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RESUMO

A Hipertensao intracraniana idiopatica (HII) é uma condic¢do definida por pressao intracraniana
elevada sem evidéncia clinica, laboratorial, ou radioldgica de causas secundarias, nomeadamen-
te infec¢@o, anomalia vascular, lesdo ocupando espaco, ou hidrocefalia. A HII em idade pediéatri-
ca ¢ rara com caracteristicas clinicas e demograficas diferentes da do tipo adulto. Distinguem-se
dois grupos, o grupo pré-pubertario e o grupo pubertario e discutem-se os critérios diagnosticos
com as respectivas modificagdes adaptadas as criangas.

Os autores descrevem 2 casos clinicos um pré-pubertario, de uma menina de 9 anos, e outro
pubertario, de uma adolescente de 12 anos, respectiva abordagem terapéutica e evolucao clinica.
A associacao de hipertensdo intracraniana com causas secundarias em idade pediatrica € fre-
quente, pelo que é fundamental exclui-las. Trata-se de uma causa evitavel de perda visual que
requer uma estreita colaboragao interdisciplinar entre a neuropediatria, a oftalmologia, e neuror-
radiologia, desde o inicio do quadro clinico, e um longo periodo de follow-up com monitoriza-
¢do regular da funcdo visual.
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ABSTRACT

Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is a condition defined by elevated intracranial pres-
sure but without clinical, laboratory, or radiographic evidence of responsible infection, vas-
cular abnormality, space occupying lesion, or hydrocephalus. Pediatric idiopathic intracranial
hypertension is rare and its clinical profile differs from the adult type. There are two groups:
prepubertal and pubertal. Diagnostic criteria with modifications to adapt to children are dis-
cussed.

The authors describe two case reports, one prepubertal, a girl of 9 years old, and one pubertal,
a female adolescent of 12 years old. Therapeutic approach and clinical evolution are discussed.
The association of secondary causes of intracranial hypertension in children is frequent and it
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is imperative to exclude these secondary conditions. IIH is a preventable cause of vision loss,
that requires close collaboration between pediatric neurology, ophthalmology, and neurora-
diology since the beginning of the disease, and long-term follow-up, with regular monitoring

of visual function.
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Visual loss.

INTRODUCAO

A Hipertensdo intracraniana idiopatica (HII) ¢ uma
condi¢do definida por pressdo intracraniana elevada sem
evidéncia clinica, laboratorial, ou radiolégica de causas
secundarias, nomeadamente de infec¢do, anomalia vas-
cular, lesdo ocupando espago, ou hidrocefalia'?. Varios
outros termos, incluindo “meningite serosa”, “hipertensao
meningea”, “hidropsia meningea hipertensiva”, “ pseudo-
tumor cerebri” e “hipertensdo intracraniana benigna” tém
sido usados para descrever esta sindrome®. Inicialmente,
“pseudotumor cerebri” era o termo preferencial, uma vez
que os sintomas na apresentacdo eram consistentes com
uma massa cerebral. Mais tarde, “hipertensdo intracra-
niana” foi o termo que prevaleceu, pois 0 mecanismo
da doenca estd relacionado com pressdo intracraniana
aumentada. A possivel perda visual faz com que o termo
“benigna” tenha caido em desuso e que uma intervenc¢ao
rapida e eficaz seja necessaria.

A patogénese ndo ¢ totalmente compreendida. Tem
sido dada especial importancia ao aumento da pressdo do
seio venoso e diminui¢do da absor¢do do liquido cefalor-
raquidiano (LCR)*.

A incidéncia da HII na populagdo geral ¢ de 0,9/100
000 individuos, enquanto que nas mulheres jovens obe-
sas € superior, 19/100 000*. A HII nas criangas ¢ rara'>*,
sobretudo nas mais jovens. Babikian et al demonstraram
que pelo menos 60% das criangas que desenvolvem HII
tém mais de 10 anos de idade’.

Distinguem-se dois grupos com caracteristicas clini-
cas e demograficas diferentes, um pré-pubertario e outro
pubertario, com base no desenvolvimento dos caracteres
sexuais secundarios. Varios autores relatam que a doenga
nas criangas pré-pubertarias ndo tem predilecg@o pelo sexo
feminino nem tendéncia para a obesidade. Por outro lado,
o quadro clinico das criangas pubertarias ¢ semelhante
ao dos adultos.4,8 Na populagdo mais jovem, as causas
secundarias de hipertensdo intracraniana sdo comuns®’.

As cefaleias sdo a queixa isolada mais frequente em
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criangas com HII (62-91%)7'%!, As suas caracteristicas
sdo variaveis, mas tém sido descritas como frontais, gra-
ves, pulsateis, que pioram em dectbito e com manobras de
Valsalva'?. Os acufenos pulsateis estdo presentes em apro-
ximadamente 50% dos doentes'. A incidéncia e tipo de
défice visual nas criangas sao semelhantes aos dos adul-
tos. Na apresentagdo, a perda de acuidade visual tem sido
descrita em 6-20% dos casos pediatricos'" > !4, embora a
perda de campo visual (CV) ocorra em 91% dos casos'>!.
Os defeitos do campo visual mais frequentes incluem alar-
gamento da mancha cega, perda do campo infero-nasal,
defeito arciforme, depressdao do campo visual*!>!¢, O papi-
ledema ¢ o sinal tipico de HII. Na maior parte das vezes
¢ bilateral embora possa ser assimétrico ou unilateral®>.
Neuropatias cranianas também podem estar presentes,
sendo a parésia do VI par a mais comum entre as criangas
com HII, ocorrendo entre 9-48% dos casos’!".

De um modo geral, o diagndstico na idade adulta ¢
efectuado com base nos critérios modificados de Dandy
que incluem: 1) sinais e sintomas de pressdo intracraniana
aumentada, como papiledema ou cefaleia; 2) exame neu-
rologico normal; 3) pressdo intracraniana aumentada docu-
mentada por puncdo lombar realizada em dectbito lateral,
com composi¢do do LCR normal; 4) sem evidéncia de
hidrocefalia, massa, lesdo estrutural ou vascular na RMN
com ou sem contraste € venoRM; 5) sem outras causas
identificaveis de hipertensdo intracraniana' 7. No entanto,
as manifestagdes clinicas ¢ demograficas da HII em idade
pediatrica, tornam necessaria a revisao destes critérios sob
pena de excluir inapropriadamente alguns casos e incluir
outros. Assim, Rangwala propds critérios de diagndstico
para doentes pediatricos. Nestes critérios, sugeriu que o
termo “pediatrico” fosse atribuido a doentes pré-puberta-
rios, sem caracteres sexuais secundarios desenvolvidos. A
pressao de abertura diagnostica ¢ dependente da idade: > 76
mm H20 nos recém-nascidos; > 180 mm H2O nas criangas
com < 8 anos e > 250 mm H20 em criangas com > 8 anos.
Incluiu a presenca de parésias dos nervos cranianos sem
etiologia conhecida e estreitamento dos seios transversos®.
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CASOS CLINICOS

Apresentam-se 2 casos clinicos, um pré-pubertario, de
uma menina de 9 anos, ¢ outro pubertario, de uma adoles-
cente de 12 anos e respectivas abordagens terapéuticas ¢
evolugdo clinica.

Caso 1

Menina, de 9 anos, sem caracteres sexuais secundarios
desenvolvidos, sem antecedentes pessoais de relevo, sem
medicacao habitual, foi observada em oftalmologia por cefa-
leia holocraniana pulsatil e vomitos refratarios a terapéutica
sintomatica. A acuidade visual era de 10/10 em ambos os
olhos. A fundoscopia mostrou edema da papila bilate-
ral assimétrico (fig. 1). A tomografia de coeréncia optica
(OCT) apresentou um espago hiporreflectivo com aumento
da espessura da camada de fibras nervosas. A campimetria
Humphrey 30-2 revelou depressdo do CV de ambos os olhos

Fig. 1| Retinografia ODE.
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Fig. 2| CV Humphrey 30-2 no inicio do quadro clinico.

(fig. 2). Fez TC e Angio-RMN cerebral que excluiram lesdes
ocupando espaco, trombose dos seios venosos e estreita-
mento dos seios transversos. Realizou pungao lombar (PL)
que mostrou saida de LCR de 46 cm H,0, citoquimico sem
alteragdes. O estudo laboratorial efectuado foi normal/ nega-
tivo. Foi medicada com acetazolamida 500 mg tid, depois
500 mg qid durante 5 meses. Dois meses apos suspensdo
do tratamento, observou-se recorréncia da sintomatologia e
papiledema bilateral tendo retomado acetazolamida 500 mg
bid com resolugdo dos sinais e sintomas passados 2 meses.
No entanto, mantém defeito do CV, embora menos grave
que inicialmente (fig. 3).
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Fig. 3| CV Humphrey 30-2 no apds resolucao do quadro clinico.

Caso 2

Adolescente do sexo feminino, de 12 anos, com ante-
cedentes de miopia desde os 10 anos e obesidade (IMC:
31,8 Kg/m?), sem medicagdo habitual, foi observada por
oftalmologia por queixas de cefaleia frontal, grave, pulsa-
til, pior em decubito e vomitos refractarios ao tratamento
sintomatico. A melhor acuidade visual corrigida (MAVC)
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foi de 10/10 em ambos os olhos. O exame do fundo ocular
mostrou papilas com bordos elevados ¢ auséncia de pulso
venoso (fig.4). Realizou PL que mostrou saida de LCR de
28 cm H, 0O, citoquimico sem alteragdes. O estudo labora-
torial, a RMN e venoRM cerebrais foram normais. O CV
de Goldmann revelou aumento da mancha cega, maior no
OE (fig.5). Foi medicada com acetazolamida 500 mg tid e
submetida a dieta alimentar, tendo emagrecido 10 Kg com
evolugdo favoravel, resolugao do quadro clinico e das alte-
ragdes do CV passados 4 meses (fig. 6).
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Fig. 6 | CV Humphrey 30-2 no ap6s resolucao do quadro clinico.

DISCUSSAO

O diagnostico de HII é de exclusdo e envolve varias
especialidades. O risco de perda visual permanente asso-
ciado a HII requer uma abordagem rapida e integrada.

Fig. 4| Retinografia ODE.
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Fig. 5| CV Goldmann no inicio do quadro clinico.
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Embora as causas secundarias de hipertensio intracraniana
sejam menos frequentemente identificaveis nos adultos (a
maior parte s3o obesos), 53,2%-77.7% dos casos pediatricos
tém sido associados a condigdes identificaveis, sobretudo
anomalias enddcrinas, farmacos e infecgdes®!®. Para excluir
causas secundarias de hipertensdo intracraniana sdo neces-
sarios exames laboratoriais incluindo: hemograma, bioqui-
mica, PCR, VS, tiroxina sérica, TSH, ACTH, cortisol, PTH,
vitamina A, vitamina D, ecografia ovarica'®. Estudos de
neuroimagem normais sdo mandatorios antes do diagnostico
HII pediatrica®. A TC-CE ¢ adequada para excluir ventri-
culomegalia e lesdes ocupando espago. A RMN ¢ superior
porque permite uma melhor visualizagdo das estruturas
intracranianas, incluindo o sistema venoso e evita os poten-
ciais riscos da exposicao a radiagdo. No entanto, a RMN tem
limitagdes na visualizagdo dos vasos pelo que a venografia
RM ¢ um exame ndo invasivo que permite avaliar paténcia
dos seios venosos®. Depois do exame de neuroimagem nor-
mal, a pung@o lombar ¢ fundamental para medir a pressao de
abertura do LCR e excluir meningite*.

A relacdo entre HII e obesidade nos casos clinicos apre-
sentados esta de acordo com a literatura. No caso clinico
1 retratamos uma crianga pré-pubertaria, ndo obesa e no
caso clinico 2 uma adolescente com obesidade. Segundo
uma meta-analise, apenas 30% das criancas com HII apre-
sentam excesso de peso’. Ha uma associa¢do fraca entre
HII pediatrica e obesidade, que se fortalece a medida que
aumenta a idade das criangas, tornando-se semelhante a
populagdo adulta.

O caso pré-pubertario descrito mostrou um papiledema
mais exuberante, com hemorragias em chama de vela ¢ uma
depressdo global do CV. Apo6s a resolugao do quadro cli-
nico, aos 9 meses, esta crianga manteve um défice do campo
visual, embora menos grave que o inicial. Na crianga puber-
taria o papiledema e as altera¢des do CV foram menos gra-
ves, com resolu¢do completa apds tratamento médico. Em
nenhum dos casos se registou perda de AV. A gravidade do
papiledema esta positivamente relacionado com o risco de
perda visual*. Depois do diagnoéstico e tratamento, défices
da AV estdo presentes em 0-10% dos doentes, enquanto que
os defeitos do CV ocorrem em 17-33%*%, Segundo alguns
autores, o resultado visual nas criangas parece ser melhor do
que nos adultos, com remissdo espontanea mais frequente,
podendo mesmo seguir-se a PL diagnostica e terapéutica'.
No entanto, outros autores acreditam que as criangas com
HII sdo mais susceptiveis que os adultos em desenvolver
perda visual permanente, apesar do tratamento precoce®' e
apontam a puberdade como factor de risco para um pior
prognostico visual'®?2. No entanto, nds registamos um pior
resultado visual na crianga pré-pubertaria.

Na HII o tratamento médico ou cirurgico € empirica-
mente ditado pelo nivel de perda de visdo e gravidade das
cefaleias. O objectivo do tratamento ¢ prevenir a perda
visual e eliminar os sintomas. A maioria das criangas res-
ponde ao tratamento médico. A acetazolamida ¢é a tera-
péutica de primeira linha, reduzindo a producdo de LCR.
Quando ineficaz pode associar-se a furosemida ou introdu-
zir-se o topiramato, que também reduz a produgdo de LCR.
Nos obesos, a perda de peso tem sido associada a uma
recuperagdo mais rapida’, tal como se verificou no segundo
caso. Habitualmente, o papiledema nas criangas resolve-se
em 3 a 6 meses com tratamento médico, embora em algu-
mas possa permanecer varios meses ¢ levar a atrofia optica.

As indicagdes para uma eventual intervengao cirurgica,
como a fenestragdo da bainha do nervo optico e derivagao
ventricular externa, sdo: 1) alteragcdes visuais graves na
apresentagdo; 2) agravamento do exame visual; 3) cefaleia
resistente ao tratamento médico maximo’.

A taxa de recorréncia da HII na populag@o pediatrica esta
descrita em 6 a 22% dos casos e € rara no primeiro ano®.

A HII em idade pediatrica ¢ rara e diferente da do tipo
adulto. Distinguem-se dois grupos, o grupo pré-pubertario
e 0 grupo pubertario. A associagdo com causas secundarias
¢ frequente e ¢ fundamental excluir estas condi¢des secun-
darias. Trata-se de uma causa evitavel de perda visual, que
requer uma estreita colaboragdo entre a neuropediatria, a
oftalmologia e a neurorradiologia, desde o inicio do quadro
clinico e um longo periodo de follow-up com monitoriza-
¢do regular da fungdo visual.
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