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Resumo

A sindrome do pseudotumor cerebral € uma condi¢ao caracterizada por elevacdo da
pressdo intracraniana na auséncia de lesdes expansivas e de ventriculomegalia e com
a constituicdo do liquor normal em um paciente sem alteracdes no nivel de consciéncia.
A terminologia desta afeccdo modificou nos dltimos anos acompanhando os avangos
nos métodos diagndsticos e no conhecimento da sua fisiopatogenia. Quando nenhuma
causa ¢ identificada a condi¢do é denominada hipertensao intracraniana idiopatica. Os
pacientes freqlientemente sdo examinados pelo oftalmologista, ja que apresentam acha-
dos como papiledema, diplopia e perda visual, uma complicacio freqiientemente gra-
ve e irreversivel. Neste artigo, revisamos os critérios diagndsticos, as alteragdes
oftalmoldgicas, em especial a perda visual, bem como o tratamento enfatizando a im-
portancia do oftalmologista no diagndstico e na monitoracao da visdo durante o trata-
mento clinico desta afeccdo, bem como na realizacdo do tratamento cirdrgico pela
descompressdo da bainha do nervo 6ptico.

Descritores: Pseudotumor cerebral/complicagdes; Pseudotumor cerebral/diagnéstico;
Transtornos da visdo/etiologia; Papiledema/etiologia; Diagndstico diferencial
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INTRODUCAO

sindrome da hipertensdo intracranianaidiopdatica

(HIT) é uma afeccao caracterizada por sinais

e sintomas de aumento da pressdo intracraniana
(PIC), auséncia de lesdes expansivas e de
ventriculomegalia aos exames de neuroimagem, e cons-
tituicdo do liquor normal em um paciente sem altera-
¢des no nivel de consciéncia”. A HII é uma condi¢io
ndo rara na populacdo geral com incidéncia de 1 caso
para cada 100.000 habitantes por ano, entretanto em mu-
lheres jovens e obesas (com indice de massa corporal >
30) apresenta incidéncia em torno de 20 casos por
100.000 habitantes por ano.

A sindrome foi primeiro descrita por Quincke
que a denominou meningite serosa. Nonne" a chamou
de pseudotumor cerebral e Symonds' mais tarde utilizou
o termo hidrocéfalo otitico. A doenca se tornou melhor
definida como uma entidade clinica com o desenvolvi-
mento de métodos neuroradioldgicos para afastar lesoes
expansivas intracranianas. Foley introduziu o termo hi-
pertensdo intracraniana benigna®. Posteriormente vari-
os autores documentaram a ocorréncia de perda visual
grave em muitos destes pacientes®” e o termo benigno
passou a ser inadequado sendo preferivel a denomina-
¢do hipertensao intracraniana idiopatica (HII). Embora
atualmente ainda se use com freqiiéncia o termo
sindrome do pseudotumor cerebral, esta ¢ uma denomi-
nac¢do mais genérica do que hipertensio intracraniana
idiopética. O termo pseudotumor cerebral é mais amplo,
englobando tanto a HII como também outras condi¢des
que provocam hipertensdo intracraniana sem processo
expansivo ou ventriculomegalia, como na hipertensio
intracraniana por obstrucdo de seios venosos durais ou
por alteragdes no conteddo protéico do liquor.

Embora, a sindrome da HII seja relativamente
benigna do ponto de vista neuroldgico, pode levar a ind-
meras alteragdes oftalmoldgicas acarretando perda vi-
sual em uma porcentagem muito alta de individuos. O
conhecimento do seu quadro clinico e das suas princi-
pais manifestagdes oftalmoldgicas é, portanto, de funda-
mental importéancia para o oftalmologista que tem uma
participagdo importante no diagndstico, seguimento e
tratamento desta afecgdo. Neste trabalho, revisaremos a
fisiopatogenia, o quadro clinico e o tratamento da HII,
enfatizando particularmente as principais manifestagcoes
oftalmoldgicas desta condicao.

2)

FISIOPATOGENIA
A fisiopatogenia da HII ainda ndo é compreendi-
danasua totalidade. Existem algumas teorias correntes

para explicar o aumento da pressdo intracraniana inclu-
indo: o aumento da resisténcia ao fluxo de saida do liqui-
do cefalorraquidiano (LCR), o aumento da produgéao do
LCR e o aumento da pressdo venosa cerebral. Em con-
dicdes fisioldgicas, a taxa de producdo do LCR éigual a
taxa de reabsor¢@o do mesmo, que é realizada pelas
granulagdes aracnéides . Na HII, as taxas de produgio
e absorcdo do LCR permanecem iguais,entretanto a PIC
se eleva possivelmente para compensar o aumento da
resisténcia nas granulagdes aracndides. A associacdo
entre HII e obesidade € bem conhecida, especialmente
em mulheres jovens com ganho de peso recente. Atual-
mente, um efeito mecénico direto (aumento da pressio
abdominal — aumento da pressdo toracica — aumento
da pressdo venosa cerebral — aumento da resisténcia
nas granulacdes aracnéides) é uma das teorias mais acei-
tas para explicar a associacdo da HII com obesidade. No
entanto, ndo se pode explicar o fato de que, embora a
obesidade seja comum na populacdo geral, a HII ocorre
apenas em um nimero pequeno de pessoas. Da mesma
forma, embora a obesidade acometa igualmente os dois
sexos, a HII ocorre preferentemente em mulheres .

A HII também pode ocorrer associada a um fator
desencadeante presumivel como farmacos que incluem
o uso de vitamina A, tetraciclina, corticosterdides, litio,
anticoncepcionais, dcido nalidixico, nitrofurantoina etc.
A afecgdo também ja foi descrita como sendo associada
a outras afecgdes como a Doenca de Addison, a doenca
pulmonar obstrutiva cronica e a apnéia obstrutiva do
sono. Nestes casos, deve-se evitar a denominacao
“idiopdtica” para a sindrome e considerar como hiper-
tensdo intracraniana associada ao fator em questao. As
caracteristicas clinicas sdo semelhantes aquelas do gru-
po sem causa detectdvel talvez apenas com a diferenca
que geralmente apresentam uma evolugdo mais curta e
uma maior propensdo a remissdo completa e esponta-
nea ou relacionada a suspensdo ou resolucdo do fator
associado. No entanto, deve ser enfatizado que nem sem-
pre a relagdo entre os fatores acima mencionados e a
hipertensdo intracraniana pode ser estabelecida com
seguranga.

Todas as condi¢des acima estao incluidas dentro
da chamada sindrome do pseudotumor cerebral (SPC)
primério. Desta forma, o termo SPC primério pode ser
totalmente idiopético (quando se usa também o termo
HIT) ou desencadeado por algum fator como as drogas e
doencas acima mencionadas. J4 as condi¢des decorren-
tes de obstrugdes no sistema de drenagem venosa
craniana ou por alteracdes na composi¢do do liquido
(aumento de proteina no liquor) sao classificadas como
SPC secunddrio “". Todos estes tipos de pseudotumor
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Figura 1: Papiledema
moderado

Figura 2: Papiledema
hemorragico

Figura 3: Papiledema cronico Figura 4: Papiledema atréfico.

Observe palidez importante de

papila associada a
peripapilar

gliose

cerebral podem estar associadas a quadro clinico seme-
lhante aquele dos pacientes sem etiologia definida, mas
em véarios deles existem alteragdes neuroradioldgicas
que permitem separd-los e identificar alteragdes que
podem exigir tratamentos especificos dependendo do
caso.

CARACTERISTICAS CLINICAS

Pacientes com HII podem apresentar sintomas
relacionados ao aumento da PIC e ao papiledema.
Cefaléia ¢ o sintoma mais comum relacionado ao au-
mento da PIC e, comumente, o mais precoce na sindrome
da HII, entretanto ndo apresenta caracteristicas especi-
ficas em relag@o ao tipo, intensidade, a localizagdo, a
frequéncia e aos fatores de exacerbacao. Em casos mais
tipicos a dor de cabeca € didria, descrita como pulsatil,
podendo ser acompanhada de nduseas e vOomitos e algu-
mas vezes acordando o paciente a noite. Alguns pacien-
tes podem nao se queixar de cefaléia em até 20% dos
casos, os levando-os a procurar assisténcia oftalmolégica
inicialmente .

Diplopia horizontal também ocorre com freqiién-
cia por aumento da PIC devido paresia do nervo
abducente. Raramente, diplopia vertical pode ocorrer
por paresia do nervo troclear '?, entretanto, tal sintoma
deve levantar a suspeita de outra condig¢@o associada.
Tinido pulsétil pode ser ouvido uni ou bilateralmente e
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exacerbado em posi¢ao de supino.

Os sintomas associados ao papiledema ocorrem
devido ao acometimento das funcdes visuais.
Obscurecimento transitério da visd@o € um sintoma fre-
qliente da HII, ocorrendo em até 70% dos pacientes, que
se caracteriza por perda transitéria da visdo que pode
ser parcial ou total. Geralmente apresenta duragao de
alguns segundos (ndo mais do que um minuto), acomete
um ou ambos os olhos, pode ser precipitada por mudan-
¢as posturais e por manobra de Valsalva e se associa a
recuperacgdo completa da visdo. Embora, seja uma ma-
nifestacdo caracteristica da doenga, e muitas vezes este-
ja associado a perda visual permanente, o
obscurecimento transitorio da visao nao € considerado,
por si s6, com um sinal prognéstico da funcéo visual .

Perda progressiva do campo periférico geralmente
ocorre nesta sindrome, entretanto é um sintoma dificil-
mente relatado pelos pacientes. Distor¢ao da visao cen-
tral pode ocorrer nos casos de papiledema agudo por
edema e exsudatos maculares (tipo estrela macular) e
no papiledema croénico por dobras de cordides. Rara-
mente, perda visual siibita pode ocorrer devido a hemor-
ragia sub-retiniana secundaria a membrana neovascular
associada ao papiledema cronico *”. Em torno de 5%
dos pacientes com HII podem ser completamente
assintomatico tendo o seu diagnéstico realizado em uma
consulta de rotina.

Entre os sinais oftalmicos do pseudotumor cere-
bral, o papiledema ¢ o sinal mais relevante para a sus-
peita diagnostica, sendo um dado extremamente impor-
tante para o diagndstico. O papiledema se caracteriza,
nos estdgios iniciais por borramento da borda do disco
Optico associado a protrusdo do mesmo e ao
obscurecimento dos vasos superficiais ao cruzar a mar-
gem do disco (Figura 1). Podem-se observar também,
nos estagios iniciais, sinais de compressao da veia cen-
tral da retina como auséncia de pulso venoso esponta-
neo,ingurgitamento venoso, hemorragias retinianas em
chama de vela e edema retiniano peripapilar.

A observacado do pulso venoso, embora muito di-
fundida em especial entre os neurologistas, é na verdade
pouco util no diagnoéstico do papiledema. Acredita-se
que o pulso venoso espontaneo desapareca quando a
pressdo intracraniana excede 200 mm de dgua. Se o pul-
so estiver presente, a pressdo intracraniana deve estar
abaixo deste nivel. No entanto, deve ser lembrado que
pode haver grande flutuagdo nos niveis da pressao
intracraniana em grande nimero de afec¢des e que o
pulso venoso pode estar presente em uma destas
flutuacdes, a despeito da existéncia do papiledema. Além
disso, 0 pulso venoso ndo é observado em todos os indivi-
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Figura 5: Campo visual manual evidenciando constricao
difusa das isopteras, aumento da mancha cega e retracéo
mais acentuada no setor nasal inferior

duos normais. Hegdes Jr et al. observaram que a fre-
qliéncia de visibilizagdo do pulso venoso espontaneo
varia de acordo com a conformagio do disco Optico,com
a amplitude do pulso da pressdo braquial e coroidal e
com a pressdo intra-ocular. Em discos dpticos onde a
veia era observada penetrando a escavagao fisioldgica,
o pulso venoso foi observado em 70% dos casos,enquan-
to que naqueles em que isto ndo era possivel o pulso
venoso foi observado em apenas 6% dos casos . Por
estas razdes, na grande maioria das vezes a pesquisa do
pulso venoso ndo auxilia no diagnoéstico diferencial do
papiledema.

Além das hemorragias retinianas, podem existir
exsudatos algodonosos na retina peripapilar, que repre-
sentam pequenas areas de enfarte, e tortuosidade dos
vasos retinianos. Em alguns casos o nimero de hemorra-
gias peripapilares é muito grande (Figura 2). Em casos
mais severos, dobras retinianas circunferenciais (linhas
de Paton) podem ser observadas e exsudatos duros e
hemorragias podem ocorrer na regido macular. As he-
morragias e os exudatos duros geralmente sdo mais im-
portantes quando a hipertensdo intracraniana se desen-
volveu rapidamente.

Quando o papiledema se torna crdnico, as he-
morragias € os exudatos geralmente desaparecem e
ele se torna mais arredondado (Figura 3). A escavagdo
fisiol6gica central se torna obliterada e pequenos
exsudatos duros podem aparecer na superficie do disco
com aspecto que lembra pequenas drusas. Quando o
papiledema persiste por muito tempo, o disco dptico
passa a ser atréfico e ocorre estreitamento e
embainhamento dos vasos retinianos. A palidez da
papila comega a se tornar evidente e ocorre reducao
no edema, devido a redugio nas fibras nervosas (Figu-

Figura 6: Campo visual computadorizado evidenciando constri¢cdo difusa e
importante em paciente com papiledema

ra4). Alteracdes pigmentares circunferenciais na reti-
na peripapilar se tornam aparentes. Além disso, vasos
telengectdsicos e veias optociliares sobre o disco optico
podem ser observados nestes estagios.

Importante ressaltar que o papiledema e os sinais
associados podem ser assimétricos ou unilaterais e as-
sim, HII ndo deve ser excluido do diagnéstico diferenci-
al das neuropatias 6pticas monoculares. Pessoalmente
pudemos documentar tal situacdo em varios pacientes
com pseudotumor cerebral *”. Kirkham et al. sugeriram
que o papiledema unilateral nestes pacientes seria de-
corrente na presenca de anomalia na bainha do nervo
optico, a qual impediria a transmissdo da pressao do
liquor para a cabega do nervo 6ptico . No entanto, Muci-
Mendoza et al. relataram dois casos de papiledema uni-
lateral em pseudotumor cerebral, nos quais a tomografia
computadorizada revelou aumento bilateral da imagem
dos nervos Opticos na 6rbita,indicando, portanto, paténcia
do espaco subaracnoideu periptico,mesmo do lado em
que ndo havia papiledema "”. Parece, portanto, mais pro-
vavel que os fatores anatdmicos e fisiologicos que deter-
minam se o disco dptico ird ou ndo desenvolver edema,
em pacientes com pressao intracraniana elevada, de-
vem atuar na por¢ao distal do nervo 6ptico. O mecanis-
mo exato para explicar esta ocorréncia incomum €, no
entanto, desconhecido .

Entre as func¢des visuais, a acuidade visual
comumente ¢ preservada a ndo ser que o curso da doen-
ca seja de longa duracdo e quando ocorre geralmente se
associa a perda importante do campo visual periférico e
atrofia 6ptica. Outros fatores associados a perda da
acuidade visual ja foram comentados acima. Alteracao
na sensibilidade ao contraste pode ocorre entre 50-75%
dos pacientes com HII, e pode ser utilizada como avali-
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acdo complementar da funcao visual no papiledema ini-
cial. A visdo de cores também pode ser acometida na
HII, entretanto nao deve ser utilizada na avaliagdo do
papiledema precoce, uma vez que esta funcdo é depen-
dente do campo visual central ®”.

Defeitos de campo visual sdo extremamente co-
muns nos pacientes com HII podem acometer entre 49-
87% dos pacientes durante alguma fase da doenca.”™"
Aumento da mancha cega é o achado mais comum ao
exame de campo visual e ocorre devido a hipermetropia
secunddria ao papiledema. Geralmente, o primeiro si-
nal de dano axonal na HII € o defeito campimétrico no
quadrante nasal inferior, respeitando a linha média ho-
rizontal (Figura 5). Constri¢ao generalizada do campo
visual (Figura 6), também € um defeito caracteristico da
sindrome e ocorre geralmente no estagio tardio da do-
enca e associada ao papiledema atréfico. Outros tipos
de defeitos perimétricos podem ser encontrados nos pa-
cientes com HII como defeito arqueado, escotoma cen-
tral ou cecocentral. Wall e George ““ mostraram que dos
87% dos olhos apresentando defeitos campimétricos,
51% dos olhos persistiam com defeitos, mostrando que
parte das alteragdes visuais sdo reversiveis na SHII.

O exame de campo visual é fundamental para
avaliacdo do grau de acometimento da func¢do visual
tendo em vista que outros exames, como O
eletrorretinograma e o potencial visual evocado, se re-
velam pouco sensiveis ou inespecificos as alteragdes do
campo visual periférico que ocorrem mais precoce na
evolugdo do papiledema .

A avaliacdo radioldgica é fundamental no paci-
ente com HII, no intuito de descartar a presenca de mas-
sas intracranianas ou ventriculomegalia. Entretanto, os
exames neurorradiolégicos podem também contribuir
com o diagnéstico da HIT “** ao detectar achatamento
da esclera posterior, sela tircica vazia, alargamento do
espago subaracnoideo perioptico e deslocamento verti-
cal do nervo éptico, que ocorrem em 80%,70%,45% e
40% dos pacientes, respectivamente .

DIAGNOSTICO E DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnéstico da HII € essencialmente um diag-
nostico de exclusdo. Mesmo mulheres jovens, obesas e
em idade fértil apresentando papiledema necessitam de
avaliacdo completa incluindo atenciosa anamnese, ava-
liagdo oftalmoldgica e neuroldgica e exames comple-
mentares (andlise do LCR e neuroimagem) para des-
cartar uma causa secunddria de SPC.

O preenchimento dos critérios diagnédsticos (Ta-
bela 1) para HII, juntamente com a investigacdo sobre
uso dos farmacos associados com SPC primadrio e com a
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Tabela 1

Critérios diagnosticos para sindrome
da hipertenséo intracranianaidiopética

1. Sinais e sintomas de hipertensdo intracraniana (cefaléia,
nauseas, vomitos, obscurecimento transitorio da visao e
papiledema);

2. Auséncia de sinais neuroldgicos focais, com excecdo ape-
nas da paralisia unilateral ou bilateral de abducente;

3. LCR apresenta aumento da pressdo, entretanto os
pardmetros bioquimicos e citolégicos se mostram dentro
dos limites normais;

4. Ventriculos simétricos com tamanho normal ou reduzido
ao exame de imagem.

Legenda : LCR = liquido cefalorraquidiano.

exclusdo da SPC secundario, diminui consideravelmen-
te as chances de confusdo ou atraso no diagndstico da
sindrome. Existem sinais que alertam para as condi¢oes
que mimetizam a HII como o perfil demografico atipico
(individuos do sexo masculino e sem obesidade), parali-
sia oculomotora (com excecdo a paralisia do nervo
abducente), diplopia vertical, oftalmoplegia internuclear,
alteracdo do nivel de consciéncia, sinais neuroldgicos
focais, inicio abrupto dos sintomas e evolugdo rapida da
perda visual e dos sintomas neuroldgicos. Na presenca
de um ou mais destes sinais, a exclusdo das condi¢des
patoldgicas que mimetizam a HII assume ainda maior
importancia devendo ser afastadas condi¢des como in-
feccdes (encefalite, meningite e otite média), neoplasias
(glioma, carcinomatose meningea ¢ leucemia) e
afeccdes vasculares (trombose venosa cerebral e
malformacao arteriovenosa).

Algumas condigdes ndo patoldgicas podem levar
a confusao diagnodstica com a HII e a realizagdo desne-
cessaria de exames complementares. Comumente, esta
situac@o ocorre nos pacientes que apresentam drusas
ocultas do nervo dptico, nervo optico congenitamente
cheio e na sindrome do disco 6ptico inclinado. O aspecto
oftalmoscoépico do nervo 6ptico destas condigdes pode
simular o papiledema. A confusdo diagndstica € ainda
maior quando existem defeitos de campo visual associa-
do a estas anomalias do nervo 6ptico. Associada a estes
achados oftalmoldgicos, o paciente pode ser portador de
enxaqueca e/ou apresentar uma Unica medida de pres-
sdo do LCR apresentando valor acima ou préximo do
limite superior da normalidade devido a obesidade ou a
técnica inadequada para o procedimento e, assim, ser
considerado portador da HII e receber um tratamento
desnecessario. Nestes casos a observagao cuidadosa dos
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limites da papila, bem como a angiofluoresceinografia e
a ecografia e até mesmo a tomografia computadorizada
podem ser tteis na identificagdo de drusas ocultas e de
outras anomalias do nervo 6ptico.

O exame do LCR também pode apresentar resul-
tados falso-negativos, ou seja, os niveis da pressdo inicial
se apresenta dentro ou abaixo dos limites normais (50-
200 mmH 0, em dectbito lateral) em pacientes com qua-
dro clinico de pseudotumor cerebral. Alguns autores con-
sideram que medidas entre 200 e 250 mmH 0 ndo sdo
diagnésticas. Tal fato é devido as flutuacdes naturais da
pressao liqudrica que podem ocorrer entre os periodos
de hipertensdo. Assim, o diagndstico destes casos
comumente requer pungdes de repeti¢do ou até mesmo
monitoragao continua da PIC, para documentar a hiper-
tensdo intracraniana *’.

Exames neuroradiol6gicos sdo fundamentais para
o diagnostico da HIT (Tabela 1) e para a exclusao das
causas secunddarias de hipertensao intracraniana.
Tomografia computadorizada (TC) é capaz de detectar
lesdes ou massas intracranianas, embora imagem por
ressonancia magnética (IRM) seja mais sensivel para
esta finalidade. Mesmo nos pacientes com SHII que apre-
sentam exames de TC e IRM convencionais sem altera-
¢oes, trombose venosa cerebral (TVC) pode ser detecta-
da através da angiografia convencional ou da
angioressonancia magnética em até 35 % dos casos *.
Entretanto, a sensibilidade e especificidade da
angioressondncia magnética nao € clinicamente
satisfatéria e a taxa de achados falso-positivos e falso-
negativos ainda compromete o método. Mesmo assim,
qualquer paciente com diagnéstico de HII, principalmen-
te os atipicos, merecem uma investigagdo para TVC uti-
lizando estes métodos.

TRATAMENTO

O objetivo do tratamento na HII € a reducao da
PIC, tendo em vista que o desconhecimento do mecanis-
mo etiopatogénico impossibilita um tratamento especi-
fico. As principais indicacdes do tratamento sao cefaléia
permanente, papiledema moderado a severo e perda
visual associada a defeito perimétrico™. Pacientes
assintomaticos podem ser seguidos com monitoragao
regular e sem tratamento.

A funcio visual deve ser monitorada continua-
mente durante o tratamento tanto através da medida da
acuidade visual, mas principalmente pela monitoracao
do campo visual e do papiledema. A medida isolada da
acuidade visual ndo ¢ suficiente para o seguimento do
paciente. Medidas da pressdo intracraniana, embora tteis,
podem ser enganosas, uma vez que a pressiao

intracraniana flutua bastante durante o dia e ndo se
correlaciona sempre com o quadro clinico.

A perimetria computadorizada pode ser ttil em
pacientes colaborativos, enquanto que a manual deve
ser usada naqueles onde a perda visual € muito acentu-
ada ou quando o resultado da perimetria
computadorizada ndo foi confidvel. Deve-se também
tomar cuidado quando a resultados falso-positivos de-
correntes de multiplos obscurecimentos transitérios da
visdo durante a realizacdo do exame perimétrico, espe-
cialmente quando realizados no campimetro
computadorizado.

Recentes estudos comprovaram que a perda de
peso melhora o papiledema e a func¢ao visual nos paci-
entes obesos com HII, além de se associar a redugdo da
PIC . Assim, nestes pacientes, a reducdo de peso € a
manutenc¢io de uma dieta adequada, com redugdo do
consumo de vitamina A e de produtos contendo tiramina,
devem ser incentivados como tratamento co-adjuvante
da HIT™.

Acetazolamida, um inibidor da anidrase carbdnica,
¢ considerada a primeira linha de tratamento na HII e
atua diminuindo a producdo de LCR do plexo cordide e
assim reduzir a PIC. A dose terapéutica € varidvel, mas
comumente dose de 1000 mg/dia (dividida em 4 tomadas
ao dia) é suficiente para melhorar os sintomas. O efeito
colateral mais comum da acetazolamida, além de princi-
pal motivo para suspensado do tratamento, ¢ a parestesia
das extremidades dos membros. Pacientes que necessi-
tam de altas doses para atingir o efeito terapéutico e os
que se tornam refratarios ao efeito da acetazolamida ne-
cessitam de uma alternativa terapéutica® ™.

O diurético furosemida ¢ uma alternativa para
acetazolamida, podendo ser usado como adjuvante ou
mesmo substituto. O mecanismo de reducéo da PIC pela
furosemida € desconhecido e seu efeito € muito menos
potente em relacdo a acetazolamida. Recentemente,
topiramato, um antiepilético com propriedade inibitoria
da anidrase carbonica, tem sido considerado como me-
dicagdo de segunda linha para SHII. Embora, apresente
efeito hipotensor menos potente do que a acetazolamida,
o topiramato apresenta a vantagem de induzir perda de
peso e profilaxia para cefaléia. Devido aos muiltiplos
efeitos colaterais, principalmente em pacientes obesos,
corticosterdide deve ser utilizado preferencialmente nos
casos de papiledema agudo associado a perda visual de
rapida evolucdo, enquanto se aguarda o procedimento
cirdrgico indicado “*”. Recidiva do quadro pode ocorrer
quando da retirada do corticéide e portanto,quando uti-
lizado, deve ter sua reducdo realizada de maneira lenta
e gradual para evitar recidiva do quadro.
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Pungdes lombares de repeticdo ja foi um trata-
mento usado na hipertensdo intracraniana idiopatica, no
entanto,levando-se em consideracao os dados que indi-
cam que o volume do liquor € restituido em 1 ou 2 horas
e aresisténcia dos pacientes na sua utilizagdo, este trata-
mento tem sido cada vez menos utilizado.

Embora tratamento clinico seja satisfatério na
maioria dos casos, tratamento cirtrgico deve ser indica-
do nas seguintes situacdes: (1) perda visual progressiva
a despeito de terapia medicamentosa maxima; (2) per-
da visual grave ou de rdpida instalagao no inicio do qua-
dro, associada a defeito pupilar aferente relativo ou ou-
tro sinal de disfuncao visual grave; (3) papiledema gra-
ve causando edema ou exsudato macular; e (4) intole-
rancia medicamentosa. Dois principais procedimentos
cirtrgicos sdo usados na HII: a fenestracdo da bainha do
nervo Optico (FBNO) e a derivagao lombo peritoneal.

A derivag@o lombo peritoneal embora efetiva no
controle da hipertensao intracraniana pode se complicar
com oclusido ou deslocamento da valvula, dor ciatica e
infeccdo. Devido a alta taxa de complicagdes, o uso da
derivacdo lombo-peritoneal tem diminuido,embora ain-
da seja uma alternativa possivel em casos graves.

A descompressdo da bainha do nervo 6ptico € um
procedimento que foi descrito pela primeira vez por De
Wecker, em 1872, para tratamento do papiledema. A
utilizac@o de técnicas cirdrgicas rudimentares e o pouco
conhecimento da fisiopatogenia do papiledema fizeram
com que o procedimento caisse no esquecimento. Apos
os estudos de Hayreh sobre a fisiopatogenia do
papiledema em 1964, houve um novo interesse por este
tratamento cirdrgico, reintroduzido por Galbraith e
Sullivan, em 1979, que descreveram uma técnica cirur-
gica na qual desinseriram o musculo reto medial e reali-
zaram uma abertura na bainha do nervo 6ptico em sua
por¢do medial e anterior. Desde entd@o, o procedimento
se tornou mais difundido e a partir do final dos anos 80,
comegou a ser usado com maior freqiiéncia para trata-
mento do papiledema na SPC.

O mecanismo de acdo da FBNO néo € bem co-
nhecido, mas se acredita que ocorra um efeito filtrante
associada a redug¢do da pressao local e melhora da cir-
culagdo na cabeca do nervo. Outra possibilidade € que a
cicatrizacdo da aracnéide, que ocorre apds o procedi-
mento, possa proteger o nervo dptico do aumento da pres-
sdo liquérica, impedindo que a pressdo se transmita até
a cabeca do nervo 6ptico. Comumente, ndo hd alteragao
da PIC, a ndo ser que a fistula seja grande e apresente
uma drenagem de LCR suficiente para diminuir a PIC.
A taxa de complicacdo da FBNO varia de 4,8% a 48%,
com uma média de 12,9% “’. As principais complica-
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¢oes sdo distirbios da motilidade ocular extrinseca, ge-
ralmente transitérios, e alteragdes pupilares. A maioria
dos pacientes apresenta melhora ou estabilizagao da
funcdo visual nos primeiros meses apos o procedimento.
Raramente os pacientes podem apresentar perda visual
no periodo per-operatdrio. Pode também ocorrer algu-
ma perda da funcdo visual mesmo em olhos operados
com sucesso, particularmente nos casos graves .
Reoperacdes podem ser necessarias nestes casos e apre-
sentam o mesmo risco de complicacdo,embora seja tec-
nicamente mais dificil devido a cicatrizacdo e fibrose
p6s-operatdria @,

Viérios autores ja documentaram o controle do
papiledema com esta cirurgia, obtendo alguma melhora
visual em uma porcentagem significativa dos casos. No
entanto, deve ser lembrado que a melhora visual geral-
mente € discreta e ndo ocorre em pacientes com perda
visual de longa duragio e acentuada. Analisamos os re-
sultados de 24 olhos de 17 pacientes com SPC, nos quais
realizamos a descompressao da bainha do nervo 6ptico
por via medial *”, com a modificagio da técnica descrita
por Sergott et al. ®.Obtivemos melhora visual em 15,
enquanto que houve piora visual em 1 e a visdo perma-
neceu inalterada em 8 olhos. A piora visual foi observa-
da em apenas 1 olho de uma paciente operada quando
apresentava perda visual rapidamente progressiva e
muito severa da visdo, j4 com edema palido de papila.
Houve resolucédo do papiledema em todos os olhos ope-
rados. Nossa casuistica inclui um nlimero muito grande
de pacientes operados em fase final da doenga, o que
serve para salientar que a condicdo € muitas vezes pou-
co reconhecida em nosso meio.

Embora, a melhora visual em olhos com
papiledema atréfico seja possivel, a maior énfase no tra-
tamento clinico e cirdrgico da SPC deve ser no sentido
de prevenir ou estabilizar a perda visual. E fundamen-
tal, portanto, a participagao ativa do oftalmologista seja
no diagndstico,no monitoramento e no tratamento desta
afeccdo.

ABSTRACT

Pseudotumor cerebri is a syndrome of increased
intra-cranial pressure without a space-occupying lesion
or ventriculomegaly in a patient with normal level of
conscience and normal cerebrospinal fluid constitution.
The terminology for the disorder has changed over the
years in accordance with advances in diagnostic
technology and insights into the disease process. When no
secondary cause is identified, the syndrome is termed
idiopathic intracranial hypertension. Patients are not
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uncommonly seen by ophthamologists since they present
with papiledema, double vision and visual loss, a
frequently severe and irreversible complication. In this
paper we review the diagnostic criteria and the ophthalmic
manifestations of this condition. We also emphasize the
importance of the ophthalmlogist in the diagnosis and
monitoring of visual function during the medical
treatment of this condition as well as in the in the event of
surgical treatment performed using optic nerve sheath
decompression.

Keywords: Pseudotumor cerebri/complications;
Pseudotumor cerebri/diagnostic; Vision disorders/
etiology; Papilledema/etiology, Diagnosis, differential
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