo anterior normal en ambos ojos.

4) Fondo Ocular: Atrofia Optica difusa bilateral con limites papilares ligeramente

difuminados, pero sin tumefaccidn papilar oftalmoscopica.
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Figura 10 Atrofia 6ptica bilateral

5) Campo visual: Alteracion difusa de sensibilidad en ambos ojos.

OS 18/01/2022/ 12:28

Parametros del examen:
Refraccion, lente de ensayo (S/C/A), pupila:

Falsos positivos / negativos: 50% (112
D i .ore?, tasirep 5 03:50, 71734
Control de la fgacion Min
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-2.25/-0.75/76, -0.25/--, Sin medir

Fabitded ¢ insces

OD 1810172022 / 12:22

Parametros del examen:
Refraccion, lente de ensayo (S/C/A), pupila

G. TOP, SAP, Blanco/Blanco, lll
-2.25/-1.0/109, -0.5/-/-, Sin medir

Falsos positivos / negativos:
Duracion, preguntas/repeticiones:
Control de la fgacion:

¢ (2/2), 0% (0/4)
, 8V10

Escala de grises (CO)
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MD [dB]: 11.4 < %) MD [dB]: 9.1 (< %)
sLV [dB): 6.2 o< ™) sLV [dB]: 6.1 e %)
DD [dB}): 6.8 w< ™) DD [dB): 5.0 B« %)
LD [dB) 6.9 p< ) LD [dB}): 6.6 < =)
MS [dB}: 161 MS [dB}: 183
Estimuso Bwrco, Evibnder. 11, 4000 asd, 100 e .‘ Estimnuty Buwrco, Extbnder, 1, 4000 wsbd, 100 me .'
Fonto  Bscots! 4 sb X Fento  Swnoo1 4 mb ol
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Figura 11 Campo visual afectado
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6) Test de colores de ishihara: no identifica ninguna lamina, 0/25, en ambos ojos.

7) Pupilas isocoricas y normorreactivas.

8) OCT: Destaca la atrofia en capa de fibras nerviosas retinianas peripapilares de
ambos ojos (CFNR). Esta atrofia afecta practicamente a todos los sectores del
nervio Optico, tanto en ojo derecho como en ojo izquierdo, con disminucion del

grosor peripapilar de las fibras nerviosas.
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Figura 12 Disminucion del grosor de CFNR del ojo derecho
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Figura 13 Disminucién del grosor de CFNR del ojo izquierdo

En el estudio OCT de tres dimensiones se observa la papila 6ptica a nivel del plano

retiniano, sin evidenciarse ningun signo de tumefaccién papilar residual (Figura 13).

Figura 14 Imagen OCT en 3D de ambas papilas opticas
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Ante esta exploracién oftalmoldgica y con el diagnéstico de atrofia éptica bilateral en el
contexto de HTCI se remite urgente al servicio de neurologia donde queda ingresada,

con el fin de completar el estudio neuroldgico y pautar tratamiento.

En la exploracion realizada durante el ingreso urgente en el servicio de

neurologia, en enero de 2022 destaca:
1) Motivo de Ingreso:

Mujer de 31 afios de edad. Ingresa procedente del Servicio de Oftalmologia para realizar
estudio de probable sindrome de hipertensién intracraneal benigno con atrofia Optica
bilateral, establecer el diagnostico diferencial con otras causas de neuropatia Optica,

realizar pruebas de imagen y realizar puncién lumbar para medir la presion intracraneal.
2) Resumen de la Historia clinica:

a) En mayo de 2020, acudi6 a Puertas de Urgencia General del Hospital Arnau de
Vilanova por crisis de ansiedad, cefalea persistente y oscurecimientos transitorios
de la visiébn. En el TAC craneal realizado no se identificaron ninguna lesion
ocupante de espacio y ninguna lesion isquémica ni hemorragica del parénquima
cerebral. Destaco la existencia de aplanamiento de la glandula hipofisaria y
prominencia del espacio subaracnoideo alrededor de los nervios épticos, ambos
signos sugestivos de HTCI, por lo que se remiti6 desde Puertas de Urgencia al

servicio de Neurologia.

b) En junio de 2020 se le realizé6 una RMN, indicada desde el Servicio de
Neurologia, poniendo la existencia de prominencia de LCR alrededor de los
nervios oOpticos y discreto aplanamiento del borde superior (céncavo) de la
hipofisis. Estos dos signos fueron interpretados como compatibles con HTCI. El

resto de la exploracion neurorradiolégica era normal.
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Ante estos hallazgos neurorradioldgicos se realizd una Interconsulta a
Oftalmologia, para examinar el fondo de ojo y comprobar la existencia o no de
papiledema, y se programo su ingreso inmediato para la realizacion de puncién
lumbar con medicion de la presion intracraneal. La paciente no acudio al ingreso
y no se pudo realizar la puncion lumbar por este motivo. Tampoco acudio a la cita
programada con el Servicio de Oftalmologia, por lo que no se pudo realizar el

examen del fondo ocular, perdiéndose completamente el rastro de la paciente.

c) En enero de 2022 se recupera el contacto con la paciente a través del Servicio
de Oftalmologia, quedando ingresada en Neurologia.

3) Exploracion fisica actual:

Buen estado general, buena hidratacion y buena coloracion. Pesa 119 Kg y mide 165
cm. Refiere cefalea cronica. Actualmente no tiene oscurecimientos transitorios de la
vision. Tampoco refiere diplopia. Nota la visiébn de los colores mas palidos. Tiene

ansiedad. El examen neuroldgico clinico basico es normal.
4) Exploraciones complementarias realizadas durante el ingreso:

Analitica: sin datos destacables.
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HEMOGRAMA: Hematies: 4,55 x10*12/L; Hemoglobina: 12,2 g/dL; Hematocrito: 37,1 %; Volumen Corpuscular
Medio: 81,5 fL; Hemoglobina Corpuscular Media: 26,8 pg; Concentracién Hemoglobina Corpuscular Media: 32,9
g/dL; Ancho Distribucién Eritrocitos: 15,6 %; Leucocitos: 6,9 x10%9/L; Neutrofilos: 56,3 %; Linfocitos: 30,3 %:
Monocitos: 8,7 %; Eosindfilos: 4,1 %; Basofilos: 0,6 %; Neutréfilos absolutos: 3,9 x1079/L; Linfocitos absolutos: 2,1
x10"9/L; Monocitos absolutos: 0,6 x10"9/L; Eosindfilos absolutos: 0,3 x109/L; Baséfilos absolutos: 0,0 x10%9/L:
Plaquetas: 223 x10"9/L; Volumen Plaguetar Medio: 8,3 fL; Velocidad de Sedimentacion Globular: 18 mm/h;

COAGULACION ESTANDAR: Tiempo protrombina: 11,0 seg; Indice de Quick: 100; INR: 0,92 INR; TTPA: 31,2
seg; TTPA (ratio). 1,01 R; Fibrinégeno: 547 mg/dL; Tiempo trombina: 14 seg; Tiempo trombina (ratio): 0,96 R;
Tiempo reptilase: 11,0 seg: Tiempo reptilase (ratio): 0,88 R; Dimero D: 247 ng/mL; Antitrombina Il (actividad): 90
%; Anticoagulante Lupico: Negativo; Ac. anticardiolipina IgG: 24,10 U/mL; Ac. anticardiolipina IgM: 3,20 U/mL; Ac.
beta-2 glicoproteina IgG: 19,60 U/mL; Ac. beta-2 glicoproteina IgM: < 1,10 U/mL; Factor V Leyden: Negativo;
Mutacién de la Protrombina G20210A: Negativo.

BIOQUIMICA GENERAL:

Glucosa: 90 mg/dL; Urea: 40 mg/dL; Acido trico: 5,9 mg/dL; Creatinina: 0,88 mg/dL; Filtrado Glomerular e. (CKD-
EPI): 87,67 mL/min/1.73m? Colesterol total: 141 mg/dL; Triglicéridos: 63 mg/dL; Bilirrubina total: < 0,15 mg/dL;
Proteinas Totales: 6,3 g/dL; Albimina: 3,7 g/dL; Hierro: 19 pg/dL; Capacidad Fijacién Hierro Libre: 389 ug/dL;
Capacidad Total Fijacion Hierro: 409 ug/dL; Indice Saturacion Transferrina: 5 %: Transferrina: 286 mg/dL;
Ferritina: 12 ng/mL; Acido félico: 2,3 ng/mL; Vitamina B12: 351 pg/mL; GOT (AST): 10 mU/mL; GPT (ALT): 15
mU/mL; Gamma Glutamil Transpeptidasa: 18 mU/mL; LDH: 133 mU/mL; Sodio: 138 mEg/L; Potasio: 4,71 mEg/L;
Calcio total: 8,9 mg/dL; Fésforo inorganico: 3,5 mg/dL; CK total: 38 mU/mL; Proteina C reactiva: 6,6 mg/L;
Homocisteina: 13,50 umol/L;

HORMONAS:
TSH: 2,09 uUl/mL; Cortisol: 6,1 pg/dL; PTH - Parathormona: 52 pg/mL;

PROTEINAS:
Factor reumatoide: < 10 Ul/mL; Complemento C3: 106,0 mg/dL; Complemento C4: 24,7 mg/dL.

Potenciales visuales evocados alterados en ambos 0jos.

RMN Vascular Cerebral. Persisten los signos radiol6gicos de Hipertension intracraneal
con prominencia de LCR alrededor de los nervios Opticos y aplanamiento del borde

superior de la hipofisis (Figura 14).
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Figura 15 Prominencia de LCR en ambos nervios opticos y aplanamiento hipofisario

Puncién lumbar: la paciente vuelve a rechazar su realizacion y pide el alta

voluntaria.

5) Diagnoéstico: Se establece los diagndésticos de hipertension endocraneal benigna y

obesidad.
6) Tratamiento al alta:
- Acetazolamida: 250 mgr, un comprimido al dia.
- Dieta hipocaldrica para adelgazar y consulta a endocrinologia para este fin.
- Dejar de fumar.
- Pasear al menos una hora al dia

7) Se le cursa una cita para seguimiento por neurologia, endocrinologia y oftalmologia.
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9. DISCUSION:

El papiledema es una patologia potencialmente grave, ya que puede enmascarar una
enfermedad subyacente, convirtiéendose en una urgencia neuro-oftalmoldgica y siendo
fundamental la realizacién de un diagndstico diferencial exhaustivo. El tratamiento ira

destinado a la correccion de la causa etiologica del mismo [6,7].

La hipertensién endocraneal idiopética, también conocida como pseudotumor cerebri, es
una patologia relativamente frecuente y una de las principales causas del edema de
papila [15]. Como consecuencia del aumento de la presion intracraneal se produce la
inflamacion del nervio Optico y de las estructuras que engloba, fibras retinianas, arteria y
vena central de la retina, dando lugar al papiledema [4,13]. Clinicamente se caracteriza
por la cefalea y las alteraciones visuales como los oscurecimientos transitorios de la
vision, siendo posible la aparicion de otros sintomas menos frecuentes, asi como de la

ausencia de los nombrados [22,24].

Para su diagnéstico ha de cumplir una serie de criterios entre ellos: el desarrollo del
edema de papila y la presencia de un examen neuro-radioldgico sin hidrocefalia y sin
lesiones ocupantes de espacio. El diagndstico se establece al documentar una presion
de apertura lumbar elevada de LCR en la puncién lumbar. En nuestro caso, la fase de
papiledema pasé desapercibida al no acudir, la paciente, a las revisiones oftalmolégicas
y neuroldgicas programadas. Tampoco se pudo documentar el aumento de la presion
de apertura de LCR al no dar su consentimiento, la paciente, para la realizacién de dicha
prueba. El diagndstico de HTC tuvo que establecerse a través de los signos radioldgicos
indirectos de HTC como son el aplanamiento de la hipdfisis y la prominencia de LCR

alrededor de los nervios opticos [28].

El sexo femenino, la edad de presentacién y la obesidad son rasgos fenotipicos

caracteristicos de la HTCI como se cita en “The expanding burden of idiopathic
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intracranial hypertension” de 2018 en la bibliografia. Estos rasgos fenotipicos estaban
presentes en nuestro caso [21].

El tratamiento de la hipertension endocraneal es sintomatico y se basa en la reduccion
de la presion del LCR con el objetivo de evitar la evolucion del papiledema hacia la atrofia
Optica y la correccion de la cefalea. En este sentido, el control de la obesidad también es
un objetivo terapéutico ya que este factor mejora, por si solo, la hipertension intracraneal
[24].

Uno de los rasgos que tienen que mantenernos alerta en la HTCI es la posible evolucion
hacia la atrofia Optica del papiledema con secuelas permanentes e irreversibles en el
campo visual y agudeza visual. En nuestro caso, en la evolucion hacia la atrofia optica
intervino, por un lado, la falta de compromiso total de la paciente con su propia
enfermedad, faltando a numerosas citas diagnosticas en neurologia y oftalmologia, y por
otro, la falta de seguimiento apropiado de muchas enfermedades derivadas de la

reorganizacion de la actividad sanitaria durante la pandemia covid-19 [37].

A la hora de recabar informacion con los diferentes articulos publicados, podemos afirmar
gue la evolucién hacia la atrofia 6ptica de la HTCI es un hecho excepcional, ya que los
avances actuales en la medicina neuro-oftalmoldgica, tanto en el diagnostico de la HTCI
como en las diferentes posibilidades de tratamiento, hacen muy improbable esta
evolucion. Por este motivo, destaca la importancia de establecer un seguimiento pautado
de estos pacientes para evitar la atrofia Optica y la consecuente limitacion de la calidad
de vida y dependencia social que lleva asociada la instauracién de un deterioro visual

permanente.
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10. CONCLUSIONES:

1. El papiledema asociado a la HTCI no es una alteracion benigna por la
posibilidad de evolucionar hacia la atrofia 6ptica y provocar secuelas permanentes

en la agudeza visual y campo visual.

2. El diagnéstico, tratamiento y control de la HTCI requiere una actuacion
colaborativa entre distintas especialidades médicas, siendo necesario el
desarrollo de consultas neurooftalmolégicas multidisciplinares integradas por

neurodlogos, oftalmélogos y neurorradiologos.

3. La pérdida permanente de la funcion visual es la complicaciébn mas grave en la
HTCI, ya que afecta directamente a la calidad de vida de las personas afectadas,

haciéndolas mas vulnerables y dependientes.

4. La reordenacion de la asistencia sanitaria durante el estado de alarma unido al
miedo al contagio durante las primeras olas de la pandemia del COVID 19, pudo
favorecer la falta de seguimiento clinico de muchos pacientes, provocando el

empeoramiento de sus enfermedades de base.
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12. ANEXOS:

12.1. Dictamen favorable del comité de ética;

T T D r“ ‘\ E “l I\'l
QUUNCHNA [ e
N

CElIm: 03/2022

Dr. Fernando Sanchez-Toril Lépez, Presidente del Comité Etico de
Investigacién con medicamentos del Departamento de Salud Arnau de
Vilanova - Lliria.

INFORMA

Reunidos los miembros del Comité Etico de Investigacién con medicamentos del
Hospital Arnau de Vilanova, en su sesion ordinaria del dia 26 de Enero de 2022 (Acta
01/2022), y una vez estudiada la documentacion presentada por los Dres. ISABEL
ESTURI NAVARRO Y JUAN MARIN MONTIEL en calidad de Investigadores
Principales, del servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova-Lliria; tiene a
bien informar que el proyecto de investigacion titulado: “Proyecto de revisién
Bibliografica Retrospectiva de los siguientes seis casos identificados con
distintas patologias y signos clinicos oftalmolégicos”™:

« Neuropatia Optica Isquémica Anterior progresiva.

« Melanocitoma del nervio éptico.

« Glaucoma neovascular en estenosis carotidea.

« Sindrome de Irwine-Gass post cirugia de catarata.

« Atrofia éptica por papiledema cronico en hipertension craneal benigna.

« Alteraciones visulaes en aneurisma paraclinoideo.

se ajusta a los principios éticos , metodoldgicos y legales establecidas para tales
casos.

Se emite DICTAMEN FAVORABLE a la realizacion de dicho proyecto, en el servicio
de Oftalmologia Hospital Arnau de Vilanova-Lliria.

Y para que conste, lo firma en Valencia con fecha 26 de Enero del 2022,
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Fdo. Dr. Fernando Sanchez-Toril Lépez
Presidente del CEIm HAV
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El Comité tanto en su composicién como en los PNT cumple con las normas de BPC
(CPMP/ICH/135/95) y con el Real Decreto 1090/2015, y su composicién actual es la siguiente:

Que en dicha reunién del Comité Etico de Investigacién Clinica se cumpli6 el guérum
preceptivo legalmente.Que en el caso de que se evalie algin proyecto del que un miembro
sea investigador/colaborador, éste se ausentard de la reunion durante la discusion del

proyecto.
Anexo |
COMPOSICION DEL CEIm
Presidente
Sanchez-Toril Lépez, Fernando — Facultativo especialista en Neumologlia
Vicepresidente

Parra Gasent, Alberto — Farmacéutico. Atencidn Primaria

Jefatura Secretaria Técnica

Andreu Ballester, Juan Carlos — Facultativo especialista en Urgencia Hospitalaria
VOCALES:

Benlloch Perez Salvador — Facultativo Especialista en Aparato Digestivo

Bermejo Santos, Alvaro — Experto en Proteccion de Datos. Licenciado en Informatica.
Casanoves Laparra, Eloina — Facultativa de la Unidad de Cuidados Intensivos.

Esplugues Mota, Juan Vicente — Facultativo especialista en Farmacologia clinica

Garcia Séanchez Jose-= Facultativo especialista en Oncologia.

Gonzalez Jiménez, M* del Carmen — Diplomada Enfermeria.

Lépez Chulid, Francisca = Facultative especialista en Hematologia.

Lopez Sanchez, Enrique Vicente — Facultativo especialista en Oftalmologla.

Llombart Cussac, Antonio — Facultativo especialista en Oncologla,

Moral Baltulle, M® Desamparados = Facultativa especialista Laboratorio. Analisis Clinicos,
Muftoz Giner, Begofia — Facultativa especialista en Cardiologia.

Muftoz Langa, Jose == Facultativo especialista en Oncologia.

Ordofio Dominguez, Fermin — Facultativo especialista en Neurofisiclogia.

Rodriguez Baixauli, Francisco = Miembro Lego. Unién de Consumidores. Licenciado en Derecho.
Santos Romero, Maria Angeles — Miembro ajeno a profesion sanitaria. Licenciada en Derecho.
Soler Company, Enrique — Farmacéutico Hospital.

Ubeda Sansano, M* Isabel == Pediatra en Atencién Primaria,

Pérez Martinez Esther - Miembro Lego. Administrativa,

DEPARTAMENT DE SALUT DE VALENCIA - ARNAU DE VILANOVA - LLIRIA
Sant Climent, 12 - 46015 Valéncla « Teldfon 961-976000

58



Universidad

Catélica de REVISION BIBLIOGRAFICA A PROPOSITO DE UN CASO

Valencia

Son Vicente Mkrex SOBRE UNA PACIENTE CON
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INTRODUCCION

Con el aumento de la PIC se produce una inflamacion que comprime a nivel del
nervio optfico que incluye a la arteria y vena central de la retina que viajan a traveés
de este. Dicha compresion es la causa del papiledema. El objetivo serd fratar la
causa de dicho aumento de la presion intracraneal.

OBJETIVOS

Realizar una revision bibliografica sistemdtica, a partir de un caso clinico, sobre la

relacion existente entre el papiledema de la hipertension infracraneal idiopdatica y
el desarrollo de atrofia dptica, destacando la importancia y necesidad de un co-
rrecto seguimiento de una enfermedad con importantes avances en el diagnosti-

CO Yy fratamiento.

HIPOTESIS

El papiledema por hipertension intracraneal idiopatica puede evolucionar hacia la
atrofia optica bilateral, con secuelas permanentes en la agudeza visual y campo
visual, si el grado de implicacion y motivacion del paciente en el control, tfratamien-
to y seguimiento de su propia enfermedad es minimo o inexistente.

METODOLOGIA

El frabajo trata de una revision a propodsito de un caso perteneciente al Hospital
Arnau de Vilanova de Valencia, utilizando herramientas de enfoque cuantitativo y
cualitativo a tfravés de un proceso sistémico riguroso y reproducible.

RESULTADOS

DEPARTAMENTO DE
OFTALMOLOGIA

Prominencia de LCR alrededor de los nervios
Opticos y aplanamiento del borde superior

de la hipofisis.

Atrofia optica bilateral.

8

E

A

P ™
T e i S i

2

TR L. BT b g e S 8 T T2 Pl ® = i

RMNFL Thicknsess (12.0°) [pm]
e

s 3

Disminucion del grosor de CFNR del ojo derecho. Disminucion del grosor de CENR del ojo izquierdo.

CONCLUSIONES

El papiledema asociado a la HTCI no es una alteracion benigna por la posibilidad de evolucionar hacia la atrofia éptica y provocar

secuelas permanentes en la agudeza visual y campo visual.
El diagnostico, tratamiento y control de la HTCI requiere una actuacion colaborativa entre distintas especialidades medicas, siendo
necesario el desarrollo de consultas neurooftalmologicas multidisciplinares integradas por neurdlogos, offalimologos y neuroradidlogos.

La pérdida permanente de la funcion visual es la complicacion mas grave en
la HTCI, ya que afecta directamente a la calidad de vida de |las personas
afectadas, haciéndolas mas vulnerables y dependientes.

La reordenacion de |la asistencia sanitaria durante el estado de alarma unido
al miedo al contagio durante las primeras olas de la pandemia del COVID 19,
pudo favorecer la falta de seguimiento clinico de muchos pacientes, provo-
cando el empeoramiento de sus enfermedades de base.

Papila a nivel del plano retiniano.



