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1. RESUMEN

1.1. RESUMEN

Fundamento y objetivos. El objetivo principal de este trabajo es describir un caso
clinico de Pseudodrusas del disco Optico en Papiledema crénico por Hipertension
Intracraneal Idiopatica (HIl) el cual fue diagnosticado erroneamente de Drusas del
disco optico. El objetivo secundario es realizar una revision bibliografica sobre la
HIl, y sobre el diagndstico diferencial de Pseudodrusas del nervio optico y Drusas
verdaderas.

Material y método. Para el trabajo nos centramos en un caso clinico de una
paciente mujer con sospecha diagnostica de Hipertension Intracraneal Idiopéatica
en el Servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova de Valencia. La
bldsqueda bibliografica se realiz6 a través de las bases de datos Web of Science
(WOS) y Medline (Pubmed) hasta abril de 2024.

Resultados. Las Pseudodrusas del Papiledema crénico, por sus similitudes, puede
ser confundido con Drusas del disco 6ptico. Nuestro caso clinico trata de una mujer
de 46 afios diagnosticada de Drusas del disco éptico que acude por exacerbacién
de sus sintomas. Tras una nueva exploracién neurolégica y oftalmolégica completa,
y peticion de pruebas complementarias como RMN, puncion lumbar, OCT papilar,
Autofluorescencia por OCT y Ecografia ocular, se confirmo el verdadero diagndstico
de Pseudodrusas en Papiledema Croénico en un caso de Hipertension Intracraneal

Ideopatica.

Conclusiones. La Hipertension Intracraneal Idiopéatica es una enfermedad sin
causa conocida, mas frecuente en mujeres con sobrepeso entre 30 y 40 afos. Los
sintomas principales son cefalea holocraneal y Papiledema. Para el diagnostico son
esenciales las pruebas de OCT y para el diagndstico diferencial con las Drusas del
Nervio Optico la autofluorescencia OCT y ecografia ocular.

Palabras clave. Hipertension Intracraneal Idiopatica, Papiledema, Pseudodrusas,
OCT.
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1.2. ABSTRACT

Background and Objectives. The main goal of this study is to describe a clinical
case of pseudodrusen of the optic disc in chronic papilledema due to Idiopathic
Intracranial Hypertension (lIH), which was misdiagnosed as true optic disc drusen.
The secondary objective is to conduct a literature review on IIH and the differential
diagnosis between pseudodrusen of the optic nerve and true drusen.

Materials and Methods. For this study, we focused on a clinical case of a female
patient with a suspected diagnosis of Idiopathic Intracranial Hypertension at the
Ophthalmology Service of Arnau de Vilanova Hospital in Valencia. The literature
search was conducted through the Web of Science (WOS) and Medline (PubMed)
databases up to April 2024.

Results. Pseudodrusen from chronic papilledema, due to their similarities, can be
mistaken for true optic disc drusen. Our clinical case involves a 46-year-old woman
diagnosed with optic disc drusen who sought medical attention due to an
exacerbation of her symptoms. After a new comprehensive neurological and
ophthalmological examination, and the request for additional tests such as MR,
lumbar puncture, optic nerve OCT, autofluorescence OCT, and ocular ultrasound,
the correct diagnosis of pseudodrusen in chronic papilledema in a case of Idiopathic

Intracranial Hypertension was confirmed.

Conclusions. Idiopathic Intracranial Hypertension is a disease of unknown cause,
more common in overweight women between 30 and 40 years old. The main
symptoms are holocranial headache and papilledema. Essential for the diagnosis
are OCT tests, and for the differential diagnosis with optic nerve drusen,

autofluorescence OCT and ocular ultrasound are crucial.

Keywords. Idiopathic Intracranial Hypertension, Papilledema, Pseudodrusen, OCT.
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2. HIPERTENSION INTRACRANEAL IDIOPATICA

2.1. DEFINICION

El sindrome de Hipertension Intracraneal (HIC) se caracteriza por un aumento de

la presion intracraneal (PIC) por encima de limites normales. !

El valor de presion intracraneal normal oscila entre los 10-15 mmHg para adultos y
nifos mayores, entre 3-7 mmHg para nifios pequefios y entre 1,5-6 mmHg para
bebés a término, aunque en los pacientes pediatricos no estan bien establecidos

los limites. 2

Existen mudltiples causas de hipertension intracraneal, de entre las que se
encuentran causas hipdxicas, metabdlicas, traumaticas o toxicas. También ocurre

de manera idiopatica. !

La Hipertension Intracraneal Idiopatica se caracteriza por aumento de la presion
intracraneal sin una patogénesis que lo explique, con una composicién normal del

liquido cefalorraquideo y sin patologia intracraneal. 34

2.2. EPIDEMIOLOGIA

La Hipertension Intracraneal Idiopatica ocurre en 1 a 2 por 100.000 personas al
afo. Alrededor del 90% de los pacientes con esta afeccion son mujeres en edad
fértil y el 94% son personas con problemas de sobrepeso. Los hombres representan
del 8% al 10% de los pacientes con Hipertension Intracraneal Idiopéatica. También
se ha informado Hipertension Intracraneal Idiopética en nifios de tan solo 4 meses

de edad y en adultos de hasta 88 afios. 4

La edad de presentacion mas frecuente de Hipertension Intracraneal Benigna suele

ser entre los 20 y los 30 afios. °
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Aproximadamente el 5% de los pacientes diagnosticados de HIl tiene antecedentes
familiares de la enfermedad, lo que sugiere una posible contribucidn genética. Los
caucésicos son la raza mas comunmente afectada, representando el 65% de los

casos diagnosticados, seguidos por los afroamericanos. ©

2.3. FISIOPATOLOGIA

Se desconocen los mecanismos patogénicos de la Hipertension Intracraneal
Idiopética, y, aunque no existe una teoria Unica que explique el desarrollo del
trastorno, la disfuncion en la regulacién de la presion intracraneal es un aspecto

crucial de investigacion. 3

Segun la doctrina Monro-Kellie, el espacio dentro del crAdneo es una estructura 6sea
rigida que contiene un volumen constante de sangre, liquido cefalorraquideo (LCR)
y tejido nervioso. Dado que el volumen intracraneal es invariable, cualquier
aumento en la cantidad de uno de estos componentes provocara un incremento en
la presion intracraneal (PIC) a menos que la cantidad de los otros componentes

disminuya para compensar. ’

Por consiguiente, los siguientes factores pueden aumentar la PIC: aumento del
volumen dentro del craneo, reduccién del volumen total de la cavidad craneal,
produccion excesiva de LCR, disminucion del flujo de salida de LCR y obstruccion

del drenaje venoso cerebral. ’

El incremento del peso reciente, incluso en pacientes no obesos, es un factor de
riesgo importante para desarrollar Hipertensién Intracraneal ldiopéatica. En este

sentido, el peso parece desempefiar un papel mas relevante que el sexo y la edad.*

Sin embargo, la causa fundamental sigue siendo una presion intracraneal elevada
sin efecto de masa, lo que anteriormente se denominaba Pseudotumor Cerebral.
Aln no esta claro si se trata de un aumento de la secrecion de liquido

cefalorraquideo (LCR), una falta de reabsorcién o una combinaciéon de ambos. 8
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2.4. MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacientes que presentan Hipertension Intracraneal Idiopatica presentan

sintomas secundarios al aumento de la PIC. 4

Los sintomas mas comunes de la Hipertension Intracraneal ldiopatica incluyen
cefaleas, pérdida de vision, tinnitus pulsatil, dolor de espalda y cuello, paralisis de
pares craneales, déficits cognitivos, disfunciéon olfativa entre otros®, pero la
presentacion clinica es altamente variable, lo que puede provocar retrasos en el

diagnostico. 1°

Los dos sintomas mas observados e importantes para el diagnostico de la HIl son
el deterioro visual progresivo resultante del edema de papila bilateral secundario y

por otro lado la presencia de cefalea crénica. °

Al diagnéstico, el 93% de los pacientes presentaran cefalea, el cual es uno de los

sintomas mas comunes de consulta en atenciéon primaria. 4

Las cefaleas asociadas a la Hipertension Intracraneal Idiopatica son descritas por
los pacientes como una sensacion de presion, que afecta a toda la cabeza pero
sobre todo en la parte frontal o retroorbitaria, empeorando al despertar o con

maniobras tipo Valsalva, y suelen mejorar al extraer liquido cefalorraquideo. 3

La ocurrencia de episodios transitorios de pérdida de vision es una manifestacion
frecuente en pacientes con Hipertensidn Intracraneal. Estos episodios
generalmente son breves, de menos de un minuto de duracion, y con frecuencia se
afectan ambos o0jos. Se desencadenan tipicamente por maniobras de Valsalva,
como toser o esforzarse, o por cambios posturales subitos, como levantarse

rapidamente. !

En las etapas crénicas y atréficas del Papiledema, la pérdida irreversible de axones
se refleja en defectos campimétricos permanentes, principalmente en las areas

inferior y nasal, asi como en patrones de defectos arciformes. 1!
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Los pacientes con Hipertension Intracraneal Idiopatica a menudo presentan

sintomas tipicos de migrafa, como fotofobia, fonofobia, nduseas y vomitos. 4

La presién alta del LCR comprime cada nervio Optico causando isquemia, lo que

puede provocar edema del disco éptico bilateral o Papiledema. 4

El término “Papiledema” se acufid a principios del siglo XX para describir el edema
del disco optico bilateral secundario al aumento de la presion intracraneal. Al
elevarse la presion intracraneal en el espacio subaracnoideo, se comprime el nervio

optico dificultando el transporte axoplasmico de las células ganglionares. ’

Si bien se han asociado numerosas etiologias con el Papiledema, se define

principalmente en el contexto de la Hipertension Intracraneal Idiopatica (HIl),®

Independientemente de la causa, la pérdida visual es la morbilidad temida del
edema de papila, y el principal mecanismo de dafio del nervio Optico es la

isquemia interneuronal secundaria a la estasis del flujo axoplasmico. 12

Se manifiesta con alteraciones de la vision de corta duraciéon. Entre los sintomas
caracteristicos relacionados con eaumento de la presion intracraneal se
encuentran alteraciones visuales fugaces (visién borrosa, vision doble, titileos o
pérdida completa de la visién), que normalmente duran unos segundos. La
elevada presién intracraneal puede generar diversos sintomas adicionales. Sin

embargo, este trastorno no suele ocasionar dolor ocular. 3

El incremento de la presién intracraneal se vincula con los cambios observados
en el polo posterior del ojo. Segun la progresion del Papiledema, podemos dividir

el aspecto del fondo de ojo en cuatro fases o estadios: 14


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/intracranial-pressure
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Incipiente:

En esta etapa inicial, el Papiledema se caracteriza por una elevaciéon donde los
margenes del disco 6ptico se difuminan. Inicialmente, los bordes superiores e

inferiores se vuelven borrosos. 15 16

También se observa un enrojecimiento del disco y desaparicion del pulso venoso
espontaneo, aunque es importante tener en cuenta que aproximadamente el 20%

de los ojos normales pueden no presentar pulso venoso. > 16

Pueden notarse dilataciones de los capilares y algunas hemorragias en forma de
astilla en el margen del disco. A pesar de esto, la excavacion fisiologica del disco

se mantiene, 15 16

Figura 1. Imagen de Papiledema incipiente. 11

Establecido:

En esta fase, los bordes del disco ya no son visibles y los vasos sanguineos se
encuentran hundidos en su salida del disco. Se observan microinfartos que

aparecen como exudados algodonosos y hemorragias en forma de llama. 15 16

También pueden surgir exudados duros alrededor de la mécula, dando la

apariencia de una estrella macular. El edema de la capa de fibras nerviosas puede
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desplazar la retina circumpapilar hacia afuera, formando pliegues concéntricos
alrededor de la papila conocidos como lineas de Paton. > 16

Asimismo, pueden presentarse alteraciones retinianas adicionales, como
desprendimiento seroso de la macula, exudados maculares lipidicos en forma de
estrella, hemorragias prerretinianas y subretinianas, cambios en el epitelio
pigmentario y, en casos mas raros, oclusiones de las ramas arteriales de la retina,

neovascularizacién subretiniana peripapilar o retinopatia por éxtasis venoso. 15 16

Figura 2. Imagen de Papiledema establecido. 11

Croénico:

Esta fase se desarrolla cuando la causa del Papiledema no se resuelve y la presion

intracraneal permanece elevada durante un periodo prolongado. 16 7

En este estadio, los componentes exudativos y hemorragicos disminuyen
gradualmente, los margenes del disco Optico se vuelven mas definidos, pero la
elevacion y el borramiento de la superficie papilar persisten, dandole un aspecto de
"papila en corcho de champan”. También se mantienen los capilares dilatados y

pueden aparecer cuerpos hialinos. 1617
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Figura 3. Imagen de Papiledema crénico. 11
Atroéfico:

En esta ultima fase, la evolucion natural de la hipertensién intracraneal no resuelta
y de larga duracion conduce a un aplanamiento y palidez progresiva del disco
Optico, manteniéndose el borramiento vascular. El disco éptico aparece atrofiado,
los vasos retinianos se vuelven atenuados y, en casos severos, pueden observarse

pliegues coroideos y alteraciones pigmentarias. 16 17

Ocasionalmente, puede notarse el signo de Hoyt-Spencer, conocido como
cortocircuito opto-ciliar, como un mecanismo de defensa. Estos hallazgos son
caracteristicos del Papiledema atréfico, que corresponde a la atrofia del nervio

optico debido a la pérdida de axones. 1617

Figura 4. Imagen de Papiledema atréfico. 11
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2.5. DIAGNOSTICO

El diagnéstico de Hipertension Intracraneal Idiopética (HIl) se realiza utilizando los
criterios de Dandy: sintomas de elevacion de la presion intracraneal (por ejemplo,
dolor de cabeza), hallazgos de elevacion de la presion intracraneal (por ejemplo,
Papiledema), presion de apertura del liquido cefalorraquideo (LCR) elevada (>250
mmH20 en adultos y >280 mmH20 en nifios), andlisis normal del liquido

cefalorraquideo y estudios de neuroimagen normales. 18

Para diagnosticar la Hipertension Intracraneal Idiopética, en primer lugar debemos
tener sintomas y signos de sospecha. El dolor de cabeza es el sintoma mas comun
en el momento de la presentacion y lo reportan mas del 90% de los pacientes con
HIl. A menudo se asocia con tinnitus, tipicamente pulsatil, que se describe en al

menos el 50% de los pacientes con Hil. 19

[ Table 2 Diagnostic criteria for pseudotumor cerebri syndrome ]

1. Required for diagnosis of pseudotumor cerebri syndrome®
A. Papilledema
B. Normal neurologic examination except for cranial nerve abnormalities
C. Neuroimaging: Normal brain parenchyma without evidence of hydrocephalus, mass, or structural lesion and no abnormal
meningeal enhancement on MRI, with and without gadolinium, for typical patients (female and obese), and MRI, with
and without gadolinium, and magnetic resonance venography for others; if MRI is unavailable or contraindicated,
contrast-enhanced CT may be used

D. Normal CSF composition

E. Elevated lumbar puncture opening pressure (=250 mm CSF in adults and =280 mm CSF in children [250 mm CSF if the child is
not sedated and not obese]) in a properly performed lumbar puncture

2. Diagnosis of pseudotumor cerebri syndrome without papilledema

In the absence of papilledema, a diagnosis of pseudotumor cerebri syndrome can be made if B-E from above are satisfied, and in
addition the patient has a unilateral or bilateral abducens nerve palsy

In the absence of papilledema or sixth nerve palsy, a diagnosis of pseudotumor cerebri syndrome can be suggested but not made
if B-E from above are satisfied, and in addition at least 3 of the following neurcimaging criteria are satisfied:

i. Empty sella
ii. Flattening of the posterior aspect of the globe
iii. Distention of the perioptic subarachnoid space with or without a tortuous optic nerve

iv. Transverse venous sinus stenosis

Figura 5: Criterios diagnosticos de la Hipertension Intracraneal Idiopatica. 20

10
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Por otro lado, el Papiledema es el signo mas comun de HIl y debe estar presente
(a menos que el paciente haya desarrollado atrofia 6ptica secundaria) para tener

un diagnéstico de sospecha de Hll. 1°

Una vez que tenemos signos y sintomas que nos hacen sospechar una
Hipertension Intracraneal Idiopética, tenemos que realizar determinadas pruebas

de imagen para descartar causas secundarias de hipertension intracraneal.

El diagnéstico de la Hipertension Intracraneal Idiopatica es un diagndstico es

considerado de exclusion. 4

El diagndstico de HII requiere que se cumplan tres condiciones: en primer lugar
imagenes cerebrales normales, en segundo lugar presion elevada del LCR con
componentes normales del LCR y en tercer lugar exclusion de otras causas de

presion elevada del LCR. %t

Para ratificar que la imagen cerebral es normal, ante la sospecha de un aumento
de la presion intracraneal (PIC), se recomienda realizar como prueba de imagen de
eleccion una Resonancia Magnética y una Venografia por Resonancia Magnética
del cerebro con el objetivo de excluir causas secundarias de aumento de la PIC,
como pueden ser la trombosis del seno venoso dural, lesion masiva, aneurisma,
hemorragia subaracnoidea, meningitis, hematoma subdural y accidente

cerebrovascular. 4

Ciertos signos por imagen pueden sugerir hipertensién intracraneal. 4 Algunos de
ellos pueden ser: aplanamiento del globo ocular, protrusion del nervio éptico hacia
el vitreo, ensanchamiento del nervio 6ptico con aumento de los espacios de LCR
en la vaina del nervio oOptico, silla turca vacia y cambios en los senos venosos
transversos. Si bien son sugerentes, estos hallazgos no son diagndsticos de
hipertension intracraneal activa debido a que ocurren en individuos normales y a

gue solo se normalizan parcialmente después del tratamiento. 22
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Las pruebas neurooftalmolégicas incluyen, a parte de la RMN cerebral, la
oftalmoscopia y el examen del campo visual mediante perimetria computarizada.
Es esencial en el diagnéstico primario aclarar la presencia de Papiledema y el
impacto visual. Los hallazgos de papilas en estasis siempre deben ser verificados
por un neurooftalmélogo experimentado, para descartar Pseudopapiledema y otras

causas neurooftalmolégicas de Papiledema. 8

Se deben realizar investigaciones auxiliares, incluida la Tomografia de Coherencia
Optica (OCT), para ayudar a fundamentar una “hipétesis” diagndstica funcional, que
ya se ha formulado sobre la base de detalles derivados de la historia y los signos

clinicos destacados encontrados en el examen. 23

Por ultimo, debemos realizar una puncién lumbar para confirmar la existencia de
hipertension y descartar otras causas. Para el diagnéstico de hipertension
intracraneal, debemos tener una presion elevada del Liquido Cefalorraquideo
(LCR), con composicién normal y con ello descartando con ello causa infecciosa. &

Anamnesis y exploracion fisica (incluido fondo de ojo
realizado por oftalmdlogo) compatibles

Y : Alterado ) —
TC craneal urgente* ———| Tratamiento especifico

Normal

v
Alterad
RM y AngioRM % Tratamiento especifico

Normal l

Analitica sanguinea®* Alterado T . i
y puncién lumbar ratamiento especifico

PIC elevada y
resto normal

Diagnéstico de Hll

Figura 6: Algoritmo diagnéstico de la Hipertension Intracraneal Idiopatica. 24
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2.1.1. Fondo de ojo

La exploracion del fondo de ojo u oftalmoscopia consiste en la visualizacion a través
de la pupila y de los medios transparentes del globo ocular (cérnea, humor acuoso,

cristalino y humor vitreo) de la retina y del disco éptico. 2°
La técnica de visualizacion es variable:

Puede emplearse la Oftalmoscopia Directa a través de un oftalmoscopio. Esta
técnica nos aporta una imagen ampliada y directa, es decir, lo que observemos a
través del visor estard situado en la misma posicién en la retina, en cambio no
ofrece imagenes tridimensionales. Suele necesitar de dilatacion pupilar para un

mejor examen. 26

Por otro lado, tenemos la técnica de Oftalmoscopia Indirecta, que consta de una
fuente de luz que emana de la lampara de hendidura o de un casco que se coloca
en la cabeza del explorador, y una lentes de diferentes aumentos que se sujeta
enfrente del ojo a explorar. La imagen es indirecta, invertida respecto a la real en la
retina, y de menor amplificacion que la del directo, pero a diferencia de la directa es

tridimensional. Suele necesitar de dilatacion pupilar para un mejor examen. 26

La Retinografia no midriatica es una prueba sencilla y no invasiva que no precisa
dilatacion farmacol6gica ya que con una minima dilatacion de aproximadamente 3
mm nos permite fotografiar la retina. Es, por tanto, mas cémoda y rapida que la

Retinografia midriatica. 2’

Esta técnica, se realiza a través de un ordenador que capta las imagenes, las
almacena y las transfiere electronicamente. De esta manera podran ser
visualizadas e interpretadas de manera rapida por el profesional, permitiendo un

seguimiento de la evolucién y de posible progresion de la enfermedad. 27
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La Retinografia no midriatica no presenta complicaciones, ya que no se necesita la
dilatacion pupilar para la realizacion de la prueba y no existe contacto directo con

la zona ocular. 27

Con las distintas técnicas descritas valoramos el fondo de ojo y la presencia de
Papiledema. Con esta técnica podria observarse como un borramiento de los
limites del disco asociado a ingurgitacion y tortuosidad venosa, ausencia de pulso
venoso y excavacion papilar conservada, por otro lado, puede haber alguna
hemorragia en el borde papilar. Si el cuadro clinico avanza, los bordes del disco se

borran totalmente y los vasos se incurvan en su salida. 28

Ojo derecho Ojo izquierdo

Figura 7: Imagen de fondo de ojo normal donde vemos el 0jo

derecho a la derecha, el izquierdo a la izquierda. 2°

2.1.2. Tomografia de coherencia dptica

La Tomografia de Coherencia Optica (OCT) genera imagenes transversales de alta
resolucién no invasivas de la retina, utilizando una fuente de luz infrarroja cercana
a través de pupilas no dilatadas y se usa ampliamente en la practica oftalmica. 22
Utiliza ondas de luz para tomar imagenes de secciones transversales, midiendo la

luz retrodispersada o reflejada. 2°

Las medidas aportadas por la OCT proporcionan una variable continua en lugar de

categorica, y son muy prometedoras, especialmente para su uso en ensayos
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clinicos. Sin embargo, se debe tener cuidado en sujetos individuales, ya que el dafio
a los axones de las células ganglionares de la retina también dara como resultado

una disminucién del volumen de la cabeza del nervio éptico. 2°

Muchos neurooftalmologos incorporan la OCT en el seguimiento de los pacientes
con HIl, aunque sigue habiendo desacuerdo sobre si esto se asocia con mejores
resultados. 22

Cuando existe Papiledema, la Tomografia de Coherencia Optica sobre la cabeza
del nervio Optico muestra su elevacion, ademas puede descubrir acumulacion de
liguido cefalorraquideo alrededor de su cabeza, y es posible medir el grosor de la
fibra retinal alrededor del nervio éptico. °

Figura 8: Oct papilar que indica edema de papila en la imagen superior.

Oct de papila con edema en resolucion en la imagen inferior. 27
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2.1.3. Resonancia magnética (RMN)

La Resonancia Magnética debe realizarse antes de la Puncién Lumbar (con
manometria), para descartar la presencia de un proceso expansivo intracraneal. Se
describe comunmente una disminucion del tamafio ventricular, sin que ello
constituya un indicador pronostico. Otros hallazgos en la neuroimagen sugerentes
de HIl: silla turca vacia (en el 64 % de los pacientes), incremento del espacio
subaracnoideo y, en un pequefio porcentaje de casos, una malformacion de Chiari

tipo 1. °

La Venografia por Resonancia Magnética (VRM) se realiza inyectando un medio de
contraste intravenoso, y se toman imagenes detalladas de las venas cerebrales
utilizando un equipo de RMN. A menudo se puede observar estenosis bilateral del
seno transverso. Para una produccién 6ptima del bulbo ocular y nervios opticos, se
requieren secuencias de RMN orbitaria especificas con supresion de grasa y cortes
coronales delgados. 8

Se mide el seno recto y sagital superior mostrando dos tipos de alteraciones
predominantes, obstruccion intrinseca y extrinseca. En la obstruccion extrinseca se
observa un aumento del flujo, mientras que el flujo de salida permanece normal.
Esto sugiere que la HIl induce una desregulacion que provoca un aumento de la

presion en los senos venosos debido a la hiperemia. °

2.1.4. Puncion lumbar (PL)

Para el diagnéstico de Hipertension Intracraneal, debemos tener presion elevada
del Liquido Cefalorraquideo (LCR) y es requisito que el LCR tenga una composicién
normal. &

La medida de la presién intracraneal se realiza con la Puncion Lumbar. Esta técnica

debe realizarse con las medidas de asepsia correspondientes, se debe colocar al

paciente en decubito lateral o sentado inclinado hacia delante. Consiste en la
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extraccion de LCR realizando una puncion a nivel de las vértebras L3-L4 o L4-L5.
30

Se debe colocar anestésico local (lidocaina al 1%) y se realiza con aguja espinal
con estilete. La aguja espinal atraviesa primero los ligamentos supraespinoso e
interespinoso entre las apofisis vertebrales espinales, antes de llegar al ligamento
amarillo. Pasa a través del espacio epidural y luego puede palparse un resalto al
atravesar la duramadre, y en forma simultanea la membrana subaracnoidea

adyacente, para ingresar en el espacio subaracnoideo. 3°

Deben recogerse 4 tubos de LCR para los distintos anélisis. 2

La contraindicacion absoluta de esta técnica es la sospecha de infeccion en el lugar

de puncién. De ser asi, utilizaremos un punto de acceso alternativo. 3°

La elevacion patoldgica de la presion intracraneal se confirma midiendo la presién
de apertura después de la Puncion Lumbar, siempre que no haya una lesion masiva
gue impida que este procedimiento se realice de manera segura. A los efectos del
diagndstico de HIl, una presion de apertura de = 250 mm de agua se considera

elevada y diagnoéstica en adultos. 22
Ademas, ocasionalmente se utiliza como herramienta terapéutica, ya que

comunmente se asume que conduce a una mejora del dolor de cabeza y el

Papiledema asociados con la IIH. 3!
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2.6. DIAGNSOTICO DIFERENCIAL

La Hipertension Intracraneal Idiopéatica es un diagnéstico de exclusion, por lo que
debemos descartar otras causas de Hipertension Intracraneal, como encefalitis o
meningitis, trombosis venosas, u otras mucho menos frecuentes como

carcinomatosis leptomeningeas o melanosis neurocutaneas, entre otras. 32

En primer lugar, se realizara un diagndstico diferencial entre posibles enfermedades

gue cursen con Hipertension Intracraneal Idiopatica.

El aumento de la presion intracraneal puede tener diferentes origenes. !

Como se explico en el apartado de fisiopatologia, segun la doctrina Monro-Kellie,
el espacio dentro del crAneo es una estructura 6sea rigida que contiene un volumen

constante de sangre, Liquido Cefalorraquideo (LCR) y tejido nervioso. ’

En primer lugar existen causas de Hipertension Intracraneal relacionadas con el

tejido cerebral, como los traumatismos y las neoplasias cerebrales. *

Otras causas de Hipertension Intracraneal son las relacionadas con las alteraciones
del LCR, las hidrocefalias obstructivas posthemorragicas y el sindrome de

Hipertension Intracraneal Benigna. *

Las alteraciones en la circulaciéon sanguinea cerebral también causan HTIC. Estas
enfermedades son las menos comprendidas y pueden ser secundarias a una
obstruccién en el drenaje venoso, como ocurre en las trombosis de senos venosos,

0 a procesos que provocan vasodilatacién arterial.!
Ademas, otras condiciones pueden estar asociadas con la Hipertension

Intracraneal, incluida la Hipervitaminosis A, el uso de retinoides, y la exposicion a

hormona de crecimiento exdgena, tetraciclinas o fluoroquinolonas. La Hipertension
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Intracraneal relacionada con medicamentos tiende a ser autolimitada y a menudo

se resuelve cuando se suspende el medicamento. 4

Por ultimo, existe un aumento de presion intracraneal sin causa aparente, a la que

llamamos Hipertension Intracraneal Idiopatica. !

En segundo lugar, haremos un diagnostico diferencial del Papiledema.

En la practica oftalmoldgica la causa mas comuin de Papiledema es la HIl. 18

Ademas de la HIl, hay muchos trastornos que pueden causar Papiledema. Estos
pueden evaluarse bajo 5 categorias: Alteracion del drenaje venoso, disfuncion
endocrina y metabdlica, agentes exogenos, enfermedades sistémicas y lesiones

del sistema nervioso central. 18

Algunas de estas causas pueden ser ocupantes de espacio como neoplasias,
quistes, abscesos; Disminucion del drenaje de salida, como meningitis o encefalitis;
Drenaje deteriorado, como alteraciones hematoldgicas, coagulopatias, Sindrome
de Hughes-Stovin, infecciones locales, oclusion de la vena yugular interna entre
otros; Mayor produccién de LCR; Reduccién de tamafio de la boveda craneal o

inducido por drogas. ’

Si bien el Papiledema suele ser bilateral y simétrico en ambos 0jos, en 4 a 10% de

los pacientes es asimétrico o estrictamente unilateral. ’

En el diagnéstico diferencial del Papiledema, se debe incluir la papilitis, un proceso
inflamatorio que afecta a la cabeza del nervio éptico. Esta condicion se presenta en
aproximadamente un tercio de los pacientes diagnosticados con neuritis optica, y

puede manifestarse como respuesta a la inflamacion intraocular. 32

Clinicamente, se manifiesta con pérdida visual, ya sea con o sin dolor, pero sin

presentar hiperemia ocular y tiende a ser unilateral. En la evaluacion mediante
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oftalmoscopia, se observa hiperemia del nervio Optico con bordes difuminados y

edema, por lo que puede ser confundido con la presencia de Papiledema. 33

La papilitis puede ser ocasionada por diversas infecciones, tales como Sifilis,
Tuberculosis, enfermedad de Lyme, asi como por infecciones virales como el
Herpes Zoster. En pacientes que presentan pérdida visual rapida y progresiva, se
debe considerar la enfermedad por arafiazo de gato, causada por la bacteria Gram

negativa Bartonella. 33

Entre las causas no infecciosas se encuentran la Sarcoidosis, la Granulomatosis
con Poliangeitis, el Granuloma Eosinofilico, o puede ser inducida por farmacos,
especialmente en pacientes en tratamiento para el cancer. Ademas, ciertos
medicamentos como Etambutol, Eritromicina, farmacos antirretrovirales, entre

otros, pueden inducir la papilitis. 33

El diagnostico de Papiledema por HIl puede ser un desafio ya que no toda la

inflamacioén del disco éptico se debe a Papiledema. 34

El Pseudopapiledema se refiere a la elevacion de la cabeza del nervio éptico o de
los tejidos peripapilares, sin verdadero edema axonal. La afeccion se observa con
mayor frecuencia en las Drusas del nervio 6ptico, pero también puede ser causada
por traccion vitreopapilar y nervios opticos anémalos. Es importante descartar el
Pseudopapiledema, en el contexto de una aparente inflamacion de la cabeza del
nervio optico, con funcién visual preservada, para evitar pruebas innecesarias,

costosas y potencialmente invasivas. ’
Los hallazgos del Pseudopapiledema incluyen la falta de fosa Optica fisioldgica,
ramificacion vascular anormal, cuerpos retractiles en las Drusas del disco optico y

margenes del disco éptico oscurecidos. 18

Una gran variedad de patologias puede simular un Pseudopapiledema. Alguna de

estas causas son los nervios congénitamente pequefios con una cabeza del nervio
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Optico apifiada, las papilas de Burgmeister, que se originan a partir de una arteria
hialoidea en regresion incompleta, que puede oscurecer el nervio Optico y dar la
impresion de Papiledema. Las fibras nerviosas mielinizadas, que resultan de la
migracion anomala de oligodendrocitos més alla de la lamina cribosa, también

pueden oscurecer el margen del nervio 6ptico, y las Drusas del Disco Optico. 3°

Las Drusas del nervio o disco Optico son unos depdsitos acelulares de
mucopolisacaridos, calcio, hierro, acidos nucleicos intracelulares, aminoacidos y

extracelulares que pueden calcificarse con el tiempo. 3¢

En el examen histopatoldgico, las Drusas pueden variar en tamafio y nimero de 2

a 50 nédulos, variar en tamarfio de 5 a 1000 um y tefiirse de calcio.

Las Drusas del disco Optico son bilaterales en la mayoria de los casos. Estos
pacientes suelen ser asintomaticos 34, pero presentan defectos del campo visual

en el 87% de los casos. 36

A menudo, se les diagnostica de forma incidental. Las Drusas del nervio éptico
enterradas son mas frecuentes en los nifios y dan la apariencia funduscopica de
una cabeza del nervio 6ptico elevada, que a menudo se confunde con un verdadero

Papiledema. 3

A pesar de que la patogénesis de esta condicibn aun no se comprende
completamente, las teorias mas ampliamente aceptadas implican una disfuncion
en el flujo axoplasmico de las células ganglionares. Ademas, se ha observado que
los canales esclerales de menor tamafio estan correlacionados con una mayor

incidencia de la formacion de Drusas. 37

Se localizan por delante de la lamina cribosa en la cabeza del nervio Optico. Tienen
un patron de herencia dominante con penetrancia incompleta. Suelen enterrarse
durante los primeros afos de vida y con los afios se extruyen. Cuando las Drusas

estan enterradas puede ser dificil diferenciarlas del edema de papila. 36
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Clinicamente, se ha descrito una incidencia de 3.4 por cada 1.000 adultos. No

obstante, si no fijamos en las estadisticas de autépsias, la incidencia es mayor. 3/

El dilema diagndstico de las Drusas del nervio Optico ocurre cuando estas estan
enterradas y oscurecidas por la capa de fibras nerviosas retinianas suprayacente,
de modo que la visualizacién directa no es posible. Puede haber margenes de disco
borrosos con bordes nodulares, lo que nos puede confundir con un Papiledema,
pero en los nervios Opticos con Drusas enterradas no debe haber ningun
oscurecimiento de los vasos sanguineos, ni cambios microvasculares como

hemorragias o exudados. 3°

Las Drusas del disco éptico cuando se encuentra en la superficie del nervio 6ptico
se puede apreciar facilmente en la oftalmoscopia como una apariencia
caracteristica de "bultos" con bordes irregulares y cuerpos refringentes de color
blanco amarillento. También se puede detectar como estructuras

hiperautofluorescentes en la autofluorescencia del fondo de ojo. ’

Figura 9 : Fotografias de fondo de ojoy Tomografias de Coherencia Optica

(OCT) correlacionadas de una mujer de 63 afios con Drusas de nervio optico

(DNO) multiples y claramente visibles (A), una mujer de 25 afios con algunas
DNO visibles (B) y Mujer de 23 afios con DNO enterradas (C). 38
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Las Drusas del nervio optico (DNO) son autofluorescentes y, por lo tanto, pueden
detectarse mediante fotografia OCT con Autofluorescencia. Las DNO aparecen
como estructuras hiperautofluorescentes redondas u ovaladas con bordes
irregulares. Sin embargo, la Autofluorescencia no detecta de manera confiable las

DNO mas profundas, posiblemente debido a la atenuacion del tejido suprayacente.
38

Figura 10 . Drusas del disco éptico como manchas hiperfluorescentes en la

autofluorescencia en el fondo de ojo *

Ademas de la OCT, la Angiografia con Fluoresceina puede ser una modalidad de
distincioén util, ya que la fuga del tinte en el disco éptico sélo se observara en el

Papiledema verdadero. ’

La Ecografia Ocular B-scan, es un procedimiento econémico, rapido y practico para
la deteccidn precisa y efectiva de las Drusas del disco Optico. Estas estructuras son
facilmente identificables mediante la ecografia B-scan debido a su marcada
reflectividad intrinseca (figura 11). 3°

Una de las ventajas principales de esta técnica radica en su capacidad para

visualizar incluso los limites mas posteriores de las Drusas enterradas. No

obstante, es importante sefialar que esta técnica presenta restricciones en términos
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de resolucién, ademas de no proporcionar informacion detallada sobre la retina

neural. 3°

Jiyi102013 10M

Figura 11: Ecografia B-scan. Drusas enterradas con apariencia hiperecogénica. 3°

La presencia de pulsaciones venosas espontaneas es una sefial tranquilizadora de
gue no hay presién intracraneal elevada. Sin embargo, las pulsaciones venosas
estan ausentes en el 25% de la poblacion normal y hasta en el 75% de los nifios
con Pseudopapiledema, por lo que la ausencia de pulsaciones no es especifica de

la presion intracraneal elevada. 3°

Especificamente, los especialistas en atencién médica tienen el desafio de dilucidar
la etiologia de la elevacién del disco Optico cuando las manifestaciones son
relativamente leves, cuando el paciente no reporta quejas sistémicas o
neurolégicas. En este contexto, el diagndstico diferencial incluye Papiledema de
bajo grado versus Drusas del nervio O6ptico enterradas como causa de

Pseudopapiledema. 23
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2.7. COMPLICACIONES

Las personas que padecen de HTIC requieren una urgente evaluacién y
diagnoéstico, ya que la presion intracraneal elevada mantenida puede ser un

proceso que conduzca a serias secuelas neuroldgicas e incluso a la muerte. 4°

Es importante destacar que, en ausencia de tratamiento, el incremento sostenido
de la presion intracraneal puede ocasionar dafios en el nervio éptico y conllevar

una pérdida de vision irreversible. 4

Ademas, otra complicacion oftalmoldgica derivada de una presién intracraneal
elevada es la pardlisis del VI nervio craneal, que puede ser unilateral o bilateral y

puede causar vision doble o diplopia.*!

Como resultado de este incremento en la presion, pueden ocurrir efectos adversos
en el Tronco Encefalico debido al atrapamiento del Mesencéfalo en el agujero del
tentorio, o del Bulbo Raquideo en el Agujero Magno. Estos fenbmenos pueden
desencadenar trastornos respiratorios con patrones irregulares, incluyendo pausas
de apnea, asi como el fendmeno conocido como efecto Cushing, caracterizado por
Hipertension Intracraneal acomparfiada de bradicardia. 42

El incremento de la presidon intracraneal puede conllevar desplazamientos vy

herniaciones cerebrales, como la hernia subfalcial y la hernia uncal o transtentorial.
43

Las posibles complicaciones, si se retrasa el manejo, incluyen edema cerebral

grave y dafios neurolégicos irreversibles. 44

En estadios avanzados de esta HIC puede producirse alteracion del nivel de
conciencia. El paciente puede evolucionar desde un estado apatico, desinteresado
y desconectado de su entorno a un estado de coma en la que no responde a

estimulos verbales ni dolorosos. 43
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2.8. TRATAMIENTO

Las medidas generales del tratamiento de la Hipertensién Intracraneal Idiopatica
consisten en el manejo de los factores causantes de la enfermedad, dandole

importancia a la reduccion del peso y control en la ingesta de sal y liquidos. 4°

La elevacion del cabecero de la cama unos 30-40 grados puede ayudar a la
reabsorcion del Liquido Cefalorraquideo. Por otro lado, se puede emplear la
Acetazolamida oral, un inhibidor de la anhidrasa carbdnica que disminuye la

produccion de LCR. #°

La Acetazolamida puede mejorar los sintomas de Hipertension Intracraneal

Idiopatica, las mediciones del campo visual y el edema de papila. 4

Habitualmente, la dosis de inicio de Acetazolamida suele ser 500 mg dos veces al

dia, en ausencia de contraindicaciones. 12

La Furosemida se asocié con una presion mas baja del LCR cuando se combiné
con Acetazolamida, en una pequefa serie de casos pediatricos. A veces se utiliza
como terapia complementaria, cuando la respuesta a la Acetazolamida es

inadecuada. 4°
Otros tratamientos médicos que podriamos emplear son los diuréticos de asa y el
Topiramato. La cirugia generalmente se reserva para aquellos pacientes que

fracasan, no cumplen o son intolerantes al tratamiento médico maximo. 2

La Puncion Lumbar ademas de ser una prueba diagnostica de la HIl, puede aliviar

el dolor de cabeza en aumento o los sintomas de aumento de la PIC. 4

La pérdida de peso, cuando se puede lograr, es probablemente la terapia a largo

plazo mas eficaz. Sinclair et al. informaron una reduccion en la presion del LCR en
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pacientes con HIl tratados con una dieta de 425 calorias por dia durante 3 meses.
12

El tratamiento del dolor de cabeza sintomético no tiene una pauta clara de inicio,

puede iniciarse cuando se vea conveniente. 12

En pacientes con cefalea refractaria e intratable o pérdida continua de la vision que
no responden al tratamiento médico méaximo, la intervencion quirargica es el
siguiente paso. Una paciente puede requerir cirugia si no puede participar
adecuadamente en la atencion y el seguimiento debido a incumplimiento o deterioro

cognitivo. 4

Las opciones quirdrgicas actuales incluyen fenestracion de la vaina del nervio
optico, derivacion del LCR con derivaciéon ventriculoperitoneal (VP) o
lumboperitoneal (LP) y colocacion de Stent en los senos venosos. La fenestracion
de la vaina del nervio 6ptico esta indicada para la pérdida de vision relacionada con

Papiledema. 4
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3. JUSTIFICACION DEL TRABAJO

La Hipertension Intracraneal Idiopatica (HIl) es un trastorno relativamente frecuente
caracterizado por presion intracraneal elevada con una composicion normal del
Liquido Cefalorraquideo y sin patologia intracraneal. Sus signos y sintomas

principales son la cefalea y el Papiledema. 4

El diagndstico de un paciente con Pseudodrusas en Papiledema crénico por HIl en
el Servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova de Valencia y la
confusién diagnéstica con Drusas del disco 6ptico nos lleva a realizar una revision
bibliografica a propdsito de este caso clinico, ya que un error diagnostico puede

acarrear serias consecuencias para el paciente.

Ademas, desarrollaremos en este trabajo la informacion actualizada sobre
Hipertension Intracraneal Idiopatica, su epidemiologia, manifestaciones clinicas,
diagnostico, tratamiento, y explicaremos el diagndstico diferencial entre
Pseudodrusas en Papiledema y Drusas del disco 6ptico.
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4. HIPOTESIS

El estudio del disco 6ptico y su edema puede suponer un reto diagnostico
importante para los profesionales. En ocasiones, es dificil dar con un diagnostico
certero dada las similitudes estructurales en el diagnostico diferencial de edemas
de papila. De entre los diagnosticos diferenciales, encontramos las Drusas del
nervio optico. Una revisidon pormenorizada de la evidencia cientifica disponible a
propasito de un caso clinico favorecera una mejor comprension y algunos aspectos

claves para un correcto diagnéstico de Pseudodrusas en un Papiledema cronico.
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5. OBJETIVOS

5.1.

5.2.

OBJETIVO PRINCIPAL

Describir un caso clinico de Pseudodrusas en Papiledema Crénico por
Hipertension Intracraneal Idiopatica y compararlo con otros casos clinicos ya

descritos.

OBJETIVOS SECUNDARIOS

Realizar una revision bibliografica sobre la Hipertension Intracraneal
Idiopética, actualizando la enfermedad y centrdndonos en su etiologia,
manifestaciones clinicas, diagnostico y los posibles diagndsticos
diferenciales.

Hacer un diagnostico diferencial entre las Drusas del disco o6ptico y

Pseudodrusas por Papiledema Cronico.
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6. MATERIAL Y METODO

6.1. DISENO Y ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

El presente trabajo es una revision bibliografica sobre el diagnostico de
Pseudodrusas Papilares en Papiledema cronico por Hipertension Intracraneal

Idiopatica a propdsito de un caso clinico.

La busqueda bibliogréfica se realizé utilizando las bases de datos de Medline
(PUBMED) y Web of Science (WOS).

Las estrategias de busqueda se elaboraron combinando vocabulario controlado
(palabras clave o “tesauros”) con texto libre en los campos Title/Abstract (titulo y

resumen).

Los términos clave en inglés y castellano que fueron utilizados en la busqueda son:
“Papilledema” (Papiledema) y “Idiopathic Intracranial Hypertension ” (Hipertension
Intracraneal Idiopatica) y “Pseudodrusen” (Pseudodrusas) y “Optic disc drusen”
(Drusas del disco 6ptico) y “Pseudopapilloedema” (Pseudopapiledema). Las

palabras clave se combinaron mediante los operadores boleanos “AND” y “OR”.

La estrategia de busqueda se centr6 en casos de pacientes con Pseudodrusas y
Papiledema cronico por Hipertension Intracraneal Idiopatica que fueron

diagnosticados erroneamente de Drusas del disco éptico.

En la primera fase de busqueda se introdujeron tanto en WOS como en PUBMED
los términos siguientes: ("Papilledema” OR "ldiopathic Intracranial Hypertension"
OR "Pseudodrusen™) AND ("Optic Nerve Drusen" OR “pseudopapilledema”). Con
esta busqueda se obtuvieron 459 resultados el WOS y 208 en PUBMED.

Posteriormente, se aplican los filtros de busqueda de articulos publicados en los

altimos 20 afios (2004-2024), exclusivos en humanos y cuyo idioma de publicacion
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fuese inglés o castellano. Una vez aplicados, el nimero se redujo a 212 articulos
en la base de datos de Web of Science (WOS) y 109 articulos en PubMed.

De estos 321 articulos, se descartaron aquellos articulos repetidos en ambas bases
de datos. Eliminando los articulos duplicados (103 articulos), el nimero se reduce
a 218 articulos en total.

Se procedid a realizar una revision exhaustiva de los 218 articulos, evaluando todos
los titulos y resimenes, y descartando aquellos articulos que no abordaban el tema
de interés. De esta busqueda se seleccionaron 5 articulos que, pese a no tratar el
tema principal directamente, nos serviran de ayuda para entender el diagnéstico y

poder discutir sobre el tema.

Dado que no se encontré ningun articulo que tratara directamente el tema de
estudio, se eliminaron los filtros previamente seleccionados, es decir, no se puso
limite temporal o de idioma. En esta ocasion, se obtuvieron un total de 456 articulos
en la base de datos de Web of Science (WOS) y 208 articulos en PubMed.

De los 667 articulos obtenidos, y de nuevo, realizando una lectura intensiva de
todos los titulos y abstracts, se seleccion6 un Unico articulo de gran interés por
tratarse de un caso clinico similar al nuestro. El resto de los articulos fueron

descartados por no tratar el tema de interés.
Se realiza un andlisis detallado de la bibliografia referenciada en los cinco articulos
seleccionados. No encontramos ningun articulo referenciado de interés para

nuestro estudio.

Se solicita ayuda en la base de datos cientifica de la biblioteca universitaria de la

Universidad Catolica de Valencia sin encontrar bibliografia adicional para reportar.

Por lo tanto, este proceso de busqueda bibliografica resulté en la inclusion de 6

articulos, los cuales fueron registrados en la tabla 1 para su posterior referencia.
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6.2. CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

6.2.1. Criterios de inclusion.

- Articulos publicados que traten el tema de interés.
- Articulos que permitan acceder al articulo completo.

- Atrticulos en Inglés o en Espafol.

6.2.2. Criterios de exclusion.

- Articulos que no traten el tema a estudio.

- Articulos experimentales con animales.

- Articulos duplicados.

- En un primer momento revisiones bibliograficas. En una segunda busqueda

dada la falta de bibliografia no se acotan dichos articulos.
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6.3. PROCEDIMIENTO DE SELECCION

Registros identificados de la busqueda en
la base de datos: - )
_ WOS (n=459) y PUBMED (n=208) Se excluyen articulos por
. — - |
8 Total: (N=667) - Ultimos 20 afios
< / - Humanos
)
LL
|_
i
a Registros identificados tras la aplicacion de
los criterios de inclusion
WOS (n=212) y PUBMED (n=109)
Total: (N=321)
Registros eliminando articulos
duplicados
o) (N=218)
&)
<
Q
04
@)
- : Articulos eliminados
Registros cribados | | | tras analisis de titulo y
(N=36) resumen
(N=186)
n
o
Q
2 Articulos incluidos en la Articulos irrelevantes
O sintesis cualitativa S para el estudio
= (N=5) (N=177)

Figura 12: Diagrama de flujo de la primera busqueda. Proceso esquematizado de
obtencion de registros validos para la revision. Modelo elaborado a partir de
PRISMA
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Registros identificados de la busqueda en
la base de datos:
WOS (n=459) y PUBMED (n=208)
Total: (N=667)

IDENTIFICACION

Registros eliminando articulos
duplicados
(N=470)

|

Registros cribados
(N=1)

CRIBADO

Articulos completos
evaluados por criterios.
(N=1)

CRITERIOS

Articulos incluidos en la

INCLUIDOS

(N=1)

No se afaden criterios
de inclusién

Articulos eliminados
tras analisis de titulo y
resumen
(N=469)

sintesis cualitativa —

Articulos irrelevantes
para el estudio
(N=0)

Figura 12: Diagrama de flujo de la segunda busqueda. Proceso esquematizado de
obtencion de registros validos para la revision. Modelo elaborado a partir de

PRISMA
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7. RESULTADOS

7.1. CASO CLINICO

Paciente mujer de 46 afios que acude al servicio de Oftalmologia de otro centro
derivada por su médico de atencion primaria por jaquecas en el afio 2017. Tras una
exploracion oftalmologica completa es diagnosticada de Drusas papilares. Como

antecedentes oftalmolégicos destacamos ambliopia del ojo izquierdo.

La paciente acude en 2023 al servicio de Neurologia del H. Arnau de Vilanova para
una segunda opinion tras ser diagnosticada de Hipertension Intracraneal Benigna
en otro centro. Actualmente, se encuentra en tratamiento con Edemox 250 mg

(Acetazolamida) en pauta 2-1-2 y dieta.
La paciente refiere desde hace un afio cefaleas holocraneales en casco con

sensacion opresiva. Desde hace un mes, al incorporarse desde la posicion de

sentada nota una estela de los objetos en movimiento (posible palinopsia).

Se realiza una exploracion neurolégica completa y se solicita una RMN cerebral

como prueba complementaria.
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Figura 14: RM de alta resolucion de orbita en secuencia T2. Se observa una

dilatacion de las vainas de los nervios opticos por LCR.

Figura 15: RM de alta resolucion. La flecha muestra los signos clinicos de silla

turca vacia.

37



=<
f A Caatica 2 FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD
K j de y‘_‘AIC‘A]\?if‘A

— San Vicente Martir

Figura 16: RM de alta resolucion. Las flechas muestran los signos clinicos de estenosis

de los senos sigmoideos.

Los hallazgos obtenidos en la RMN son silla turca vacia, distension alrededor de
ambos nervios 6pticos por LCR, con aumento de su impronta con aplanamiento
posterior de ambas escleras y disminucién de calibre de ambos senos sigmoideos,

todo ello sugestivo de Hipertension Intracraneal Idiopatica.

Es remitida a la Unidad de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova, con el fin

de reevaluar las papilas Opticas.
A la exploracion oftalmoldgica:
Agudeza visual:

OD: 0.9 dif +ST NM
Ol: 0.5 +ST 0.8 DIF
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Refraccion:
OD: +2.25-0.75 136°
Ol: +2.00-1.50 80°

Lampara de hendidura: polo anterior de ambos ojos normal.

Fondo de ojo: borramiento de bordes papilares sin congestion vascular, vasos y

polo posterior normal en ambos ojos.

Se solicitan como pruebas complementarias un campo visual, Retinografia de
campo amplio, OCT papilar, con imagen 3D del nervio Optico y Autofluorescencia
del nervio 6ptico, y Ecografia ocular.

1. Campo visual.

Gestibn de pacientes/istas de trabajo ~ Perimetry 3422120, ESCAMILLA MARTINEZ, ALICIA, 5091977 &

G, TOP G, TOP
os oD O SAP, Blanco/Blanco, it OD SAP, Blanco/Bianco, i
L4 30062023, 11:15 30.06 2023, 11:11
0082023 0062023 Escala de grises (CO) Escala de grises (CO)
5 < O O
{ 20° 30"
\
\
Fiabilidad e indices Fiabilidad e indices.
Parimetros del examen Parimetros del examen
G, TOP. SAP, Blanco-blanco, it G, TOP, SAP, Blanco-blanco, W
Refraccion, lente de eprueba (S/C/A) +1.75/-1.0/81, +3 25/~ Refraccion, lente de eprueba (SIC/A) +2 25/-1.0/141, +3 7504/
Fiabilidad Fiabilidad
Falsos positivos: 0/4 (0%) Falsos postivos: 0/3 (0%)
Faisos negativos 073 0%) Faisos negativos:
Indices. Indices.
MO (8] 3 ) MO [08) 45 o< 5%)
sLV [d8] 31 ®< 5% sLV [d8) 24 < 5%)
¥ Fittrar v ordenar Haga dic sl desea mds informacién Haga dic s desea més informacién

Figura 17: Campo visual normal en ambos ojos.
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2. Retinografia de campo amplio.

Figura 18 y 19: Retinografia de campo amplio de 160 grados tomada con un

Retinografo Clarus. Destaca las papilas Opticas de limites mal definidos en ambos
0jos y con lesiones intrapapilares compatibles con Drusas de papila 6ptica
superficiales y calcificadas. El resto del fondo ocular es normal aunque con ligera
tortuosidad de los vasos retinianos.

Figura 20 y 21: Detalle de las papilas Opticas por ampliacion de la imagen de

retinografia. Los limites papilares estan mal definidos y se aprecia, con detalle, las
lesiones nodulares blanquecinas presentes en el interior de ambas papilas

Opticas. La tortuosidad vascular es evidente. No hay signos clinicos de congestién

venosa. No hay dilatacion de las venas retinianas ni ningun otro signo de estasis

venoso, con ausencia de hemorragias peripapilares.
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3. OCT papilar

Figura 22 y 23: Imagen en 3D de OCT papilar. En el OD la estructura
tridimensional de la papila es en forma de pica. En el ojo izquierdo se observa,

ademas, irregularidades focales en la superficie papilar.

Figuras 24 y 25: Corte tomografico del polo posterior pasando por el centro de la
macula. Destaca la forma en pica de la papila 6ptica de ambos ojos mas evidente

en el ojo derecho. En el ojo izquierdo hay una ligera doble joroba.
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Figura 26 y 27: Autofluorescencia de papila éptica. No se aprecia ninguna lesion
autofluorescente en papila éptica compatible con Drusas de papila 6ptica.

4. Ecografia ocular

Figura 28: Ecografia ocular. No existen calcificaciones papilares compatibles con

Drusas papilares. Se aprecia la vaina aumentada de LCR perineural.

42



W e FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD
yy de Valencia
Y San Vicente Martir

Tras la exploracion oftalmoldgica, se confirma la presencia de Papiledema, y se
descarta la presencia de Drusas del nervio éptico, ya que no hay autofluorescencia
en la OCT, ni reflectividad en la Ecografia Ocular.

Con estos signos clinicos indirectos de HIl en la RM cerebral y Ecografia ocular, se
realiza la Puncion Lumbar que confirma Hipertension Intracraneal Idiopética al

establecerse una presion de apertura de 250 cm H20 con cultivo normal.

Con todos estos datos, se descarta la presencia de Drusas papilares
diagnosticadas hace 6 afos, ya que no hay autofluorescencia en la OCT, ni
calcificaciones en la Ecografia ocular.

Las lesiones nodulares blanquecinas presentes en el interior de ambas papilas
Opticas se interpretan como Pseudodrusas de disco 6ptico en Papiledema crénico
por Hipertension Intracraneal Idiopatica.

Las Pseudodrusas papilares por Papiledema Crénico estan causadas por
particulas refractivas en la superficie del disco como consecuencia de la exudacion
cronica de lipidos con una tasa de reabsorcion de fluido lenta, dando lugar a la
formacién de cuerpos redondos. Se asemejan a las Drusas del disco 6ptico, pero
las Pseudodrusas tienden a ser mas pequefias, permaneciendo en la superficie del
disco Optico, y no estan calcificadas. Eventualmente, desaparecen cuando se

resuelve el Papiledema. 46
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7.2. RESULTADOS DE LA REVISION BIBLIOGRAFICA

Durante el proceso de revision bibliografica, nos enfocamos en la busqueda de
articulos que contengan informacion particularmente relevante para el tema en
cuestion. Identificamos un total de 5 articulos, entre los cuales uno ha despertado
un interés significativo debido a que presenta un caso clinico muy similar al de
nuestra paciente, mientras que los otros 4, aunque no han sido seleccionados para

comparacion directa, ofrecen informacion complementaria.

En la Tabla 1 se presentan los articulos identificados hasta la fecha de publicacion

gue investigan a pacientes con Papiledema crénico y Pseudodrusas.

Se han condensado los datos considerados mas relevantes de cada estudio con el
fin de facilitar su posterior comparacion y la extraccion de conclusiones. La tabla
estd organizada por titulo, afio y autor del estudio, muestra y tipo de disefio de
investigacion, sexo y edad en el momento del diagndstico, caracteristicas de los

signos y sintomas, tratamiento y eventual retraso en el diagnéstico.
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Tabla 1: Articulos en los que se realiza un estudio observacional a pacientes con Papiledema Cronico por Hll

ANO/
TITULO AUTOR
2024.

Dra Marin,

Caso clinico

Dra.

Mufioz

1989.
Carter JE.

Pseudodrusen of the
Optic Disc. Papilledema
. . . etal.
Simulating Buried
Drusen of the Optic

Nerve Head. 4’

MUESTRA Y
TIPO DE
ESTUDIO

1 paciente

Estudio

observacional

Caso clinico.

1 paciente.
Estudio
observacional,

Caso clinico

SEXOY
EDAD

Mujer de 46

afios.

Mujer de 35

afos.

SIGNOS Y SINTOMAS
CARACTERISTICOS

Cefaleas holocraneales
en casco, posible

palinopsia

Distorsion de la vision en
franja diagonal.
Disminucion de la vision.
Cefalea frontal derecha

y en ceja.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

FONDO DE OJO: borramiento de bordes papilares sin congestion.
CAMPO VISUAL: Normal

OCT PAPILAR: Forma de pica en OD e irregularidades focales en
superficie de OD

AUTOFLUORESCENCIA: no se detecta alteracion compatible con
Drusas de papila 6ptica.

ECO OCULAR: no calcificaciones compatibles con Drusas.
EXPLORACION NEUROLOGICA: Normal

RMN CEREBRAL: silla turca vacia, distension en N. épticos por LCR,
disminucién de calibre de ambos senos sigmoideo.

PUNCION LUMBAR: P. de apertura 250 cm H20 con cultivo normal
FONDO DE 0JO: contorno difuso e irregular asociado a hinchazén de
fibras nerviosas, obscurecimiento de vasos y telangiectasias. Signos
de Papiledema leve, no Drusas.

EXAMEN TOMOGRAFICO: normal, ligero borramiento del reborde
lateral derecho del cuarto ventriculo.

ECOGRAFIA OCULAR: confirm la ausencia de cualquier cuerpo de
Drusas en el nervio 6ptico

EXAMEN NEUROLOGICO normal, ligera hipotonia del lado derecho
RMN CEREBRAL: Se observaba un patron giriforme que
correspondia a las circunvoluciones agrandadas pero preservadas de
la corteza cerebelosa.

ANATOMIA PATOLOGICA: diagndstico de Gangliocitoma displasico
del cerebelo (enfermedad de Lhermitte-Duclos) .
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TRATAMIENTO

Edemox 250 mg
(Acetazolamida) en

pauta 2-1-2 y dieta

Cirugia

El Papiledema
experimento una
resolucién gradual.
El caréacter difuso e
irregular del disco
Optico desaparecio
con la resolucion del

Papiledema.

RETRASO
DIAGNOSTICO

6 afios de
retraso

diagnéstico

No retraso

diagnéstico
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*

TiTULO ANO/
AUTOR
Utility of spectral domain 2021
OCT in differentiating optic = Chiu HH.
disc drusen from et al
papilledema in children. 4
) . 2017
The efficacy of orbital
Ozturk, Z.
ultrasonography and
. etal
magnetic resonance
imaging findings with
direct measurement of
intracranial pressure in
distinguishing
Papilledema from
Pseudopapiledema. #°
. L 2017
Differentiation between
Lee, KM. et

optic disc drusen and

- . al
optic disc oedema using

fundus photography. %

MUESTRA Y
TIPO DE
ESTUDIO

41 pacientes

Estudio

comparativo

retrospectivo

16 pacientes

Estudio
observacional

retrospectivo

73 pacientes.
Estudio
observacional

retrospectivo

FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD

SEXO Y SIGNOS Y SINTOMAS
EDAD AL CARACTERISTICOS
DX
61% Casos de Drusas:
varones ausencia de sx de Hll
11 afios de
media
56'25% SINTOMAS
mujeres Cefaleas, diplopia,
vomitos, tinnitus,
Edad media = entumecimiento facial y
11’4 afios fotofobia.
2 pacientes
asintomaticos
Raro cefaleas con
aumento de la PIC en
pseudo Papiledema
No Signo del halo en
especifica pacientes con Drusas
sexoyedad @ enterradas

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS TRATAMIENTO

OCT: realizada previa a tto. Las medias del BMO y los espesores de No se especifica
la RNFL (promedio, superior, inferior, nasal y temporal) fueron
significativamente mayores (p <0.001) en el grupo de Papiledema en
comparacion con el grupo de Drusas del disco 6ptico (DDO).
Estudios recientes han demostrado que una masa subretiniana
hiperreflectante en OCT, también llamada estructura similar a una
masa hiperreflectante ovoide peripapilar, es comin en DDO pero
puede observarse en pacientes con Papiledema.
ULTRASONOGRAFIAS: confirma Pseudopapiledema por Drusas del
disco

Papilledema:
Acetazolamida
RMN CEREBRAL: aplanamiento del globo posterior, protrusién
intraocular del nervio 6ptico. Ventricular, agrandamiento de la vaina No Papiledema:
del nervio 6ptico, y signo de la diana.y tortuosidad del nervio éptico.
VENOGRAFIA POR RMN: no fue notable en todos los pacientes. alta.
PUNCION LUMBAR: presiones de apertura del LCR tuvo una media

de 55 cm H 2 O (rango de 34 a 95 cm H 2 O. con bioquimica 'y

tranquilizar y dar de

citologia normales.

FOTOGRAFIA DE FONDO DE 0OJO: signo del halo, una franja mas

brillante que abarca el lado nasal del disco con un contorno

No se especifica

relativamente suave que corre paralelo al margen interno del disco.
SD-OCT: mostr6é una masa heterogénea (Drusas enterradas) debajo
de la retina a lo largo del halo funduscopico. Los bordes exterior e
interior de un halo correspondian al margen de elevacion de la fibras
nerviosas de la retina debido al DDO y a la apertura de la membrana

de Bruch, respectivamente.
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RETRASO
DIAGNOSTICO
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especifica

No se
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8. DISCUSION

El caso clinico que presentamos en este trabajo es el de una paciente que acudi6
a consulta de neurooftalmologia tras un primer diagndstico, afios atras, de Drusas

papilares y con nueva sospecha de Hipertension Intracraneal.

Seis afios después, al presentar mayor sintomatologia y tras mdultiples pruebas
complementarias se diagnosticO de Hipertension Intracraneal Benigna con

Pseudodrusas del disco 6ptico y Papiledema.

La Hipertension Intracraneal Benigna se da con mayor frecuencia en mujeres de
entre 20 y 30 aflos edad. Comparando nuestro caso expuesto con el de Carter et
al., ambas pacientes eran mujeres con una edad al diagndstico de 46 y 35 afios

respectivamente. 4’

Flowers et al. en su estudio recogieron una cohorte de 58 pacientes, entre ellos 21
presentaban Papiledema por Hll. Estos 21 pacientes eran mujeres con un promedio

de edad de 28 afios. 5!

Son multiples los posibles motivos en el retraso y error diagnéstico de nuestro caso
clinico. Uno de ellos pudo ser la levedad de los sintomas al inicio del cuadro, que
consistia en molestias oculares con sensacion de cuerpo extrafio asociado a una

ligera cefalea.

La cefalea es un sintoma muy comun de consulta en atencion primaria y una de las
causas mas frecuentes de atencion médica. La mayoria de los pacientes presentan
cefalea de causa primaria, pero existen causas secundarias de cefalea, entre las

gue se encuentra la Hipertension intracraneal.

Nuestra paciente, a los seis afios de enfermedad, tuvo un empeoramiento de la

cefalea. Se volvié opresiva, a modo de casco, y mas intensa que en la primera
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consulta. Comparando nuestro caso con el presentado por Carter et al. en su
estudio, su paciente, diagnosticada de Hipertension Intracraneal, reporté cefalea

frontal y trastornos visuales, principalmente al despertar. 47

En el estudio realizado por Oztirk et al., los siete pacientes diagnosticados de
Hipertension Intracraneal presentaron entre sus sintomas cefalea, alteraciones

visuales y vomitos. 49

Es crucial realizar una exploracion neuroldgica exhaustiva en todo paciente con
cefalea. En el estudio llevado a cabo por Carter et al., se inform6 que la exploraciéon
neurologica de la paciente con Hipertension Intracraneal fue completamente
normal. De manera similar, en el caso de nuestra paciente, la exploracion
neurolégica también fue normal. Es importante destacar que la ausencia de
hallazgos anormales en la exploracion neurolégica no excluye la posibilidad de

Hipertension Intracraneal. 47

Ante la sospecha de Hipertensién Intracraneal, se realiza una RMN a la paciente.

Los hallazgos obtenidos en la RMN realizada fueron silla turca vacia, distensiéon
alrededor de ambos nervios épticos por LCR, con aumento de su impronta con
aplanamiento posterior de ambas escleras y disminucion de calibre de ambos

senos sigmoideos, todo ello sugestivo de Hipertension Intracraneal Idiopatica.
Segun Oztirk et al. la exclusion de la existencia de una causa secundaria de
Hipertension Intracraneal por RMN es un requisito previo para el diagnéstico de

HIl. 4°

Ozturk et al., estudiaron la utilidad de la Resonancia Magnética (RMN) en el
diagndstico de la Hipertensioén Intracraneal Idiopatica (HII). 4°

La Resonancia Magnética Cerebral revel6 la ausencia de una masa intracraneal o

dilatacion ventricular en los siete nifios con diagndéstico confirmado de HIl y la
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Venografia por Resonancia Magnética (MRV) no fue notable en todos los pacientes.
Se sefiala que la RMN también puede revelar varios signos de elevacion de la
presion intracraneal, como la tortuosidad del nervio 6ptico, la protrusion de la
cabeza del nervio 6ptico y el aplanamiento de la cara posterior del globo ocular. Sin
embargo, la interpretacion de estos signos de neuroimagen requiere un analisis

minucioso por parte de un examinador experimentado. 4°

Es imprescindible la realizacion de una puncién lumbar como prueba confirmatoria
de la presencia de Hipertension intracraneal como posible causa del edema de
papila. El Liquido Cefalorraquideo (LCR) recogido debe tener una composicion
normal y la presion de apertura debe ser superior a = 250 mm de agua para
confirmar el diagndstico. En el caso de los nifios, consideramos una presion de

apertura de LCR elevada a partir de >280 mm H20. 8 22

De entre las pruebas complementarias realizadas a nuestra paciente durante su
estudio se le realiz6 una Puncion Lumbar. Tras el andlisis de la prueba se observé
una presion de apertura de LCR 240 mm de H2O junto con ausencia de alteraciones

en los cultivos y en el estudio citobioquimico.

En el estudio de Carter et al. no se informa de la realizacion de dicha prueba. Una
de las contraindicaciones para la realizacién de la Puncion Lumbar es la existencia
de masas intracraneales y la paciente estudiada en este caso fue diagnosticada de
un Gangliocitoma cerebral. Por lo tanto la realizacion de la prueba no estaba

indicada. 4’
En el estudio de Flowers et al. veintiuno de los 22 pacientes que presentaban
Papiledema tenian una presion de apertura documentada mediante Puncion

Lumbar. La presion de apertura media en este grupo fue de 368 mm H20. 5!

Del mismo modo que en los trabajos anteriores, Oztlrk et al. reportaron en su

estudio que de entre los nifios diagnosticados con Hipertension Intracraneal
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Idiopatica, la Puncion Lumbar para medir las presiones de apertura del liquido

cefalorraquideo estaba elevada, con una media de 550 mm H20. 4°

En este punto, nos encontramos con un caso clinico de una paciente, mujer, de 55
afos, con cefalea opresiva en casco, signos indirectos en la RMN de Hipertension
Intracraneal, y puncion lumbar confirmatoria de la misma sin alteraciones en el

cultivo.

La paciente de nuestro caso fue derivada a oftalmologia para continuar con su
estudio. El objetivo era realizar una revision papilar y confirmar o descartar el

diagnéstico previo de Drusas papilares.

Los pacientes con Hipertension Intracraneal pueden presentar con mayor

frecuencia sintomas visuales, y a la exploracion, se puede encontrar Papiledema.

En el supuesto en el que exista edema de papila secundario a Hll, se ha observado
gue se da en mujeres en el 90% de los casos, con una edad promedio al diagndstico

de 29 afios y un IMC promedio de 39,9. ©

Flowers et al. realizaron un estudio con una cohorte de 58 pacientes, de los cuales
22 presentaban Papiledema y tenia una edad promedio de 28,3 afios, cabe
destacar que todos eran mujeres. Veintiuno de los veintiddés pacientes fueron

diagnosticados con Hipertension Intracraneal Idiopatica (HII). 5t

En el estudio de Oztirk et al, el IMC no esta tan relacionado con la aparicion del
Papiledema como en otros estudios previos ya que solamente un paciente de los 7

diagnosticados con HIl presentaban sobrepeso. 4°

En nuestro caso clinico, se realiz6 examen oftalmolégico completo, con toma de
agudeza visual, refraccion, presion intraocular, valoracion de polo anterior con
lampara de hendidura y de fondo de ojo con oftalmoscopio indirecto, que reportd

elevacion de ambas papilas. En el fondo de ojo destaca las papilas Opticas de
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limites mal definidos en ambos ojos y con lesiones intrapapilares compatibles con
Drusas de papila Optica superficiales y calcificadas. No observaron signos clinicos
de congestion venosa. También se realizo pruebas de campimetria que resultaron

normales.

Con dichos hallazgos, es posible confundir lo observado en el fondo ocular con
Drusas del nervio 6ptico. Pensamos que otra de las causas en el retraso
diagndstico pudo ser la escasez de pruebas complementarias realizadas sobre el
nervio optico seis afios atras, para descartar Papiledema y confirmar la presencia

de Drusas papilares sospechadas.

Si comparamos el caso con el expuesto por Carter et al, en este Ultimo no hubo
retraso diagndéstico, ya que en su caso las pruebas complementarias de
Resonancia Magnética y OCT, entre otras, se hicieron a continuacion de las
oftalmolégicas, lo que permitié la sospecha precoz de Hipertension Intracraneal y
Papiledema. 4’

El fondo de ojo es una prueba muy 0til pero puede resultar insuficiente para
diagnosticar patologia del nervio 6ptico. Por lo tanto, es comprensible que pudiese
haber dudas diagnosticas e incluso que se errara en el diagndstico de Drusas del
disco. Es preciso ampliar las pruebas para llegar a un diagnéstico de certeza.

En el estudio llevado a cabo por Lee et al., se analizaron los datos de 73 pacientes
con el objetivo de determinar si era posible predecir la presencia de Drusas a través
de un signo observable en imagenes de fondo de ojo, conocido como el "signo del

halo". 50

Se describe el halo como una franja de contorno suave en forma de C a lo largo del
margen nasal del disco 6ptico, la cual respeta el margen del disco temporal. Se
encontré que el signo del halo estaba presente en 45 ojos, de los cuales 44
presentaban Drusas enterradas y uno mostraba tanto Drusas como edema

asociado. Por otro lado, los ojos con edema del disco Optico pero sin Drusas
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enterradas no exhibieron el signo del halo en ninguno de los casos. Este hallazgo
sugiere que el signo del halo es un indicador que favorece el diagnostico de Drusas

en el disco dptico visualizando el fondo de ojo. *°

Tras las pruebas de fondo de ojo a nuestra paciente se le realizé una Tomografia
de Coherencia Optica (OCT) papilar. La OCT permite mejorar el diagnéstico de
patologia del nervio oOptico, y diferenciar entre Papiledema, Pseudopapiledema,
Drusas papilares y Pseudodrusas, entre otras.

En la OCT papilar en 3D de nuestra paciente se aprecia en el ojo derecho una
estructura tridimensional de la papila en forma de pica y en el ojo izquierdo se
observa, ademas, irregularidades focales en la superficie papilar. Estos hallazgos

sugieren edema de papila bilateral.

En el estudio realizado por Chiu et al., en el cual se evalud la efectividad de la
Tomografia de Coherencia Optica (OCT) para distinguir entre Drusas y Papiledema,
se encontré que la OCT de dominio espectral (SD-OCT) mostré una precision
diagnéstica prometedora. Los parametros cuantitativos de OCT mostraron
diferencias altamente significativas en los valores medios entre los grupos de
Drusas y Papiledema y la presencia de las 5 caracteristicas cualitativas de OCT
también difirié significativamente entre los grupos de Drusas y Papiledema. Por lo
tanto, tanto los parametros cuantitativos como las caracteristicas cualitativas de
OCT tienen potencial como pruebas clinicas Utiles para diferenciar estas dos
patologias. 48

Segun las observaciones realizadas en el estudio de Flowers et al., los pacientes
con Pseudopapiledema a menudo muestran solo una parte del nervio Optico
elevada. Esto contrasta con los pacientes con Papiledema, cuya elevacion varia de
manera mas lineal con respecto a la magnitud del espesor normal de la capa de

fibras nerviosas. °!

La Tomografia de Coherencia Optica de Dominio Espectral (SD-OCT) proporciona

la capacidad de visualizar directamente las Drusas y realizar un analisis detallado
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de la capa de fibras nerviosas de la retina. Por lo tanto, esta técnica podria ser de

gran utilidad para diferenciar entre Drusas y edema de papila. >

También se realiza en nuestro caso la autofluorescencia a través de la OCT. La
Autofluorescencia es una de las pruebas mas empleadas para diagndstico de
Drusas papilares. Cuando el paciente presenta Drusas, dichas Drusas se reflejan
en la imagen con una autofluorescencia natural. En nuestro caso, no se aprecio
ninguna lesion autofluorescente en papila 6ptica compatible con Drusas de papila.

Dicho hallazgo hace sospechar de la presencia de Drusas en nuestro caso clinico.

Gili et al. mediante un estudio observacional retrospectivo estudiaron una cohorte
de 24 nifios con Pseudopapiledema con la intencion de analizar la efectividad de la
autofluorescencia en el diagnéstico de Drusas del nervio 6ptico. Afirman que la
autofluorescencia puede describirse como la presencia de hiperfluorescencia
papilar utilizando filtros de angiografia, pero sin inyeccién de colorante. En cuanto
a los resultados obtenidos, el 94% de los ojos estudiados mostraron
autofluorescencia positiva, a pesar de que la mayoria de los ojos analizados
presentaban Drusas ocultas (81%), en los cuales se han descrito niveles mas bajos
de positividad. Por lo que concluyen que el andlisis de autofluorescencia es util en

el diagnédstico de Drusas en pacientes menores de 18 afios. 52

Por otro lado, en un estudio realizado con anterioridad por el mismo equipo
informaron que la autofluorescencia mostré6 una sensibilidad del 88% y una
especificidad del 100% en el diagnéstico diferencial entre Papiledema y Drusas en
la poblacién general. %2

Por ultimo, el Gold Stardar para diagndéstico de Drusas papilares es la Ecografia
ocular. En dicha prueba, se observan las Drusas calcificadas hiperreflectivas.
Consideramos que seis afios atras, a la paciente no le realizaron dicha prueba

diagndstica y por tanto, el error diagnostico.
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En la Ecografia realizada a nuestra paciente no se observaron calcificaciones,
como deberia de observarse en el caso de Drusas papilares, por lo que con este

resultado se reforzaba la sospecha del posible error de diagnadstico.

Gili et al. afirman en su estudio que la Ecografia ocular puede detectar la presencia
tanto de calcificaciones superficiales como ocultas y se considera la mas confiable
para diagnosticar Drusas del nervio Optico, por lo tanto, un resultado negativo en
esta prueba tiene un alto valor predictivo negativo. Por otro lado, afirman que la
Ecografia B permite la deteccion de Drusas ocultas incluso en nifios no

cooperativos o pacientes con opacidad del medio. 52

Como afirman Chiu et al en su estudio, la Ecografia B es considerada el estandar
de oro para el diagndstico de Drusas del nervio 6ptico, que aparecen como cuerpos
hiperecoicos en la cabeza del nervio 6ptico con sombreado posterior. Sin embargo,
la Ecografia B no esta universalmente disponible y puede ser menos precisa para

las Drusas enterradas. 48

En un estudio realizado por Carter et al., se sefiala que la Ultrasonografia o
Ecografia orbitaria es una herramienta altamente sensible, con una sensibilidad del
90%, pero menos especifica, con una especificidad del 79%, en la deteccion de
Papiledema en un subconjunto de pacientes remitidos al servicio de
Neurooftalmologia debido a inflamacién del disco éptico. Para pacientes con
elevacion atipica del nervio optico, la Ecografia orbitaria se posiciona como una
prueba auxiliar valiosa para orientar el tratamiento posterior. Esto resalta su utilidad
en la evaluacién y el manejo de casos donde la presentacion clinica puede ser

ambigua o poco caracteristica. >3

También fue realizado un estudio Ecografico en el caso clinico publicado por Carter
et al. En su caso la prueba se realiz6 tras descubrir la causa del aumento de la
presion intracraneal, ya que la paciente fue diagnosticada de un Gangliocitoma

Displasico Cerebral, también conocido como enfermedad de Lhermitte-Duclos. La
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Ecografia descart6 en este caso la presencia de cualquier cuerpo hialino compatible

con las Drusas, por lo que confirmé el diagnéstico. 47

En este momento, nuestro caso clinico se encuentra con un diagndstico erréneo de
Drusas papilares seis afios atras, e Hipertension Intracraneal Idiopatica de reciente
diagnéstico. Las pruebas complementarias realizadas, entre las que destaca la SC-
OCT, la Autofluorescencia por OCT, y la Ecografia ocular, sugieren que la paciente
no presenta Drusas papilares, y si Papiledema del nervio 6ptico.

Pero en el fondo de ojo se aprecian lesiones nodulares blanquecinas, que no se

justifican con Drusas, pero si con Pseudodrusas del nervio éptico.

Es posible que otro de los factores que contribuyeron al retraso en el diagnostico

fuera la escasez de literatura sobre Pseudodrusas en las bases de datos.

Chiu et al. afirman en su estudio que diagnosticar erroneamente el Papiledema
como Drusas del disco 6ptico puede causar un retraso crucial en el diagnéstico de
una afeccion potencialmente mortal. 48 En nuestro caso clinico expuesto este

retraso diagndstico fue en concreto de 6 afios.

La fase cronica del papiledema se manifiesta cuando la etiologia subyacente del
papiledema no se resuelve y la presion intracraneal (PIC) permanece elevada
durante un periodo prolongado. En esta etapa, los componentes exudativos y
hemorragicos disminuyen progresivamente, y los margenes del disco Optico se
vuelven mas definidos. Sin embargo, se mantiene la elevacién del disco 6ptico y su
superficie permanece borrosa, presentando un aspecto caracteristico de "papila en

corcho de champan", junto con la dilatacién persistente de los capilares.**
A medida que el Papiledema se vuelve crénico, se desarrolla disfuncion visual.

Estos hechos podrian ocasionar errores clinicos con patologia primaria

oftalmolégica. 2 Por otro lado, en esta fase crénica pueden aparecer cuerpos

56



W e FACULTAD DE MEDICINA Y CIENCIAS DE LA SALUD
yy de Valencia
Y San Vicente Martir

hialinos que pueden ser confundidos con Drusas del nervio 6ptico a las que

llamamos Pseudodrusas. 4

Las Pseudodrusas papilares asociadas con Papiledema cronico se originan a partir
de particulas refractivas depositadas en la superficie del disco Optico. Esto ocurre
como resultado de la exudacion crénica de lipidos, acompafiada de una tasa de

reabsorcion de fluido lenta, lo que conduce a la formacién de cuerpos redondeados.
46

En la Retinografia realizada a nuestra paciente se podia observar una papila optica
con bordes mal definidos, sobreelevada con lesiones intrapapilares blanquecinas
compatibles con Drusas del disco Optico. Se realizo posteriormente con el objetivo
de confirmar la presencia de Drusas una OCT papilar. Se podia observar una
estructura sobreelevada, con irregularidades. Tras esto se realiz6 una prueba de
Autofluorescencia a través de la OCT, en la cual no se aprecia ninguna lesion
autofluorescente en papila éptica compatible con Drusas de papila 6ptica. Como
prueba definitiva y tras la cual se diagnostico a la paciente de Pseudodrusas
papilares se realiz6 una Ecografia ocular, que al igual que la OCT resulté negativa

para Drusas del disco optico.

Del mismo modo, en el trabajo de Carter et al. se diagnostico a la paciente de la

misma patologia siguiendo el mismo esquema diagnéstico. 4’
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9. CONCLUCIONES

La Hipertensién Intracraneal Idiopatica (HIl) o benigna es una patologia que
se presenta mas frecuentemente en mujeres de entre 20 y 30 afios con

sobrepeso.

El sintoma principal de Hipertension Intracraneal Benigna es la cefalea, un

sintoma muy comun que puede dificultar la sospecha inicial.

Asociado a la HIl, aparecen sintomas visuales y papiledema. El estudio del
nervio éptico puede resultar un reto diagnostico, y ademas de la valoracion

del fondo de ojo, es necesario realizar pruebas complementarias.
La presencia de Pseudodrusas en el Papiledema crénico es un aspecto poco
reportado, por tanto, no se suele sospechar y es frecuente confundirlos con

las Drusas del nervio 6ptico.

Para el diagndstico diferencial de Drusas del nervio Optico es importante

realizar una Autofluorescencia por OCT y una Ecografia ocular.
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INTRODUCCION HIPOTESIS Y OBJETIVOS

El Papiledema Crénico puede presentar Pseudodrusas las cuales pueden ser
confundidas con Drusas del Nervio Optico. Para un buen diagndstico es necesario Una revision pormenorizada de la evidencia cientifica

realizar una autofluorescencia del nervio éptico por OCT y ecografia ocular. disponible a proposito de un caso clinico favorecera una mejor

comprensidn y algunos aspectos claves para un correcto

MATERIAL Y METODO

diagnostico de Pseudodrusas en un Papiledema cronico.

Para el trabajo nos centramos en un caso clinico de una paciente, mujer, de 46

- : . L , : : : . El objetivo principal es describir un caso clinico de Papiledema
anos, con un diagnostico erroneo de Drusas Papilares. Finalmente, es diagnosticada

: , . : ., L Cronico por HIl y compararlo con otros casos clinicos ya
de Pseudodrusas en Papiledema crénico por Hipertension Intracraneal Idiopatica P y P y

(HII) en el Servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova de Valencia. La deserlios. (e e ke, ress Ui Elegnesiies eifaree) et

buisqueda bibliogréafica se realizé a través de las bases de datos Web of Science las Drusas del Disco Optico y Pseudodrusas por Papiledema

(WOS) y Medline (Pubmed) hasta abril de 2024. Cronico.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 46 anos que acude al servicio de Neurooftalmologia por exacerbacion de su sintomatologia, presentando cefalea holocraneal. En 2017 fue

diagnosticada de Drusas del disco éptico. Se le realiza una exploracion neurolégica completa, Resonancia Magnética (Figura 1) y Puncion Lumbar.

Se realiza una nueva exploracién oftalmoldgica completa, realizando Retinografia de campo amplio (Figura 2), campo visual, OCT de Nervio Optico, Ecografia

Ocular (Figura 3) y Autofluorescencia de OCT del Nervio (Figura 4) como pruebas complementarias.

Tras analizar los resultados obtenidos, la paciente fue diagnosticada de Pseudodrusas del Nervio Optico en Papiledema Crénico por Hipertension Intracraneal

Idiopatica, descartando asi, debido a la ausencia de signos radiolégicos, el diagndstico anterior de Drusas del Nervio Optico.

Figura 1: RMN cerebral. Silla Figura 2: Retinografia. Limites mal definidos y Figura 3: Ecografia ocular. Ausencia
turca vacia. lesiones nodulares blanquecinas. de calcificaciones papilares..

CONCLUSIONES

1.  La HIl es mas frecuente en mujeres con sobrepeso entre 30y 40

anos.
2.  El sintoma principal de Hll es la cefalea.

3. Asociado a la HIl, aparecen sintomas visuales y papiledema.

4. Debido ala escasa bibliografia es complicado sospechar

Figura 4: Autofluorescencia por OCT. Ausencia de | N
lesién autofluorescente en papila dptica. Pseudodrusas por Papiledema cronico.
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Para el diagndstico diferencial de Drusas del nervio oOptico es

importante realizar una Autofluorescencia por OCT y una Ecografia

ocular.
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