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RESUMO

$�+LSHUWHQVmR�LQWUDFUDQLDQD�LGLRSiWLFD��+,,��p�XPD�FRQGLomR�GH¿QLGD�SRU�SUHVVmR�LQWUDFUDQLDQD�
elevada sem evidência clínica, laboratorial, ou radiológica de causas secundárias, nomeadamen-
te infecção, anomalia vascular, lesão ocupando espaço, ou hidrocefalia. A HII em idade pediátri-
FD�p�UDUD�FRP�FDUDFWHUtVWLFDV�FOtQLFDV�H�GHPRJUi¿FDV�GLIHUHQWHV�GD�GR�WLSR�DGXOWR��'LVWLQJXHP�VH�
dois grupos, o grupo pré-pubertário e o grupo pubertário e discutem-se os critérios diagnósticos 
FRP�DV�UHVSHFWLYDV�PRGL¿FDo}HV�DGDSWDGDV�jV�FULDQoDV��
Os autores descrevem 2 casos clínicos um pré-pubertário, de uma menina de 9 anos, e outro 
pubertário, de uma adolescente de 12 anos, respectiva abordagem terapêutica e evolução clínica.
A associação de hipertensão intracraniana com causas secundárias em idade pediátrica é fre-
quente, pelo que é fundamental excluí-las. Trata-se de uma causa evitável de perda visual que 
requer uma estreita colaboração interdisciplinar entre a neuropediatria, a oftalmologia, e neuror-
radiologia, desde o início do quadro clínico, e um longo período de follow-up com monitoriza-
ção regular da função visual.
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,GLRSDWKLF�LQWUDFUDQLDO�K\SHUWHQVLRQ��,,+��LV�D�FRQGLWLRQ�GH¿QHG�E\�HOHYDWHG�LQWUDFUDQLDO�SUHV-
sure but without clinical, laboratory, or radiographic evidence of responsible infection, vas-
cular abnormality, space occupying lesion, or hydrocephalus. Pediatric idiopathic intracranial 
K\SHUWHQVLRQ�LV�UDUH�DQG�LWV�FOLQLFDO�SUR¿OH�GLIIHUV�IURP�WKH�DGXOW�W\SH��7KHUH�DUH�WZR�JURXSV��
SUHSXEHUWDO�DQG�SXEHUWDO��'LDJQRVWLF�FULWHULD�ZLWK�PRGL¿FDWLRQV�WR�DGDSW�WR�FKLOGUHQ�DUH�GLV-
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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INTRODUÇÃO
 
A Hipertensão intracraniana idiopática (HII) é uma 

FRQGLomR�GH¿QLGD�SRU�SUHVVmR� LQWUDFUDQLDQD�HOHYDGD�VHP�
evidência clínica, laboratorial, ou radiológica de causas 
secundárias, nomeadamente de infecção, anomalia vas-
cular, lesão ocupando espaço, ou hidrocefalia1,2. Vários 
outros termos, incluindo “meningite serosa”, “hipertensão 
meníngea”, “hidrópsia meníngea hipertensiva”, “ pseudo-
tumor cerebri” e “hipertensão intracraniana benigna” têm 
sido usados para descrever esta síndrome3. Inicialmente, 
“pseudotumor cerebri” era o termo preferencial, uma vez 
que os sintomas na apresentação eram consistentes com 
uma massa cerebral. Mais tarde, “hipertensão intracra-
niana” foi o termo que prevaleceu, pois o mecanismo 
da doença está relacionado com pressão intracraniana 
aumentada. A possível perda visual faz com que o termo 
“benigna” tenha caído em desuso e que uma intervenção 
UiSLGD�H�H¿FD]�VHMD�QHFHVViULD�

A patogénese não é totalmente compreendida. Tem 
sido dada especial importância ao aumento da pressão do 
seio venoso e diminuição da absorção do líquido cefalor-
raquidiano (LCR)4.

A incidência da HII na população geral é de 0,9/100 
000 indivíduos, enquanto que nas mulheres jovens obe-
sas é superior, 19/100 0004. A HII nas crianças é rara1,5,6, 
sobretudo nas mais jovens. Babikian et al demonstraram 
que pelo menos 60% das crianças que desenvolvem HII 
têm mais de 10 anos de idade7.

Distinguem-se dois grupos com características clíni-
FDV�H�GHPRJUi¿FDV�GLIHUHQWHV��XP�SUp�SXEHUWiULR�H�RXWUR�
pubertário, com base no desenvolvimento dos caracteres 
sexuais secundários. Vários autores relatam que a doença 
nas crianças pré-pubertárias não tem predilecção pelo sexo 
feminino nem tendência para a obesidade. Por outro lado, 
o quadro clínico das crianças pubertárias é semelhante 
ao dos adultos.4,8 Na população mais jovem, as causas 
secundárias de hipertensão intracraniana são comuns3,9.

As cefaleias são a queixa isolada mais frequente em 

crianças com HII (62-91%)7,10,11. As suas características 
são variáveis, mas têm sido descritas como frontais, gra-
ves, pulsáteis, que pioram em decúbito e com manobras de 
Valsalva12. Os acufenos pulsáteis estão presentes em apro-
ximadamente 50% dos doentes13. A incidência e tipo de 
Gp¿FH�YLVXDO�QDV�FULDQoDV�VmR�VHPHOKDQWHV�DRV�GRV�DGXO-
tos. Na apresentação, a perda de acuidade visual tem sido 
descrita em 6-20% dos casos pediátricos11, 13, 14, embora a 
perda de campo visual (CV) ocorra em 91% dos casos13,14. 
Os defeitos do campo visual mais frequentes incluem alar-
gamento da mancha cega, perda do campo ínfero-nasal, 
defeito arciforme, depressão do campo visual4,15,16. O papi-
ledema é o sinal típico de HII. Na maior parte das vezes 
é bilateral embora possa ser assimétrico ou unilateral4,5. 
Neuropatias cranianas também podem estar presentes, 
sendo a parésia do VI par a mais comum entre as crianças 
com HII, ocorrendo entre 9-48% dos casos7,11.  

De um modo geral, o diagnóstico na idade adulta é 
HIHFWXDGR� FRP� EDVH� QRV� FULWpULRV� PRGL¿FDGRV� GH� 'DQG\�
que incluem: 1) sinais e sintomas de pressão intracraniana 
aumentada, como papiledema ou cefaleia; 2) exame neu-
rológico normal; 3) pressão intracraniana aumentada docu-
mentada por punção lombar realizada em decúbito lateral, 
com composição do LCR normal; 4) sem evidência de 
hidrocefalia, massa, lesão estrutural ou vascular na RMN 
com ou sem contraste e venoRM; 5) sem outras causas 
LGHQWL¿FiYHLV�GH�KLSHUWHQVmR�LQWUDFUDQLDQD1, 17. No entanto, 
DV�PDQLIHVWDo}HV�FOtQLFDV�H�GHPRJUi¿FDV�GD�+,,�HP�LGDGH�
pediátrica, tornam necessária a revisão destes critérios sob 
pena de excluir inapropriadamente alguns casos e incluir 
outros. Assim, Rangwala propôs critérios de diagnóstico 
para doentes pediátricos. Nestes critérios, sugeriu que o 
termo “pediátrico” fosse atribuído a doentes pré-pubertá-
rios, sem caracteres sexuais secundários desenvolvidos. A 
pressão de abertura diagnóstica é dependente da idade: > 76 
mm H2O nos recém-nascidos; > 180 mm H2O nas crianças 
FRP�����DQRV�H�!�����PP�+���HP�FULDQoDV�FRP�����DQRV��
Incluiu a presença de parésias dos nervos cranianos sem 
etiologia conhecida e estreitamento dos seios transversos4.

-RVH¿QD�6HULQR��-RmR�0DUWLQV��%UXQD�9LHLUD��-RVp�$OEHUWR�/HPRV��&DUORV�0HQH]HV��5LWD�*RQoDOYHV��,VDEHO�5LEHLUR

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.

Keywords
Pediatric idiopathic Intracranial hypertension; Pseudotumor cerebri; Papilledema; Headache; 
Visual loss.
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CASOS CLÍNICOS

Apresentam-se 2 casos clínicos, um pré-pubertário, de 
uma menina de 9 anos, e outro pubertário, de uma adoles-
cente de 12 anos e respectivas abordagens terapêuticas e 
evolução clínica.

Caso 1
Menina, de 9 anos, sem caracteres sexuais secundários 

desenvolvidos, sem antecedentes pessoais de relevo, sem 
medicação habitual, foi observada em oftalmologia por cefa-
leia holocraniana pulsátil e vómitos refratários à terapêutica 
sintomática. A acuidade visual era de 10/10 em ambos os 
olhos. A fundoscopia mostrou edema da papila bilate-
UDO� DVVLPpWULFR� �¿J�� ���� $� WRPRJUD¿D� GH� FRHUrQFLD� ySWLFD�
�2&7��DSUHVHQWRX�XP�HVSDoR�KLSRUUHÀHFWLYR�FRP�DXPHQWR�
GD�HVSHVVXUD�GD�FDPDGD�GH�¿EUDV�QHUYRVDV��$�FDPSLPHWULD�
Humphrey 30-2 revelou depressão do CV de ambos os olhos 

Hipertensão Intracraniana Idiopática em Idade Pediátrica: Revisão teórica e 2 casos clínicos

�¿J������)H]�7&�H�$QJLR�501�FHUHEUDO�TXH�H[FOXtUDP�OHV}HV�
ocupando espaço, trombose dos seios venosos e estreita-
mento dos seios transversos. Realizou punção lombar (PL) 
que mostrou saída de LCR de 46 cm H2O, citoquímico sem 
alterações. O estudo laboratorial efectuado foi normal/ nega-
tivo. Foi medicada com acetazolamida 500 mg tid, depois 
500 mg qid durante 5 meses. Dois meses após suspensão 
do tratamento, observou-se recorrência da sintomatologia e 
papiledema bilateral tendo retomado acetazolamida 500 mg 
bid com resolução dos sinais e sintomas passados 2 meses. 
No entanto, mantém defeito do CV, embora menos grave 
TXH�LQLFLDOPHQWH��¿J�������

Caso 2
Adolescente do sexo feminino, de 12 anos, com ante-

cedentes de miopia desde os 10 anos e obesidade (IMC: 
31,8 Kg/m2), sem medicação habitual, foi observada por 
oftalmologia por queixas de cefaleia frontal, grave, pulsá-
til, pior em decúbito e vómitos refractários ao tratamento 
sintomático. A melhor acuidade visual corrigida (MAVC) 

Fig. 1 | 5HWLQRJUD¿D�2'(�

Fig. 2 | CV Humphrey 30-2 no início do quadro clínico.

Fig. 3 | CV Humphrey 30-2 no após resolução do quadro clínico.
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foi de 10/10 em ambos os olhos. O exame do fundo ocular 
mostrou papilas com bordos elevados e ausência de pulso 
YHQRVR��¿J�����5HDOL]RX�3/�TXH�PRVWURX�VDtGD�GH�/&5�GH�
28 cm H2O, citoquímico sem alterações. O estudo labora-
torial, a RMN e venoRM cerebrais foram normais. O CV 
de Goldmann revelou aumento da mancha cega, maior no 
2(��¿J�����)RL�PHGLFDGD�FRP�DFHWD]RODPLGD�����PJ�WLG�H�
submetida a dieta alimentar, tendo emagrecido 10 Kg com 
evolução favorável, resolução do quadro clínico e das alte-
UDo}HV�GR�&9�SDVVDGRV���PHVHV��¿J������

DISCUSSÃO

O diagnóstico de HII é de exclusão e envolve várias 
especialidades. O risco de perda visual permanente asso-
ciado a HII requer uma abordagem rápida e integrada. Fig. 4 | 5HWLQRJUD¿D�2'(�

Fig. 5 | CV Goldmann no início do quadro clínico.

Fig. 6 | CV Humphrey 30-2 no após resolução do quadro clínico.
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Embora as causas secundárias de hipertensão intracraniana 
VHMDP�PHQRV� IUHTXHQWHPHQWH� LGHQWL¿FiYHLV� QRV� DGXOWRV� �D�
maior parte são obesos), 53,2%-77.7% dos casos pediátricos 
WrP� VLGR� DVVRFLDGRV� D� FRQGLo}HV� LGHQWL¿FiYHLV�� VREUHWXGR�
anomalias endócrinas, fármacos e infecções9,18. Para excluir 
causas secundárias de hipertensão intracraniana são neces-
sários exames laboratoriais incluindo: hemograma, bioquí-
mica, PCR, VS, tiroxina sérica, TSH, ACTH, cortisol, PTH, 
YLWDPLQD� $�� YLWDPLQD� '�� HFRJUD¿D� RYiULFD19. Estudos de 
neuroimagem normais são mandatórios antes do diagnóstico 
HII pediátrica4. A TC-CE é adequada para excluir ventri-
culomegalia e lesões ocupando espaço. A RMN é superior 
porque permite uma melhor visualização das estruturas 
intracranianas, incluindo o sistema venoso e evita os poten-
ciais riscos da exposição à radiação. No entanto, a RMN tem 
OLPLWDo}HV�QD�YLVXDOL]DomR�GRV�YDVRV�SHOR�TXH�D�YHQRJUD¿D�
RM é um exame não invasivo que permite avaliar patência 
dos seios venosos4. Depois do exame de neuroimagem nor-
mal, a punção lombar é fundamental para medir a pressão de 
abertura do LCR e excluir meningite4.

A relação entre HII e obesidade nos casos clínicos apre-
sentados está de acordo com a literatura. No caso clínico 
1 retratamos uma criança pré-pubertária, não obesa e no 
caso clínico 2 uma adolescente com obesidade. Segundo 
uma meta-análise, apenas 30% das crianças com HII apre-
sentam excesso de peso7. Há uma associação fraca entre 
HII pediátrica e obesidade, que se fortalece à medida que 
aumenta a idade das crianças, tornando-se semelhante à 
população adulta.

O caso pré-pubertário descrito mostrou um papiledema 
mais exuberante, com hemorragias em chama de vela e uma 
depressão global do CV. Após a resolução do quadro clí-
QLFR��DRV���PHVHV��HVWD�FULDQoD�PDQWHYH�XP�Gp¿FH�GR�FDPSR�
visual, embora menos grave que o inicial. Na criança puber-
tária o papiledema e as alterações do CV foram menos gra-
ves, com resolução completa após tratamento médico. Em 
nenhum dos casos se registou perda de AV. A gravidade do 
papiledema está positivamente relacionado com o risco de 
perda visual4��'HSRLV�GR�GLDJQyVWLFR�H�WUDWDPHQWR��Gp¿FHV�
da AV estão presentes em 0-10% dos doentes, enquanto que 
os defeitos do CV ocorrem em 17-33%4,20. Segundo alguns 
autores, o resultado visual nas crianças parece ser melhor do 
que nos adultos, com remissão espontânea mais frequente, 
podendo mesmo seguir-se à PL diagnóstica e terapêutica1. 
No entanto, outros autores acreditam que as crianças com 
HII são mais susceptíveis que os adultos em desenvolver 
perda visual permanente, apesar do tratamento precoce21 e 
apontam a puberdade como factor de risco para um pior 
prognóstico visual10,22. No entanto, nós registamos um pior 
resultado visual na criança pré-pubertária.

Na HII o tratamento médico ou cirúrgico é empirica-
mente ditado pelo nível de perda de visão e gravidade das 
cefaleias. O objectivo do tratamento é prevenir a perda 
visual e eliminar os sintomas. A maioria das crianças res-
ponde ao tratamento médico. A acetazolamida é a tera-
pêutica de primeira linha, reduzindo a produção de LCR. 
4XDQGR�LQH¿FD]�SRGH�DVVRFLDU�VH�D�IXURVHPLGD�RX�LQWURGX-
zir-se o topiramato, que também reduz a produção de LCR. 
Nos obesos, a perda de peso tem sido associada a uma 
recuperação mais rápida5��WDO�FRPR�VH�YHUL¿FRX�QR�VHJXQGR�
caso. Habitualmente, o papiledema nas crianças resolve-se 
em 3 a 6 meses com tratamento médico, embora em algu-
PDV�SRVVD�SHUPDQHFHU�YiULRV�PHVHV�H�OHYDU�D�DWUR¿D�ySWLFD��

As indicações para uma eventual intervenção cirúrgica, 
como a fenestração da bainha do nervo óptico e derivação 
ventricular externa, são: 1) alterações visuais graves na 
apresentação; 2) agravamento do exame visual; 3) cefaleia 
resistente ao tratamento médico máximo5.

A taxa de recorrência da HII na população pediátrica está 
descrita em 6 a 22% dos casos e é rara no primeiro ano20.

A HII em idade pediátrica é rara e diferente da do tipo 
adulto. Distinguem-se dois grupos, o grupo pré-pubertário 
e o grupo pubertário. A associação com causas secundárias 
é frequente e é fundamental excluir estas condições secun-
dárias. Trata-se de uma causa evitável de perda visual, que 
requer uma estreita colaboração entre a neuropediatria, a 
oftalmologia e a neurorradiologia, desde o início do quadro 
clínico e um longo período de follow-up com monitoriza-
ção regular da função visual.
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