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Resumen

El papiledema es el edema del disco éptico secundario al aumento de la presion intracraneal. Multiples enfermedades producen hipertension
intracraneal y se manifiestan con papiledema. Sin tratamiento especifico, el papiledema puede causar importante morbilidad visual, incluso
una pérdida de visidn irreversible. Se han revisado y actualizado los criterios diagnésticos y la bibliografia existente sobre la hipertensién
intracraneal para establecer una guia diagndstica y terapéutica tanto en adultos como en la edad pediatrica.

Resum

El papil-ledema és I'edema del disc optic produit per I'augment de la pressié intracranial. Multiples malalties provoquen hipertensi6 intra-
cranial i es presenten amb papil-ledema. Sense un tractament especific pot produir afectacié visual important, inclus irreversible. S'han
revisat la bibliografia i actualitzat els criteris diagnostics sobre la hipertensid intracranial per a proposar una guia diagnostica i terapéutica
en adults i a I'edat pediatrica.

Abstract

Papilloedema is the term reserved for optic disc swelling secondary to raised intracranial tension. Many diseases produce intracranial
hypertension and present with papilloedema. When it is left untreated, it may cause significant visual impairment, including irreversible
visual loss. We present a review and update of the literature and the diagnostic criteria to establish diagnostic and therapeutic guidelines
in all ages (adults and children).
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Introduccion

El papiledema es el edema del disco éptico secundario a un
aumento de la presion intracraneal (PIC). Suele ser bilateral, pero
puede ser asimétrico o incluso unilateral.

El aumento de la PIC se transmite a la vaina del nervio dptico y
causa una disrupcion del flujo axoplasmico dentro del nervio, lo
que conduce al edema del disco déptico. Un 5,8%-17,8% de los
pacientes con aumento de la PIC no desarrollan papiledema pero
si otra sintomatologia'”.

Etiologia

Multiples enfermedades presentan papiledema como signo de
hipertensién intracraneal en algin momento de su curso, entre
las que destacan:

— Lesiones expansivas intracraneales y medulares.

— Carcinomatosis y gliomatosis.

— Infecciones: abscesos cerebrales, meningitis y encefalitis.

— Autoinmunes: lupus eritematoso sistémico, sarcoidosis. ..

— Enfermedades vasculares: trombosis de los senos venosos
durales, fistulas durales, hemorragias subaracnoideas, he-
morragias cerebrales. ..

— Traumatismos: hematomas, hemorragias cerebralesy ede-
ma cerebral focal o difuso.

— Alteraciones 0seas craneales congénitas y adquiridas:
craneosinostosis, osteopetrosis, enfermedad de Paget,
malformacion de Chiari.

— Hidrocefalia obstructiva congénita.

— Sindrome de pseudotumor cerebri: aumento de la presion
intracraneal una vez descartadas las causas previamente
descritas. El estudio de neuroimagen, resonancia magné-
tica (RM) cerebral y angio-RM, y la composicion del liquido
cefalorraquideo (LCR) deben ser normales.

— Primario o hipertensidn intracraneal idiopdtica: cuando
se han descartado todas las causas secundarias.
— Secundario: se ha identificado una causa subyacente
(Tabla 1).
El sindrome de pseudotumor cerebri primario se presenta princi-
palmente en mujeres jévenes y obesas, su prevalencia es menor
en la edad pediétrica. En la poblacién adulta su incidencia es de
1-2/100.000 habitantes, en el grupo de mujeres jovenes y obesas
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Enfermedades endocrinas y
metabélicas: hipoparatiroidismo,
hiperplasia adrenal congénita, sd
ovario poliquistico, galactosemia,
déficit de galactoquinasa, enferme-
dad de Addison

Farmacos: corticoides (retirada
tras tratamiento crénico), tiroxina
(edad pediatrica), acido nalidixi-
co, tetraciclinas (minociclinay
doxiciclina), testosterona, nitrofu-
rantoina, ciclosporina, hormona del

crecimiento, danazol, carbonato
de litio, ciprofloxacino, retinoides
(acido trans-retinoico, retinol, iso-
tretinoina), medroxi-progesterona,
sulfonamidas, penicilina, gentami-
cina, amiodarona, indometacina,
citarabina, tiazidas.

Trastornos vitaminicos: exceso
vitamina A, déficit vitamina D

Infecciones: otitis, mastoiditis,
faringitis, amigdalitis, sinusitis,
enfermedades exantematicas,

gastroenteritis

Enfermedades sistémicas:
sindrome de Turner, sindrome

de Wiskott-Aldrich, fallo renal,
insuficiencia respiratoria, apnea del
sueio, anemia ferropénica grave,

Nutricional: malnutriciéon y renu-
tricion

sd Alagille, cistinosis

Tabla 1. Causas de pseudotumor cerebri secundario.

de 12-32/100.000 habitantes, mientras que en la edad pediatrica
es de 0,5-0,9/100.000 habitantes®**. Cuando debuta antes de la
pubertad, no hay diferencia entre sexos ni se asocia a mayor
prevalencia de obesidad. Suele detectarse una causa subyacente
en un 53,2-77,7% de los casos®.

Los criterios diagnosticos del pseudotumor cerebri se establecieron
por primera vez por Dandy en 1937, posteriormente fueron modi-
ficados por Smith en 1985 (“Criterios modificados de Dandy”). En
2013 se propusieron nuevos criterios, que incluyen los hallazgos
de la RM cerebral, y son los mas ampliamente utilizados en la
actualidad (Tabla 2)’.

Sintomas

Los sintomas de la hipertension intracraneal son visuales -precoces
y tardios- y sistémicos.

— Sistémicos: Cefaleas (68-99%), tinnitus pulsatil y otros (vomi-
tos, dolor de espalda, rigidez cervical, etcétera). La cefalea
es el sintoma cardinal aunque sus caracteristicas suelen ser
variables y no especificas. Es diaria, mas acentuada por la
mafana y suele empeorar con las maniobras de Valsalva.
Es excepcional que los adultos sean asintomaticos. Por el
contrario, hasta un 33% de los casos en la edad pediatrica
pueden diagnosticarse en una exploracion oftalmoldgica
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Signos
Diagnéstico “inequivoco” si el paciente cumple todos los cri-

terios A-E; “probable” si cumple A-D pero la presion del LCR es Fondo de o l o

menor de la especificada para “inequivoco”

Edema del disco optico. Segun los hallazgos del fondo de ojo
Necesario para el diagnéstico de sindrome de pseudotumor cerebri: . . . . .
P 9 p se clasifica en diferentes estadios. La escala de Frisén es la mas
y o y . conocida, sin embargo, no contempla aspectos funcionales®. En

B. Exploracion neurolégica normal excepto afectacion nervios cranea- . .,
les. la Tabla 3 se propone una clasificacion que contempla aspectos

anatémicos, evolutivos y funcionales'™.

A. Papiledema

C. Neuroimagen: parénquima cerebral normal sin evidencias de hi-
drocefalia, masa, o lesiones estructurales; no captacion meningea
anormal en RM, con o sin gadolinio, para pacientes tipicos (mujeres
y obesas) y RM con y sin gadolinio y RM en fase venosa para otros.
Sila RM no es posible o esta contraindicada, se debe realizar un TC
con contraste.

Campo visual

Pueden observarse defectos de todo tipo. Los mas tipicos y
relacionados con el grado de afectacion funcional se describen
en laTabla 4.

D. Composicion normal del LCR.

E. Presién de apertura elevada (=250 mmH,0O en adultos y nifios, y
>280 mmH,0 nifios obesos o sedados) realizada de forma adecuada.

Diagnéstico de sindrome de pseudotumor cerebri sin papiledema

Papiledema incipiente: borrosidad
de los margenes papilares superior e
inferior. Existe minima hiperemia del
disco 6ptico con leve opacificacién
de la capa de fibras nerviosas. La
excavacion central fisioldgica del
disco se encuentra preservada en

El diagndstico de sindrome de PTC se puede establecer si se cumple B-E
y ademas el paciente presenta una paralisis del VI nervio uni o bilateral.

El diagnostico de sindrome de PTC es probable sin papiledema y sin
paralisis del VI nervio. Debe cumplir B-E y al menos tres de los criterios

de neuroimagen para establecerse:

1.

Silla turca vacia.

esta fase.
Papiledema agudo o desarrollado:

2. Aplanamiento del polo posterior del globo ocular. incremento de la borrosidad de
3. Distension del espacio subaracnoideo peridptico con o sin los me;rger:jesl zfapllatest.y dela
. o superficie del disco dptico, que
tortuosidad del nervio éptico. p P ~,q
. aparece elevado, acompanado del
4. Estenosis del seno venoso transverso.

LCR: liquido cefalorraquideo; PTC: pseudotumor cerebri; RM: resonancia
magnética; TC: tomografia computarizada.

Tabla 2. Nuevos criterios diagndésticos del sindrome de pseudotumor cerebri.

rutinaria®. Los menores de dos aflos no presentan papilede-
ma, pero si un aumento del perimetro craneal, fontanelas
a tension, irritabilidad y vémitos.

— Visuales: oscurecimientos visuales transitorios mono o
binoculares de unos pocos segundos de duracion (57-
72%) y fotopsias. Diplopia, mucho més frecuente en la
edad pediatrica, principalmente por paresia/paralisis del
VI nervio uni o bilateral. También se han descrito paresias
del IVy del lll nervio en la edad infantil. La agudeza visual

suele estar conservada en el papiledema incipiente/

desarrollado, mientras que hay compromiso de la vision
central si el proceso evoluciona a papiledema atrofico. La
hipertension intracraneal maligna o fulminante puede
afectar gravemente la visién en pocas semanas.
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aumento del tamafo papilar. Existe
congestion venosa que puede
acompanarse de ausencia del pulso
venoso espontaneo, de hemorragias
y de exudados.

Papiledema crénico: se produce
una disminucion del edema papilar
y del tamafio del disco éptico
producido no por la resolucion del
cuadro, sino por la atrofia axonal.
No obstante, la superficie del disco
6ptico permanece borrosa y pueden
hacerse evidentes telangiectasias
capilares, pseudodrusas y vasos
Optico-ciliares, mientras que las
hemorragias y los exudados tienden
a desaparecer.

Papiledema atréfico: se
instaura una palidez progresiva
del disco dptico con bordes y
superficie borrosos, debidos a
la gliosis. También se produce
un envainamiento de los vasos
prelaminares por fenémenos de
hialinizacion.

Tabla 3. Clasificacion del papiledema seguin su aspecto oftalmoscopico.




Valor de PIC

La puncion lumbar debe realizarse con el paciente en decubito
lateral con piernas extendidas. El valor de la PIC considerado
patolégico ha sido objeto de controversia, sobre todo en la
edad pedidtrica. En estudios recientes se ha equiparado el valor
de PIC en nifos y adultos. Se consideran patoldgicos valores por
encima de 250 mm H,0 a cualquier edad, con excepcion de los
ninos obesos y si la exploracion se realiza bajo sedacion, donde
se considera patologico por encima de 280 mm H,O. En recién
nacidos, valores por encima de 76 mm H,O son patoldgicos”''?.

Papiledema incipiente

y desarrollado: aumento
A de mancha ciega, defecto

temporal inferior.

B
E R [ |
B
- -|EN Papiledema crénico:
— . defectos arciformes,
sobre todo en sector
= o« + |- I EB nasal inferior.
ey - |- | |
2 L
I R O
ER - - |CHERE
* # .
L] ¥ H n

Papiledema atrofico:
contracciéon concéntrica
importante, solo persis-
tiendo un islote temporal
preservado.

Tabla 4. Correlacion del defecto campimétrico con el estadio del papiledema.
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Una medicion normal de la PIC no descarta la existencia de hi-
pertension intracraneal. Para su confirmacion, en casos de alta
sospecha, es preciso realizar un registro de la PIC.

Signos indirectos de aumento de PIC en la RM

Silla turca vacfa, aplanamiento del polo posterior del globo ocular,
distension del espacio periéptico con o sin tortuosidad de nervio
optico y estenosis del seno transverso. Algunos estudios han
valorado la utilidad de estos signos indirectos, y se ha concluido
que son signos diagnodsticos con mayor especificidad que sensi-
bilidad, y que su presencia ayuda al diagndstico pero su ausencia
no lo descarta™'.

Diagndstico diferencial

La presentacion clinica, la exploracion oftalmolédgica completa
(agudeza visual, vision cromética, motilidad ocular extrinseca e
intrinseca y fondo de ojo bajo midriasis para valorar la totalidad del
fondo de ojo y no solo la papila) y las pruebas complementarias
diferencian el papiledema de otras causas de edema de papila.
Las principales se presentan en la Tabla 5.

— Pseudopapiledema: elevaciéon del disco dptico, con o sin
borramiento de sus margenes, cuya naturaleza es constitu-
cional y no secundaria a un aumento de la PIC. Las drusas
papilares enterradas son la principal causa de pseudopapi-
ledema. También existen otras causas: presencia de fibras
de mielina, papilas repletas en hipermétropes, elevacion
nasal del disco en miopes. La ecografia ocular sigue siendo
la prueba de eleccién para detectar drusas enterradas calci-
ficadas. La autofluorescenciay la tomografia de coherencia
Optica (OCT) de Ultima generacion también pueden ayudar
a hacer el diagndstico diferencial (Figura 1).

— Papilopatia diabética: edema papilar de grado variable con
telangiectasias peripapilares y disminucion de vision leve
en pacientes con diabetes mellitus tipo 1 0 2. El edema de
papila es bilateral en la mitad de los casos. Puede presen-
tarse en ausencia de retinopatia diabética. Su fisiopatologia
es incierta. Es un diagnostico de exclusién, y tiene buen
pronostico, con resolucion del edema de papila en 3-4
meses con escasas secuelas visuales.

— Hipertensién arterial maligna: edema de papila con hemo-
rragias y exudados distribuidos por todo el fondo de ojo.
La afectacion visual estda condicionada por la exudacion
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Edad/patologia | Clinica AGF papila
base
Papiledema AV normal (fases Papila borrada + microinfartos + | Fuga contraste Dilatacion vaina
iniciales) hemorragias
Pseudopapiledema AV normal Papila borrada No fuga Calcio en papila
por drusas
Papilopatia diabética | Adulto/DMtipo | 4 AV leve Papila borrada hiperémica con Fuga contraste
162 telangiectasias
(£ signos retinopatia diabética)
HTA maligna 1 AV segun afectacién | Papila borrada + exudados y Fuga contraste
macular hemorragias en todo el FO
Papilitis bilateral Nifos 4 AV grave Papila borrada Fuga contraste

AV: agudeza visual; AGF: angiografia fluoresceinica; ECO: ecografia ocular; DM: diabetes mellitus; FO: fondo de ojo; HTA: hipertension arterial.

Tabla 5. Diagnéstico diferencial del edema de papila bilateral.

Figura 1. Diagnostico diferencial entre papiledema (A), pseudopapiledema por drusas enteradas (B) y drusas superficiales (C).
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macular y no por el edema del disco éptico. Aparece en — Neuropatia dptica isquémica bilateral.

el contexto de una emergencia hipertensiva de cualquier
etiologfa.

Papilitis bilateral: edema de papila bilateral asociado a
importante disminucion de agudeza visual y de la vision
cromatica. Se trata de una inflamacién del nervio dptico
de causa infecciosa/desmielinizante. En general, cuando
desaparece el edema del nervio 6ptico, la vision se recupera
en unas semanas, pero el prondstico visual a largo plazo
dependerd de la etiologia subyacente. Es imprescindible
solicitar serologias luéticas.

Annals d’Oftalmologia 2018;26(4):348-356

— Otras: hiperviscosidad, hipotensién ocular, hemorragia agu-
da, neuropatia dptica toxica (metanol, etambutol), trombosis
vena central retina bilateral y meningitis por criptococo.

Diagnéstico

Una vez establecido el diagndstico de papiledema se debe
investigar su etiologia. Es preciso realizar una historia detallada
(farmacos, aumento reciente de peso, apnea del suefo), neu-
roimageny una puncion lumbar para determinar la presion de
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Edema de papila

bilateral
Hipertension arterial Pseudopepiledema )
maligna ECO / retinografias Papiledema Papilitis bilateral
Tension arterial seriadas’ verdadero AV / colores / PVE

TAC craneal con

contraste?
TC: masa TC: malformacion
TC: normal intracraneal Arnold Chiari
PL RM cerebral y Derivar oncologia / Derivar
angio RM neurologia neurocirugia
Medir PIC - Descartar trombosis
de senos
Estudio LCR —

'Segun colaboracion. 2Imposible realizar RM en corto plazo de tiempo.
AV: agudeza visual; ECO: ecografia ocular; LCR: liquido cefalorraquideo; PIC: presién intracraneal; PL: puncion lumbar; PVE: potenciales visuales evocados;
RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.

Figura 2. Protocolo diagnéstico del papiledema en la edad pediatrica.

apertura y composicion del LCR. La prueba de neuroimagen Seguimiento
de eleccion es la RM cerebral con estudio vascular que incluya

_ ) i i En funcién de la funcion visual inicial y de la respuesta al trata-
sistema venoso y arterial. Cuando no es posible realizar la RM

miento prevista se personaliza la periodicidad de las visitas. Se
de forma urgente, se realiza una tomograffa computarizada valora la agudeza visual, el test de colores, examen del fondo de
craneal de entrada y posteriormente se completa el estudio 0jo, estudio del campo visual y OCT de capa de fibras nerviosas

con la RM (Figura 2 y 3). de la retina y células ganglionares de la retina'.
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Edema de papila
bilateral
H'pe;teqs'ont?rt(je.r'zl ’rpallgna Papidema Pseudopapiledema
a.r,)' opatia dlabetica verdadero ECO / AGF / retinografias seriadas
Tension arterial / glucemia
TAC craneal con
contraste’
. TC: masa T maimns] TC: maIformgcifSn
intracraneal Arnold Chiari
Derivar on.colo’gia / PL RM cerebral Derivar
St +angio RM neurocirugia
Medir PIC Normal
Polisomnografia
Estudio LCR Apnea del suefio?
RM medular?
AP LCR*
Descartar trombosis venosa,
malformacién arteriovenosa

'Imposible realizar RM en corto plazo de tiempo. ?Sintomatologia nocturna sospechosa.>Clinica de afectacion medular o hiperproteinorraquia. “Celularidad
positiva o hiperproteinorraquia o antecedente de neoplasia.

AP: anatomia patoldgica; AV: agudeza visual; ECO: ecografia ocular; LCR: liquido cefalorraquideo; PIC: presion intracraneal; PL: puncién lumbar; RM: resonancia
magnética; TC: tomografia computarizada.

Figura 3. Protocolo diagnostico del papiledema en la edad adulta.
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Tratamiento

Desde el punto de vista oftalmoldgico, la preservaciéon de la
funcién visual es el objetivo del tratamiento. El manejo debe ser
multidisciplinario e involucra aspectos no oftalmoldgicos como
el control del peso (desde medidas dietéticas hasta cirugia ba-
rigtrica), de la cefalea, alteraciones endocrinoldgicas, etcétera.

— Tratamiento etiolégico cuando el pseudotumor cerebri es
secundario: suspender un fdrmaco, iniciar anticoagulantes,
resolver la patologia de base.

— Reduccion ponderal: se considera que deberfa conseguirse
una reduccion del 5-10% del peso (solo se considerarfa en
adultosy nifos postpuberales) si existe obesidad o sobrepeso.

— En la edad pedidtrica, una sola puncién lumbar puede
ser diagnostica y terapéutica. Se cree que al normalizarse
transitoriamente los valores de la PIC, se reestablece la ho-
meostasis normal del LCR o la presiéon venosa cerebral. Una
vez realizado el diagndstico, se espera entre 4-6 semanas. Si
no hay resolucién del papiledema, se inicia el tratamiento
médico o conservador, excepto en los casos con pérdida
de vision en el momento del diagnéstico, en los que no
es posible esperar.

— Tratamiento médico:

— Diuréticos: en ocasiones es necesario suplementar con
complementos de potasio. Este tratamiento farmacoldgico
no es aditivo.

— Acetazolamida: es el tratamiento médico de elec-
cién. El uso durante la gestacion es controvertido,
pero en estudios recientes no existe evidencia en
contra de su usoincluso durante el primer trimestre
de gestacion'®.

— Adultos: dosis inicial de 500 mg cada 12 horas,
que se podria aumentar hasta dosis maxima de
4g/dia.

— Ennifos: dosis inicial de 25 mg/Kg/dfa repartida
en 2-3 dosis, hasta llegar a dosis de 100 mg/Kg/
dfa o2 g/dia.

— Furosemida: 20-40 mg/dia en adultos. 1-2mg/Kg/
dfa en nifos.

— Topiramato: tiene un doble mecanismo de accién, por un
lado es un inhibidor moderado de la actividad de la anhi-
drasa carbdnicay por otro es efectivo para tratar la cefalea

Nieves Martin-Begué, Silvia Mufioz

y ademas provoca disminucién de peso. Se inicia con 25
mg/dia con ascenso progresivo de la dosis hasta 100 mg
cada 12 horas. No hay estudios sobre su uso durante la
gestacion ni estd extendido su uso en la edad pediatrica.

Corticoides a altas dosis 20 mg/kg (maximo 1 gramo)
durante 5 dias con pauta descendente posterior. Solo se
recomienda en casos concretos de pérdida de vision severa
al diagnostico previo planteamiento quirdrgico.

La puncion lumbar repetida no se considera actualmente
COMO Una opcion terapéutica excepto en mujeres embara-
zadas o en formas fulminantes/malignas previa a la cirugfa.

— Tratamiento quirdrgico: sistemas de derivacién (ventriculo-

peritoneales, lumbo-peritoneales y ventriculocisternosto-
mia) y fenestracion de la vaina del nervio dptico. Los stent
VeNosos No se consideran un tratamiento de primera linea'”.
La cirugia bariatrica tiene un claro efecto beneficioso en los
casos asociados a obesidad, pero no a corto plazo sobre
el papiledema. Son precisos mas estudios que avalen este
tratamiento'®,

Pronodstico

El papiledema tiene buen prondstico si se diagnostica en
estadios iniciales (papiledema incipiente y desarrollado)
y se instaura el tratamiento de forma precoz. Se estima
que un 25% de los casos con papiledema presentaran
morbilidad visual.

Si se normaliza el fondo de ojo, resolviéndose el papile-
dema, aunque persista sintomatologfa de hipertension
intracraneal, no existe riesgo de pérdida de visién.

En pacientes con un sindrome de psuedotumor cerebri
es importante el sequimiento dado que estan descritas
recurrencias (8-37%) tanto en adultos como en la edad
pedidtrica. Suele haber un factor desencadenante como
un nuevo aumento de peso o la introduccion de algun
farmaco asociado al desarrollo de un pseudotumor cerebri
secundario'®,
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