I Ensaio Iconografico

http://dx.doi.org/10.1590/0100-3984.2021.0091

Hipertensio intracraniana idiopatica: um guia ilustrado para
o residente de radiologia

Idiopathic intracranial hypertension: an illustrated guide for the trainee radiologist

Luisa Becker Savastano®?, Juliana Avila Duarte®®, Thiago Bezerra'*®, José Thiago de Souza Castro?, Mariana
Dalaqua®®, Fabiano Reis*f
1. Departamento de Radiologia, Universidade Estadual de Campinas (Unicamp), Campinas, SP, Brasil. 2. Departamento de Radiologia

e Diagnéstico por Imagem, Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA), Porto Alegre, RS, Brasil. 3. Hopitaux Universitaires de Genéve, Service
de Radiologie, Genebra, Suica.

Correspondéncia: Dr. Fabiano Reis. Divisdo de Neurorradiologia do Hospital de Clinicas da Universidade Estadual de Campinas (Unicamp). Rua
Vital Brasil, 251, Cidade Universitaria. Campinas, SP, Brasil, 13083-872. E-mail: fabianoreis2@gmail.com.

a. https://orcid.org/0000-0003-2135-0002; b. https://orcid.org/0000-0003-4973-2889; c. https://orcid.org/0000-0002-5741-9203;
d. https://orcid.org/0000-0002-6009-8607; e. https://orcid.org/0000-0001-9360-0547; f. https://orcid.org/0000-0003-2256-4379.

Recebido para publicagdo em 7/6/2021. Aceito, apds revisdo, em 10/9/2021.

Como citar este artigo:
Savastano LB, Duarte JA, Bezerra T, Castro JTS, Dalaqua M, Reis F. Hipertensao intracraniana idiopatica: um guia ilustrado para o residente de radio-
logia. Radiol Bras. 2022 Set/Out;55(5):312-316.

Resumo

Abstract

A hipertensao intracraniana idiopatica € caracterizada por aumento da pressao intracraniana, cefaleia e manifestacoes visuais.
Apresenta fisiopatologia incerta, porém, alguns mecanismos ja foram propostos, como o aumento do volume sanguineo cerebral,
0 excesso de liquor por aumento da producao ou a reducao da reabsorcao, e mecanismos inflamatérios como fator causal ou
mesmo determinando limitacdo na circulacao do liquor. Predomina em mulheres obesas em idade reprodutiva. Os sintomas e
sinais mais comuns sao cefaleia diaria, zumbido sincrono ao pulso, obscurecimentos visuais transitorios e papiledema com perda
visual. Os principais achados em neuroimagem sao: sela turca vazia, achatamento posterior do globo ocular/esclera, estenose do
seio transverso bilateral ou do seio dominante, distensao do espaco liquérico peridptico com ou sem tortuosidade do nervo 6ptico
e protrusao intraocular da cabeca do nervo Optico. A principal complicacao da hipertensao intracraniana idiopatica é a perda
visual. Nesse contexto, o papel da neuroimagem no diagnéstico é fundamental, pois a doenca pode ser revertida se devidamente
reconhecida e precocemente tratada.

Unitermos: Hipertensao intracraniana idiopatica; Neuroimagem; Papiledema.

Idiopathic intracranial hypertension is characterized by increased intracranial pressure, headache, and visual perturbations. Al-
though the pathophysiology of idiopathic intracranial hypertension is obscure, several mechanisms have been proposed, such
as increased cerebral blood volume, excessive cerebrospinal fluid volume (due to high production or impaired resorption), and
inflammatory mechanisms as a likely cause of or contributor to impaired cerebrospinal fluid circulation. It predominantly affects
women of reproductive age who are overweight or obese. The most common symptoms are daily headache, synchronous pulsatile
tinnitus, transient visual perturbations, and papilledema with visual loss. The main neuroimaging findings are a partially empty
sella turcica; flattening of the posterior sclera; transverse sinus stenosis (bilateral or in the dominant sinus); a prominent perioptic
subarachnoid space, with or without optic nerve tortuosity; and intraocular protrusion of the optic nerve head. The main complica-
tion of idiopathic intracranial hypertension is visual loss. Within this context, neuroimaging is a crucial diagnostic tool, because
the pathology can be reversed if properly recognized and treated early.

Keywords: Pseudotumor cerebri; Neuroimaging; Papilledema.

INTRODUCAO

A hipertensio intracraniana idiopatica (HII), previa-
mente descrita como hipertensdo intracraniana benigna
ou pseudotumor cerebri, é uma sindrome caracterizada
por aumento da pressdo intracraniana de causa nio com-
pletamente elucidada, com exame neurolégico e andlise
de liquor quase normais, exceto pela presenca de sinais
e sintomas como cefaleia, papiledema, tinnitus, paralisia
dos nervos cranianos e perda da visdo. Alguns estudos pro-
pdem que uma variante atipica é a presenca da HII sem pa-
piledema”, porém, Toscano et al.®*) indicam que embora a
prevaléncia de papiledema em sua casuistica tenha sido de
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apenas 5%, este seria um sinal especifico. Alguns mecanis-
mos ja foram propostos, como aumento do volume sangui-
neo cerebral, excesso de liquor por aumento da producio
ou reducdo da reabsorc¢do, e mecanismos inflamatdérios.
Corroborando a ideia de mecanismo inflamatério, autoi-
munidade relacionada a astrécitos ja foi caracterizada, as-
sim como presenca de bandas oligoclonais, um marcador
de inflamacio intratecal, observada em cerca de um terco
dos pacientes. Anticorpos anti-GFAP foram detectados no
soro de pacientes com HII em fase ativa®. Disfuncio do
sistema linfatico também poderia ter impacto na fisiopa-
tologia da HII, por sobrecarga de fluido intersticial. Isto
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pode ser o resultado de uma perda de aquaporina-4 ou do
aumento da permeabilidade da barreira hematoencefélica
durante a inflamacdo perivascular, provocando expansio
do compartimento intersticial®.

A ressonancia magnética (RM) e a venografia por RM
ou angio-RM venosa sdo fundamentais para o diagnéstico,
pois permitem caracterizar os aspectos de neuroimagem
de HII e excluir outras causas estruturais de aumento da
pressdo intracraniana, principalmente a trombose venosa
cerebral. A caracteriza¢do de pelo menos trés achados de
neuroimagem relacionados a HII (sela turca vazia, achata-
mento posterior do globo ocular/esclera, estenose do seio
transverso bilateral ou do seio dominante e distensdo do
espaco liquérico periéptico, com ou sem tortuosidade do
nervo 6ptico) permite o diagnéstico, destacando-se a im-
portancia dessas alteracdes radiolégicas nos pacientes que
ndo apresentam papiledema?).

EPIDEMIOLOGIA E FATORES PREDISPONENTES

Ha uma prevaléncia de HII em mulheres jovens com
sobrepeso (indice de massa corpérea acima de 25), com
incidéncia relatada de 19/100.000 na populagido. Dentre
esses pacientes, 68% a 98% apresentam cefaleia. Outras
caracteristicas clinicas incluem dor, zumbido pulsitil e
disttrbios visuais que podem causar cegueira®.

A HII também pode ser desencadeada pelo uso de far-
macos e por outras doengas. Nesses casos, deve-se evitar
a denominacio “idiopatica” para a sindrome e considerar
que os achados de hipertensdo intracraniana sio decor-
rentes dos fatores em questdo, os quais merecem ser todos
pesquisados nos pacientes com quadro radioldgico suges-
tivo de HIT®.

MANIFESTACOES CLINICAS

Os sintomas da HII incluem cefaleia que piora ao se
deitar, diplopia, obscurecimento visual transitério, esco-
tomas, zumbido pulsatil, vertigem e dor retro-orbitaria,

cervical ou facial. Das manifestacdes observadas, sio co-
muns a perda da acuidade visual periférica, a paresia do
musculo reto lateral pelo comprometimento do nervo ab-
ducente e o papiledema bilateral simétrico ou assimétrico.
Um em cada dez pacientes com HII desenvolve atrofia do
nervo 6ptico e deficiéncia visual grave, em razdo do curso
prolongado de papiledema, e alguns se tornam cegos. A
condicdo, portanto, requer detec¢do e a¢do imediata, que
pode muitas vezes prevenir a perda da visio®.

Alguns pacientes com HII podem ser assintomadticos
ou mesmo apresentar sintomas de hipotensdo intracra-
niana, otoliquorreia ou rinoliquorreia, que sdo raros, mas
sinais sugestivos de HII. Esta condi¢do clinica pode se ma-
nifestar quando a pressdo intracraniana cronicamente ele-
vada causa extravasamentos do liquido cefalorraquidiano
mediante remodelamento da base do cranio, envolvendo
principalmente o trabeculado etmoidal e os recessos esfe-
noidais laterais, com associacio de meningoencefaloceles.
Tais casos sdo diagnosticados principalmente quando os
sintomas de HII ocorrem ap6s o reparo cirtrgico, levando
a um novo aumento da pressdo intracraniana, ou quando
o liquor extravasa apoés a cirurgia.

DIAGNOSTICO

Os critérios diagnosticos baseiam-se nos sinais e sin-
tomas clinicos, nos achados de RM e na medida da pres-
sdo liqudrica pela puncio lombar.

A maioria dos achados radiolégicos da HII tem alta
especificidade, mas baixa sensibilidade. O achatamento da
esclera posterior é, isoladamente, o achado mais especi-
fico® (Figura 1). Achatamento da esclera posterior asso-
ciado a sela vazia foram os achados mais prevalentes no
estudo de Brodsky et al.”®’ (Figura 1). Outros achados de
RM sdo com distensdo da bainha liquérica que circunda o
nervo 6ptico, tortuosidade do nervo, protrusao intraocular
da cabeca do nervo 6ptico e achatamento do globo ocular
posterior do olho (Figura 2)®.

Figura 1. Cortes axial (A) e sagital (B) de RM ponderados em T2 mostram distensao da bainha liquérica dos nervos 6pticos e discreta tortuosidade destes, acha-
tamento da esclera posterior e sela turca vazia.
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Figura 2. RM axial T2 demonstra aumento do didmetro da bainha liquérica do
nervo 6ptico (5 mm atras da papila pode ser considerado o limite superior da
normalidade). Nota-se, ainda, protrusao intraocular da cabeca do nervo 6ptico.

Os ventriculos podem apresentar pequenas dimen-
sdes em casos de HII® (Figura 3).

Deslocamento inferior das tonsilas cerebelares, mime-
tizando quadro de Chiari I (Figura 4), pode ser observado.
Inclusive, é importante diferenciar alteragdes relacionadas
ao Chiari I (quando a ectopia tonsilar costuma ser mais
acentuada) da HII, tendo em vista que o tratamento de
ambas as condicdes ¢ distinto!”.

Na RM também é possivel observar alargamento dos
cava de Meckel (Figura 5), proeminéncia de granulagdes
aracnoides e meningocele do dpice petroso. A meningo-
cele é mecanicamente similar a sela vazia e aumenta o
volume do espaco subaracnoide, auxiliando no controle do

aumento da pressdo intracraniana®®.

Figura 3. Imagens de RM coronal T2 (A) e sagital T1 apds contraste (B) mostram a sela turca parcialmente vazia, com a haste estirada. Ha discreta reducao nas

dimensoes do Il ventriculo e dos ventriculos laterais.

Figura 4. Imagens de RM sagital (A) e axial T1 (B) demonstram discreta insinuacao inferior das tonsilas cerebelares pelo forame magno (seta em A; cabecas

de setas em B).
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Figura 5. Imagens de RM axial (A) e coronal T2 (B) mostram ectasia dos cava de Meckel (setas), alteracao que pode ser observada no contexto da HIl. Como
achados nao associados, observam-se alteragdes pos-cirlrgicas nos tecidos extracranianos da convexidade frontal direita e alteragao de sinal periventricular
temporal esquerda, e diminuta sequela isquémica corticossubcortical na periferia do hemisfério cerebelar direito.

A RM, idealmente com angio-RM venosa, é ttil para
excluir o diagnéstico de trombose venosa cerebral nos pa-
cientes com os demais achados de HII. Adicionalmente,
permite a identificacdo de estenoses de seio venoso dural
(Figura 6) ou permite, ainda, visibilizar a veia emisséria
occipital proeminente, ja descrita como via de colateraliza-
cdo do fluxo venoso em casos de HII secundaria a estenose
de seio venoso dural®.

Paralisia do nervo craniano VI é observada em 12%
dos adultos e em 9% a 48% das criancas. Com menos fre-
quéncia, paralisias de outros nervos cranianos podem ser
encontradas, incluindo dos nervos cranianos III, 1V, VII,
IX e X,

A acetozolamida, inibidor da anidrase carbonica, pode
ser usada com objetivo de reduzir a producio do liquido ce-
rebrospinal pelo plexo coroide. Os efeitos esperados do uso
dessa medicacio sio melhora da visio e do papiledema®®.
Perda de peso, pun¢io de alivio, uso de topiramato e furo-
semida, além de fenestra¢iio da bainha do nervo 6ptico em
casos refratarios, também podem ser utilizados com finali-
dade terapéutica. Colocacido de stents em seios transversos
com estenoses também tem sido opc¢do terapéutica propos-
ta em casos selecionados'?), assim como derivacio ventri-
cular pode ser estratégia de tratamento. Nesses casos, apos
a derivacdo ventricular, é importante que o radiologista
esteja habituado a identificar manifestacdes relacionadas
a hipotensao liquérica e suas complicagdes, pois estas po-
dem ocorrer apés o procedimento?,
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Figura 6. Reconstrugao tridimensional de angio-RM venosa com maxima proje-
cao de intensidade identifica estenose bilateral dos seios transversos (setas).

A HII é uma doenca rara, mas seu diagnéstico e trata-
mento precoces sao essenciais para evitar possiveis seque-
las irreversiveis, destacando-se que a recorréncia do qua-
dro é possivel, sobretudo em situa¢des de ganho de peso

315



Savastano LB, et al. / Hipertensao intracraniana idiopatica

e gravidez. E fundamental que os casos sejam conduzidos
por uma equipe multidisciplinar, composta por neurologis-
tas, oftalmologistas e neurocirurgides. Além disso, para o
diagnéstico, acompanhamento e defini¢io do tratamento
sdo imprescindiveis os estudos oftalmoldgicos, particular-
mente a avalia¢do do fundo de olho e a campimetria visual,
e em casos selecionados, a tomografia de coeréncia 6ptica,
a ultrassonografia ocular, o potencial evocado visual e a au-

tofluorescéncia®.

CONCLUSAO

A neuroimagem apresenta importante papel na avalia-
¢do da HII, condic¢do que necessita de um diagnéstico ra-
pido para que o paciente nio tenha sequelas graves, sobre-
tudo a perda de visdo. A RM, idealmente com angio-RM
venosa, ¢ util para excluir o diagnéstico de trombose ve-
nosa cerebral nos pacientes com demais achados de HII.
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