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PSEUDOTUMOR CEREBRAL SEM EDEMA DE PAPILA OPTICA

J. C. BRANT SEGGIA %, M. L. BEZERRA DE MENEZES *%

RESUMO — Os autores apresentam quatro casos de sindrome de hipertensdo intracraniana be-
nigna em duas mulheres e dois homens jovens e magros em que todos os critérios diagnésticos
foram preenchidos exceto a presenca de edema de papila 6ptica. Considerando que casos seme-
lhantes j4 foram descritos por outros, pareceu-lhes justificada a proposicio que fazem de né&o
ser obrigatéria a presenca de edema de papila Optica para o diagnéstico da sindrome. Apre-
sentam uma hip6tese para explicar o fato e discutem outros detalhes dos casos.

PALAVRAS-CHAVE: pseudotumor cerebral, hipertensio intracraniana benigna, papilas
opticas normais.

Pseudotumor cerebri in the absence of papilledema.

SUMMARY — Four cases of benign intracranial hypertension in two nonobese women (23 and
35 yr. old) and two nonobese men (both 47 yr. old) are presented. The most remarkable finding
of the clinical investigation of these cases was the absence of papilledema. Our finding is con-
sistent with other reports, and suggest that the presence of papilledema should not be consi-
dered critical for the diagnosis of benign intracranial hypertension. Additionally, the authors
present a hypothesis for the absence of papilledema in cases otherwise typical of benign
intracranial hypertension.

KEY WORDS: pseudotumor cerebri, benign intracranial hypertension, normal optic pa-
pillae.

Pseudotumor cerebri ou sindrome de hipertensdo intracraniana benigha €
termo coletivo para diversos complexos sintomaticos caracterizados por aumento
da pressdo intracraniana, papiledema e alargamento da mancha cega; nenhum
sinal focal exceto ocasional paralisia do sexto nervo craniano, composi¢cido do li-
quido cefalorraquidiano (LCR) normal e tomografia computadorizada (TC) sem
evidéncias de massa intracraniana e alargamento ventricular43. Devemos excluir
trombose de seios venosos intracranianos, infeccdo intracraniana, obstrugdo de
ventriculos cerebrais, encefalopatia hipertensiva e retencédo cronica de biéxido
de carbono.

Apresentamos quatro casos de sindrome de pseudotumeor cerebri que, ape-
sar de preencherem todos os outros critérios diagnésticos, ndo apresentavam
edema de papila Optica. Discutimos os achados clinicos e os estudamos compa-
rativamente aos publicados na literatura. Acreditamos ser necessdrio reconsi-
derar o critério «presenca de papiledema» para o diagndstico.

RELATO DOS CASOS

Caso 1. VCA, 23 anos de idade, solteira, enfermeira, dextra. Natural e residente no Rio
de Janeiro. Suas queixas iniciam-se 10 dias antes da consulta com cefaléia surda, intensa,
holocraniana, continua e de caracteritica nunca experimentada antes. N&#o era acompanhada
de vomitos ou rigidez de nuca. Sob gquestionario informou que h4 trés anos sofreu acidente
automobilistico com traumatismo craniano leve e sem maiores consequéncias. Nega uso de anti-
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concepcionais, outros medicamentos e doencas prévias. Ao exame fisico — Altura 1,67 m; peso
48 Kg; PA 100X 60 mmHg; pulso radial 80 bat/min; frequéncia respiratéria 16 inc/min. Eutrd-
fica, normolinea, apresentando paniculo adiposo e pélos de distribuicdo normal; mancha con-
génita violdcea na mama esquerda. Térax: ritmo cardiaco regular em dois tempos, sem sopros;
ausculta pulmonar sem alteracdes. Abdome: plano, indolor & palpacfio superficial e profunda,
sem visceromegalias. Exame neurolégico mostrando func¢des mentais superiores, marcha, esté-
tica, forca, coordenacdio, tono, reflexos e sensibilidade superficial e profunda normais. Sinais
meningo-radiculares ausentes. Palpacio de nervos periféricos sem alteracdes. Oftalmoscopia:
minimo apagamento da borda nasal da papila éptica bilateralmente, pulsos venosos ausentes
que reapareciam pela compressio leve do globo ocular. Acuidade visual normal para perto e
corrigida para longe por lentes. Demais nervos cranianos normais. Foi submetida a TC que
revelou diminuico dos ventriculos laterais. Punciio lombar mostrou LCR com pressdo inicial
de 200 mm H20: exame citolégico e bioquimico normais.

Campimetria com aumento da mancha cega bilateralmente, mais evidente a esquerda
(Fig. 1). O estudo de angiografia fluoresceinica foi considerado normal (Fig.2). Os estudos
hematol6gicos, sorolégicos, hormonais e bioquimicos foram normais. Iniciada terapéutica com
prednisona na dose 60 mg/dia. No final do terceiro dia de tratamento apresentou intensa
reacdio cutdnea acompanhada de prurido intenso e aumento de peso obrigando & suspens&o da
terapéutica. Substituida pelo glicerol a 50%, por via oral na dose de 40 ml quatro vezes ao
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Fig. 1. Caso 1: campimetria visual.
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Fig. 2. Caso 1: fundoscopia; angiografia fluoresceinica.
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dos oftalmolégicos. O tratamento foi irregular e interrompido madverudamente qua.tro meses
ap6s. Nova punclio lombar revelou pressio do LCR de 230 mm H20. Nesta ocasido observamos
desaparecimento do pulso venoso a oftalmoscopia e aumento da mancha cega quando da reali-
zacio do estudo do campo visual. Administramos acetozolamida na dose 750 mg/dia, furosemida
40 mg/dia e KCl 2g/dia. Ap6s um més de tratamento houve melhora da cefaléia, reapare-
cimento do pulso venoso na oftalmoscopia, e queda da presséio do LCR (190 mm H20). O acom-
panhamento foi realizado mensalmente e no final do quinto més mostrava campimetria normal,
pressio do LCR de 200 mm H20 e diminuicio da cefaléia. Fol aumentada a dose de aceto-
zolamida para 1000 mg/dia o que levou a presséo intracraniana a 170 mm H20 e desapareci-
mento da cefaléia. Dois anos ap6s o inicio do quadro mantinha-se assintomética, apresentando
exame neurolégico, oftalmoscopia e¢ campimetria normais. Suspensas as medicacdes permaneceu
assintomética por mais seis meses, sendo entdo submetida a novos exames de controle que
revelaram TC do crinio e campimetria normais, LCR sem alteracdes bioquimicas e presséricas.
Continua em acompanhamento periédico, sem meodificacio do perfil evolutivo.

Caso 2. ACA, dextro, branco, 47 anos de idade, solteiro, mecdnico de automéveis, natural
de Vitéria. Suas queixas iniciaram-se 20 dias antes da consulta, com cefaléia holocraniana de
tipo pulsatil, intensa, acompanhada de fosfenos e fotofobia, néo responsiva a analgésicos co-
muns. Refere, hi 6 anos, episédio semelhante cuja investigacfio teria demonstrado & TC «edema
cerebral». Teria sido medicado com dexametasona por duas semanas com desaparecimento dos
sintomas. Novo estudo tomogréifico do créanio, realizado um més apés, foi considerado «normal».
E portador de hipertensiio arterial de 4 anos de duraciio em uso irregular de hipotensores. Ao
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exame fisico — Altura 1,70 m; peso 69 Kg; PA 180X 120 mmHg; pulso radial 72 bpm; frequéncia
respiratéria 16 inc/min. Eutré6fico, normolineo, apresentando paniculo adiposo e pélos de dis-
tribuicdo normais. Normo-hidratado e normocorado. Té6rax: ritmo cardiaco regular em dois
tempos, sem sopros; ausculta pulmonar sem alteracdes. Abdome: plano, indolor & palpacéo
superficial e profunda, sem visceromegalias. Exame neurolégico: funcdes mentais superiores,
marcha, estdtica, forca, coordenaciio, tono, reflexos e sensibilidade superficial e profunda nor-
mais. Sinais meningo-radiculares ausentes. Palpacdo de nervos periféricos sem alteracdes.
Oftalmoscopia: bordas papilares nitidas, pulsos venosos presentes, adelgacamento arteriolar.
Avaliacio hematolégica, bioquimica e hormonal sem alteracdes. Angiografia fuoresceinica nor-
mal. Alteracdes no campo visual com mancha cega aumentada & esquerda e reducfio concéntrica
do campo visual. Foi submetido a TC que mostrou diminuicdo dos ventriculos laterais e do
terceiro ventriculo e a punciio lombar que revelou pressio de 250 mm H20, estudos citolégico
e bioquimico do LCR normais. Obteve melhora acentuada da cefaléia ap6s a puncdo lombar.
Proposto esquema de puncdes lombares semanais e furosemida (40 mg/dia). Observamos gqueda
da pressdo para 170 mm H20 na segunda puncdo e para 90 mm H20 na quinta. Permaneceu
por algum tempo assintomaético, reaparecendo cefaléia intensa. Submetido a nova puncdo lom-
bar com LCR laboratorialmente normal, pressio de 70 mmH20. Suspensa a furosemida, melhora
da cefaléia. Vinte dias ap6s nova puncio com pressdo de 80 mm H20. Mantendo-se atualmente
assintomaético.

Caso 3. MLA, branca, 35 anos, dextra, casada, psic6loga, natural e procedente do Rio de
Janeiro. Cinco anos antes da consulta notou cefaléia nucal com irradiacio para o vértex e
face lateral do crénio, descrita, como capacete. Obteve melhora com ansioliticos. Dez meses
atrds dor cervical com irradiacdo para o ombro direito, exacerbada por movimentos da coluna
cervical e melhorando pelo repouso. Foi submetida a estudo radiolégico da coluna cervical que
revelou retificacdo da lordose cervical e ostedfitos em C4-C5. A ressonéncia nuclear magnética
(RM) mostrou protrusdo discal em C5-C6 e C6-C7 sem compressdio radicular ou medular. Foi
colocado colar cervical. Houve desaparecimento das queixas apés trinta dias. Dois meses antes
da presente consulta foi notada cefaléia forte, descrita como diferente de todas as anteriores,
holocraniana, surda, sem irradiacdo e n#o responsiva a analgésicos comuns. Ao exame fisico —
Altura 1,656 m; peso 45 Kg; PA 100X 70 mmHg; pulso radial 90 bat/min; frequéncia respiratéria
14 ine/min. Butréfica, normolinea, apresentando paniculo adiposo e pélos de distribuicdo nor-
mal. Térax: ritmo cardiaco regular em dois tempos, sem sopros; ausculta pulmonar sem alte-
racbes. Abdome: plano, indolor 3 palpacdio superficial e profunda, sem visceromegalias. Exame
neurolégico mostrando funcdes mentais superiores, marcha, estédtica, forca, coordenac#o, tono,
reflexos e sensibilidade superficial e profunda normais. Sinais meningo-radiculares ausentes.
Palpacio de nervos periféricos sem alteracdes. Oftalmoscopia, campos visuais e angiografia
fluoresceinica sem alteracdes. Demais nervos cranianos normais. RM do crianio normal. Pun-
cdo lombar com pressio de 200 mm H20, estudo citolégico, bioquimico e imunolégico do LCR
normal. Iniciada, por via oral, furosemida na dose de 80 mg/dia. Como n#o obteve melhora
da cefaléia, apés 15 dias foi submetida a nova puncéio lombar que evidenciou presséo de
250 mm H20. Acrescentamos & medicacdo acetazolamida por via oral na dose de 750 mg/dia.
Nova puncdo lombar realizada uma semana depois mostrou pressio de 100 mm H20. Permanece,
até a presente data, sem queixas com exame neurolégico, campimetria e tela tangente normais.

Caso 4. LCS, branco, 47 anos, dextro, casado, engenheiro civil, natural e procedente de
Aracaju. Quarenta dias antes da consulta observou cefaléia frontal com irradiacdo para todo
o crdnio, definida como diferente de tcdas as anteriores e dando a sensacdio de pressdo de
dentro para fora, ocorrendo muitas vezes de madrugada e acordando-o. Tende a ser mais
intensa de manh@, ao levantar-se, melhorando com a bipedestacio e¢ o correr do dia. Mani-
festa-se diariamente. Percebeu, em algumas ocasides, perturbacdes visuais que descreve como
«<manchas escuras situadas difusamente nos campos da visdo». N#o melhora com analgésicos
comuns e exacerba-se pelos esforcos fisicos. Sabe ser portador de hipertensfo arterial hé seis
anos e submeteu-se a intervencdio cirurgica com implante de mamédria ap6s infarto agudo do
miocdrdio em 1984, Ao exame fisico — Altura 1,75 m; peso 75Kg; PA 130X 80 mmHg; pulso
radial 80 bat/min; frequéncia respiratéria 16 inc/min. Eutréfico, normolineo, apresentando pa-
niculo adiposo e pélos de distribuicdio normal. Térax: ritmo cardiaco regular em dois tempos,
sem sopros; ausculta pulmonar sem alteracdes. Abdome: plano, indolor a palpacdo superficial
e profunda, sem visceromegalias. Exame neurolégico revelando funcdes mentais superiores,
marcha, estética, forca, coordenacdo, tono, reflexos e sensibilidade superficial e profunda nor-
mais. Sinais meningo-radiculares ausentes. Palpacio de nervos periféricos sem alteracdes.
Oftalmoscopia: papila 6ptica de bordas nitidas, vasos de aspecto e calibre normais, pulso venoso
presente espontaneamente. Campos visuais sem alteracSes. Demais nervos cranianos normais.
Hemograma, velocidade de hemossedimentacfio, exames bioquimicos de rotina, urina, parasito-
logico de fezes, lipidograma, proteinograma, dosagem de hormonios tireoidiano, cortisol, pro-
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lactina e horménio do crescimento normais. TC e RM do cranio e avaliacdo oftalmolégica
(pressdo intra-ocular, campimetria, tela tangente e angiografia fluoresceinica) foram normais.
Realizamos raquicentese que mostrou pressdo inicial de 220 mm H20 e andlises bioquimicas e
imunolégicas normais. Apés a puncdo lombar ocorreu melhora da cefaléia, que reapareceu
quatro dias depois. Foi entdo realizada outra raquicentese que revelou pressio de 240 mm H20
e estudos laboratoriais normais. Propusemos e estamos realizando puncdes seriadas mantendo,
até o momento, alivio acentuado da cefaléia e desaparecimento das queixas oftalmolégicas.

COMENTARIOS

Desde a descricio da sindrome de pseudotumor cerebral em 1897 por
Quincke 7 muitos trabalhos tém sido publicados e, com o passar dos anos, aflorou
um consenso quanto aos critérios para o seu diagndstico. Os sinais e sintomas
desta sindrome: cefal€ia, aumento da pressio intracraniana, papiledema e alarga-
mento de mancha cega, paralisia de sexto nervo craniano como unica manifes-
tacdo neurolégica focal, LCR de composi¢do normal e evidéncias radiolégicas de
ventriculos cerebrais normais ou diminuidos — sido vistos, em mulheres jovens
e obesas, em 90% dos casos. A ocorréncia apés a idade de 45 anos € rara.

Conquanto a sindrome esteja correlacionada a inumeras doencas e a diver-
sos farmacos, sua patogenia continua obscura. Na revisdao da literatura encon-
tramos, como causas, anemia ferropriva 832, uso de esterdides 915,51 asma 12, gra-
videz 16, menarca 17, disfuncdo menstrual 18,34, doenca de Addison 26,53, uso de
tetraciclina 30.39, dissecacdo radical unilateral do pescoc¢o 34, obesidade 19,36, intoxi-
cacdo pela vitamina A38, lupus eritematoso sistémico 5, ao 4cido nalidixico 6, uso de
anticoncepcionais 55, defeito metabdlico congénito52 e, a forma mais comum, a
idiopatica.

Os sintomas de apresentag¢do sdo cefaléia e disturbios visuais. A cefaléia €
frequentemente pior ao despertar e agravada pela tosse e esforgo, sendo usual-
mente suave ou eventualmente ausente. Contudo, em algumas séries 48, a maioria
dos pacientes a descreve como sendo a pior que jé haviam experimentado e que
podia ser distinguida das anteriores por suas pulsatilidade incomum, sua carac-
teristica focal e pela associacdo a nduseas e rigidez do pescogo. Cerca de 5% dos
pacientes experimentam diminuicdo da acuidade visual associada ao edema de
papila, esta diminuicio pode ser permanente se persistir a hipertenséo intracra-
niana. A perda visual pode ocorrer cedo ou tarde e a presenca de hipertensdo
arterial é fator de risco significante para a perda visual. Na série de Corbett
et al.l0, cerca de 61% dos pacientes hipertensos com pseudotumor cerebri ficaram
cegos., A observacdo de aumento da pressdo intra-ocular pelo uso de corticoste-
réides sistémicos pode ser fator de risco adicional 10,

O seguimento dos pacientes com pseudotumor cerebri foi inicialmente feito
por medida da mancha cega, atribuida ao deslocamento dos elementos retinianos
peripapilares pelo disco edemaciado 54 ou por desorganizacdo retiniana13. O alar-
gamento persistente da mancha cega a despeito da resolucdo do papiledema fez
desta mensuracdo instrumento nao confidvel para avaliar a terapéutica ou para
predizer a presséio intracraniana. Na verdade, a mancha cega reflete mais o
estado dos discos Opticos do que a pressdo intracraniana; podemos citar ainda
as alteracdes gliSticas cronicas que mantém o aumento de mancha cega, a des-
peito da resolucio do papiledema e da normalizagdo da presséo intracraniana 2.25,

Os sintomas visuais mais comuns sdo visdo borrada que pode ser mani-
festacio do papiledema e, mais raramente, diplopia secunddria a paralisia do
nervo abducente. Quando o paciente apresenta episédios breves de perda visual,
usualmente precipitada por tosse ou esforco, devemos considerar prentncio de
grave risco de perda visual. Os defeitos do campo visual vistos nesta entidade
sdo: alargamento da mancha cega, defeito nasal inferior, defeito arqueado, cons-
tricoes concéntricas, escotomas centrais ou ainda paracentrais e, por vezes, cons-
tricio dos campos periféricos. Devemos ressaltar que estas alteracbGes sdo obser-
vadas ao exame de perimetria automatizada e, na maioria dos casos, ausente
nos testes por confrontacido 47,

Sao evidéncias da sindrome de hipertensfo intracraniana: papiledema, pres-
sac do LCR acima de 200 mm Hg e ocasionalmente paralisia do abducente. A TC
do cranio pode revelar ventriculos diminuidos (em fenda) ou normais 22, Quando
encontramos ventriculos alargados devemos colocar em duvida o diagndstico.
Segundo alguns a condicdo € ususalmente autolimitada e tem bom progndstico.
Conl:udo,zgxii6 vdrios estudos revelando, em percentual varidvel, perda visual per-
manente 28,46,
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A andlise da sindrome observada em nossos pacientes preenche todos os
critérios acima descritos exceto o edema de papila. Devemos ainda ressaltar que
outro aspecto nédo usual € o biotipo dos pacientes, haja visto que todos sio ma-
gros em desacordo com a maioria dos casos jd descritos. Embora possamos con-
siderar que a auséncia de pulso venoso ao exame fundoscépico seja elemento
importante no perfil evolutivo da formacio do edema de papila, ndo estamos
completamente autorizados a considera-lo isoladamente. Acreditamos que seu
reaparecimento quando da normalizacdo da pressio intracraniana faz pensar que
talvez, em alguns de nossos casos, a presteza diagndstica ndo tenha proporcio-
nado tempo hdbil para o aparecimento do edema de papila.

Numa revisdo bibliografica encontramos o estudo de Lipton e Michelson 31,
em 1971, como primeira descrigdo de pseudotumor cerebral sem edema de papila;
foi sugerida, como explicacdo, uma anormalidade congénita da bainha do nervo
6ptico impedindo a comunicacio com o espaco sub-aracnéideo. Encontramos 21
outros casos publicados por Scanarini et al42, Johnston et al27, Spence et al.44,
Marcelis e Silberstein 33, Como explicacdo para o ndo aparecimento do edema de
papila, a razdo sugerida foi a elevacdo transitéria ou intermitente da pressido
intracraniana, em niveis abaixo daquela necessdria para produzir o edema de
papila 44. Acreditamos que o Casol obedeca & mesma explicacio dos casos de
Spence et al44, j4 que o diagnéstico foi levantado e o tratamento iniciado em
curto espaco de tempo. Para corroborar a idéia de elevagdao intermitente ou
transitéria da pressdo intracraniana, notamos alteragées momentaneas na medida
da mancha cega por ocasido de estudo seriado de campimetria e tela tangente
q}ée realizamos. embora devamos considerar as restrigdes & metodologia, como ja
citamos.

E interessante observar que cerca de % dos casos tem remissio espon-
tanea depois da primeira puncao lombar. A maioria dos casos pode ser mane-
jada por pungodes lombares de repeticdo, inicialmente didrias, depois de trés em
trés dias, semanalmente e ainda mensais, quando necessdrio. Devemos retirar
volume suficiente de LCR para baixar sua pressdo a 180 mm H20. A retirada de
30ml de LCR nesses pacientes faz em geral a pressio intracraniana voltar ao
normal. Entretanto, a produgao normal do LCR € de 3,5ml/min e neste ritmo
de producdo a pressido intracraniana retorna ao nivel prévio ou préximo dela
ao fim de 90 minutos, anulando ou reduzindo portanto o efeito benéfico. Como
explicar entdo aqueles casos quando uma unica punc¢do produz melhoras durd-
veis? Seriam duas as explicagbes mais plausiveis: saida continuada de LCR atra-
vés de pertuito persistente, até que sua oclusdo ocorra; correcdo de eventuais
distor¢oes de estruturas intracranianas apds a pungdo e 0 seu reaparecimento
depois de algum tempo 43, O paciente do Caso 2 apresentou, durante a evolucao,
hipotensio do LCR que acreditamos obedeca a persisténcia de pertuito ocasio-
nando uma fistula.

Devemos ressaltar que os sinais e sintomas observados na sindrome de
hipotensdo do LCR sdo os mesmos da hipertensdo e, portanto, podem causar
num paciente como este, confusio diagndstica se essa possibilidade ndo for
lembrada. E importante notar que a hipotensio do LCR pode ser uma das com-
plicagbes apds o tratamento por pungdes lombares de repeticio. A terapéutica
proposta para corregido de possivel pertuito apés puncido lombar é a injecdo de
pequena quantidade de sangue do paciente na regifio lombar, procedimento este
que provocaria irritacdo local e fibrose reacional, ocluindo o orificio.

Nos pacientes em que nio se obtiver resposta a estas medidas terapéuticas
podemos tentar prednisona (40-60 mg/dia) ou dexametasona (6-12mg/dia) com as
ressalvas que mencionamos anteriormente. A resposta a estas drogas ocorre apés
uma semana. Devemos ressaltar que a retirada desta medicacio deve ser gradual
com a finalidade de prevenir o efeito rebote de aumento da pressdo intracraniana
e reaparecimento do papiledema. O glicerol por via oral. na dose de 15-60 ml trés
a quatro vezes ao dia ou acetozolamida (250 mg trés vezes ao dia) sdo outros
tratamentos médicos propostos. Quando ocorre perda visual progressiva a des-
peito da terapéutica medicamentosa tém sido propostos descompressdo subtem-
poral 11, «shunting» lombo-peritoneal 424 ¢ descompressio do nervo Gptico 29.

Em nossa primeira paciente obtivemos boa resposta & terapéutica proposta
e ela permanece assintomdtica. No segundo paciente acreditamos que os dois
episédios relatados tenham sido semelhantes e que o segundo episédio represente
recidiva da sindrome de hipertensfio intracraniana vista seis anos antes. A ter-
ceira paciente, até a presente data, continua em tratamento ainda sem controle
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absoluto da pressdao intracraniana e mantém-se sintomatica. O quarto paciente
obteve melhoras acentuadas com as puncles lombares que continuamos fazendo.

Acreditamos que devemos rever o critério de obrigatoriedade do «papile-
deman para o diagndstico da sindrome de pseudotumor cerebri. A existéncia de
nimero razoavel de casos desta sindrome sem edema de papila, ji descritos na
literatura médica, reforca tal afirmativa. Obviamente um novo problema passa
a ser a indicagido de puncdo lombar em pacientes em que a cefaléia é o sintoma
principal e que os outros dados do exame neuroldgico estejam normais. Talvez
um estudo mais detalhado das caracteristicas da cefaléia, a deteccdo de altera-
cbes ao exame do campo visual e da tela tangente possam colaborar para uma
indicagdo mais precisa deste procedimento.

Gostariamos de realgcar que uma lnica medida da pressdo do LCR nio deve
ser considerada como critério diagndstico definitivo. Para alguns autores sé a
andlise de curvas de pressdo do LCR teria real valor. A avaliacdo custo X bene-
ficio favorece, a nosso ver, a realizacdo da puncdo lombar.
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