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Neurorradiologia

Articulo principal

Sindrome de hipotensién endocraneana espontanea:
caracteristicas imagenologicas y correlacién

fisiopatoldgica

Silvina De Luca, Andrés Aguado, Laura Tisser, Maria F. Andraca, Laura Muscillo, Eduardo Eyheremendy

Resumen

Objetivo. Mostrar y describir las principales caracte-
risticas imagenoldgicas del sindrome de hipotensién
endocraneana espontdnea (SHEE) y su correlacion
fisiopatolégica.

Materiales y Métodos. Se analiz6 retrospectivamente
a los pacientes que consultaron en nuestra institucion
por cefalea ortostatica sugestiva de sindrome de hipo-
tension endocraneana espontanea entre septiembre del
2008 y junio del 2011. Todos los casos fueron evaluados
con tomografia computada multicorte (TCMC)
(Siemens Sensation 16, Siemens, Erlangen, Alemania)
y resonancia magnética (RM) (1.5T Magnetom
Symphony, Siemens, Erlangen, Alemania) con inyec-
cién de gadolinio (gadopentato de dimeglumina;
gadoversetamida, Mallinckrodt Inc.). También se reali-
20 la evaluacién del liquido cefalorraquideo (LCR).
Resultados. De la totalidad de casos evaluados, se
seleccionaron 5 que presentaron hallazgos clinicos y
neurorradioldgicos caracteristicos del sindrome de
hipotension endocraneana espontanea. Luego de des-
cartar las etiologias secundarias que justificaban la
pérdida de liquido cefalorraquideo, se incluyé a los
pacientes bajo esta entidad, identificando en algunos
de ellos el sitio de fuga.

Conclusién. El sindrome de hipotension endocranea-
na espontdnea es una patologia poco frecuente, proba-
blemente subdiagnosticada, que debe ser considerada
entre los diagndsticos diferenciales en pacientes con
cefalea y realce paquimeningeo, luego de descartar
otras causas que puedan justificar la pérdida de liqui-
do cefalorraquideo.

Palabras clave. Sindrome de hipotensién endocranea-
na espontanea. Resonancia magnética. Cefalea. Liquido
cefalorraquideo. Realce dural difuso.

INTRODUCCION

El sindrome de hipotensién endocraneana espon-
tdnea (SHEE) es una entidad infrecuente con rasgos
clinicos y neurorradiolégicos definidos. La causa es
una pérdida oculta de liquido cefalorraquideo (LCR),
a menudo situada en la columna vertebral, que se tra-

Abstract

Spontaneous intracranial hypotension syndrome.
Imaging features and pathophysiologic correlation.
Objective. To report and show the main imaging features of
spontaneous intracranial hypotension syndrome (SIH) and
their pathophysiologic correlation.

Materials and Methods. Patients that presented othostat-
ic headache suggestive of spontaneous intracraneal hypoten-
tion were retrospectively evaluated at our institution
between September 2008 and June 2011. All patients were
evaluated by multislice computed tomography (MSCT)
(Siemens Sensation 16, Siemens, Erlangen. Germany), mag-
netic resonance imaging (MRI) (1.5T Magnetom Symphony,
Siemens, Erlangen. Germany) with gadolinium injection
(dimeglumine gadopentate; gadoversetamide, Mallinckrodt
Inc.). Cerebrospinal fluid (CSF) was also analyzed.

Results. We selected 5 cases from all patients evaluated that
showed clinical and neuroradiological features of sponta-
neous intracranial hypotension syndrome after other sec-
ondary etiologies that might explain cerebrospinal fluid leak
had been ruled out. The site of leakage was identified in some
of them.

Conclusion. Spontaneous intracranial hypotension syn-
drome is a rare condition, probably underdiagnosed, which
must be considered in the differential diagnosis in patients
with headache and dural enhancement after other etiologies,
that may explain cerebrospinal fluid leak, have been ruled out.
Keywords. Spontaneous intracranial hypotension syndrome.
Magnetic resonance imaging. Headache. Cerebrospinal fluid.
Diffuse dural enhancement.

duce en una disminucién del volumen del liquido
intracraneal y, por ende, produce hipotension. Se
caracteriza por presentar cefalea ortostética, baja pre-
sién del LCR y refuerzo paquimeningeo difuso en la
resonancia magnética (RM) en ausencia de un antece-
dente traumatico ®.

Se postula que los quistes perineurales podrian
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Sindrome de hipotensién endocraneana espontanea

estar relacionados con la causa del sindrome, ya que
estos provocarian desgarros diminutos de la durama-
dre, propiciando la pérdida de LCR ©.

En la mayoria de los casos de SHEE es posible ins-
taurar un tratamiento sintomatico, pero estd indicado
efectuar estudios imagenolégicos, cuando la sintoma-
tologia es de larga data.

MATERIALES Y METODOS

Se analizo6 retrospectivamente a los pacientes que
consultaron en nuestra institucién por un cuadro cli-
nico sugestivo de SHEE entre septiembre del 2008 y
junio del 2011. Todos fueron evaluados con tomogra-
ffa computada multicorte (TCMC) (Siemens Sensation
16, Siemens, Erlangen, Alemania), RM (1.5T
Magnetom Symphony, Siemens, Erlangen, Alemania)
con inyeccién de gadolinio (gadopentato de dimeglu-
mina; gadoversetamida, Mallinckrodt Inc.) y también
se realiz6 la evaluacion del LCR. Se seleccionaron 5
casos que presentaron hallazgos clinicos y neurorra-
diolégicos caracteristicos. Luego de descartar las etio-
logias secundarias que pudiesen justificar la pérdida

de LCR, se incluy6 a los pacientes bajo esta entidad,
identificando en algunos de ellos el sitio de fuga.

RESULTADOS

Los 5 casos elegidos (100%) consultaron por cefa-
lea postural como sintoma guia y mostraban engrosa-
miento y realce paquimeningeo difuso craneal. Cuatro
de ellos (80%) presentaban colecciones subdurales
bilaterales bifrontoparietales, en algunos casos con
compromiso temporal y extensién hacia el tentorio, de
caracter simétrico. En cuatro casos (80%) también se
evidenci6 una dilataciéon de los senos venosos durales
y/o venas puente, tres (60%) cursaban con vena de
Galeno prominente y dos (40%) con venas espinales
epidurales dilatadas. El agrandamiento hipofisario se
asoci6, en tres pacientes (60%), al aumento de tamafo
de las venas perihipofisarias. El descenso amigdalino
no superd en ninguna ocasién los 10 mm y fue discre-
to en los dos casos (40%) que mostraban este signo. Se
pudo determinar el sitio de fuga del LCR en dos (40%)
pacientes, en uno de ellos a nivel espinal con una ade-
cuada correlacién con la cisternografia radioisotépica

Fig. 1: Engrosamiento y refuerzo paquimeningeo difuso. (a) RM en ponderacién T1, plano coronal, con gadolinio. (b) RM en pon-
deracién T1, plano axial, con gadolinio.
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y en el otro se atribuy6 a un desgarro dural asociado
a un pequefio defecto éseo clival.

El seguimiento realizado en tres pacientes (60%)
mostré reversibilidad imagenolégica casi total de los
hallazgos presentados, teniendo en cuenta que dos de
ellos (66%) fueron manejados con tratamiento sinto-
matico y uno (33%) con parche hemostatico.

DISCUSION

Existe poca informacién epidemiolégica real acerca
de esta patologia. En una revision sistematica publica-
da en 2006 por Schievink, se estimé una incidencia
anual de 5 casos por cada 100.000 habitantes, con un
pico alrededor de los 40 afios (aunque los nifios y los
ancianos también pueden presentarlo). Asimismo, se
vio que tiene cierto predominio en el sexo femenino,
con una relacién mujer-hombre de 2:1 ©.

El diagnéstico presuntivo del SHEE es fundamen-
talmente clinico. La cefalea caracteristica de esta enti-
dad es postural, de predominio occipital e irradiada
frontotemporalmente. Su inicio puede ser repentino o
gradual, pero es raro que comience como una cefalea
en estallido. Su aparicién se explica por el descenso

Silvina de Luca et al.

encefalico y la resultante traccién de las estructuras
suspendidas, sensibles al dolor. A veces no esté presen-
te, sobre todo en pacientes ancianos con mayor espacio
y menor peso. Suele asociarse a diferentes sintomas,
entre los cuales se incluyen: nduseas y vomitos, dolor
o rigidez cervical, dolor interescapular, fotofobia,
visioén borrosa, diplopia horizontal por paralisis del VI
par, alteraciones auditivas, tinnitus, hipoestesia o pare-
sia facial, y alteraciones radiculares en los miembros.
En algunos casos, existe el antecedente de un trauma
menor, ejercicio intenso, tos o estornudo violento “+7.

Desde que en 1938 Schaltenbrand describié al
SHEE como una “aliquorrhea espontanea”, se ha reco-
nocido su parecido con los sintomas referidos luego
de una puncién lumbar. El mecanismo patogénico
subyacente sugerido es el de una fistula espontdnea
de LCR por desgarro dural (generalmente espinal) o
por un diverticulo meningeo preexistente. Asimismo,
se ha postulado que un desorden del tejido conectivo
subyacente puede producir debilidad dural y partici-
par en el desarrollo de esta entidad. Los diverticulos
meningeos, visibles con frecuencia, podrian estar rela-
cionados con esta anormalidad del tejido conectivo,
teniendo en cuenta que los mismos han sido descritos
en pacientes con sindrome de Marfan ©'.

Fig. 2: Colecciones subdurales bilaterales. (1) RM en ponderacién T2, planos axial y coronal. (b) RM en ponderacion T1, plano coronal,
con gadolinio. (c) RM en secuencia FLAIR, plano axial. (d) TC, plano axial, con contaste EV.
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Sindrome de hipotensién endocraneana espontanea

Existen ciertos factores que contribuyen al desarro-
llo de esta entidad. Por ejemplo, algunos traumas
menores o triviales (caida, tos o estornudo violento), la
actividad sexual o la préctica de deportes podrian favo-
recer su aparicion, ya que este tipo de pequenos even-
tos puede producir la ruptura de quistes perineurales
(Tarlov) o espinales epidurales (formados durante el
desarrollo fetal), o bien es posible que generen peque-
fios desgarros durales que produzcan la fuga de LCR @.

El sindrome es atribuido a una disminucioén del
volumen del LCR mds que a una reduccién de la pre-
sién del mismo, por lo que el término “hipovolemia
de LCR” resulta mas adecuado. Esta hipovolemia
representa un factor independiente y constante, res-
ponsable de generar y mantener los sintomas asocia-
dos. La disminucién de la presién/volumen del LCR
en presencia de suturas cerradas genera mecanismos
compensatorios que estan representados por la dilata-
cién de estructuras venosas y arteriales en un intento

de mantener constante el volumen encefalico total,
segtn la regla de Monro-Kellie 2.

En una monografia publicada en 1783, Monro
plante6 que la sangre circulante en el craneo posefa un
volumen constante. Su hipétesis fue avalada por
Kellie, quien, a partir de sus hallazgos, dedujo que era
improbable que cualquier fluido pudiese ser extraido
o incluido en el craneo sin que simultdneamente exis-
tiese un reemplazo o un desplazamiento equivalente.
Posteriormente, Cushing introdujo una férmula en la
que la suma del volumen del encéfalo, del LCR y de la
sangre se mantenia constante y concluyé que el
aumento en uno de los compartimentos causaba una
reduccion en los otros 2.

La disminucién de la presién del LCR origina, a
través de un mecanismo de succién, un descenso del
encéfalo. Esto, a su vez, provoca una tracciéon sobre las
estructuras de anclaje del cerebro, generando la cefa-
lea. Para compensar la hipotensién, se produce una

Fig. 3: Dilatacién de los senos venosos durales, la vena de Galeno y las venas puente. (a) RM en ponderacion T2, plano coronal. (b) RM en
ponderacion T2, plano sagital. (c) RM en ponderacién T2, plano coronal de paciente pedidtrico. (d) RM en ponderacién T2, plano sagital.
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dilatacién secundaria de los vasos meningeos que da
lugar, en la RM, a un aumento de la captaciéon de con-
traste y, por ello, del realce meningeo (Fig. 1) "'.
Debido a la traccién, se puede producir la ruptura
de los pequenos vasos linfaticos situados en el espesor
de la interfase dura-aracnoides y venas puente. Asi, se
da lugar a las efusiones subdurales o higromas en la
mayor parte de los casos (Fig. 2), ya que en pocas oca-
siones aparecen verdaderos hematomas subdurales.
Estas colecciones suelen ser bilaterales, delgadas y sin
efecto masa, o bien pueden producir una compresién
de los surcos subyacentes "'*". Ademads, como meca-
nismo compensatorio, se produce una vasodilatacién
de los vasos de la duramadre, que se manifiesta en los
estudios de imdgenes como un engrosamiento y real-
ce paquimeningeo difuso (presente en el 83% de los

Silvina de Luca et al.

casos). Sin embargo, este signo puede estar ausente
cuando los valores del volumen y presiéon del LCR son
insuficientemente bajos como para provocar una con-
gestion venosa significativa. En este sentido, debemos
tener muy en cuenta, sobre todo para descartar otras
entidades, que las leptomeninges poseen una barrera
hematoencefalica y no presentan refuerzo cuando la
hipotensién es espontanea %9,

La vasodilatacién dural se debe a un aumento de la
presion en el seno cavernoso y suele asociarse a la dila-
tacion de la vena de Galeno y venas puente (Fig. 3) 7.
Otro signo que puede estar presente es el agranda-
miento hipofisario difuso causado por la dilatacién de
las venas hipofisarias y del sistema portal hipofisario
(Fig. 4) ™.

Las imdgenes muestran con cierta frecuencia (48%)

Fig. 4: Agrandamiento hipofisario difuso, dilatacion de las venas hipofisarias y descenso amigdalino compensatorio. (a) RM magnificada
en ponderacion T1, plano sagital, con gadolinio. Agrandamiento hipofisario difuso. (b) RM magnificada en ponderacion T1, plano sagi-
tal, con gadolinio. Dilatacion de las venas hipofisarias y del sistema portal hipofisario. (c) y (d) RM magnificada en ponderacién T1 y
plano sagital, y en ponderacién T2 y plano axial. Amigdalas cerebelosas por debajo del foramen magno.
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alguiin indicio de descenso encefélico, como puede ser la
presencia de amigdalas cerebelosas por debajo del fora-
men magno (pseudo-Chiari tipo I) (Fig. 5), la disminu-
cién del tamafio cisternal prepontino y periquiasmati-
co, la disminucién del tamafio ventricular o el adelga-
zamiento del quiasma 6ptico ™.

Dentro de los hallazgos espinales, podemos obser-
var, entre los signos principales, refuerzo espinal dural,
dilatacién de las venas epidurales (vacio de flujo) (Fig.
6), diverticulos meningeos, coleccién liquida en los teji-
dos blandos posteriores a C1-C2 o colecciones epidura-
les o subdurales. En relacién con este dltimo hallazgo,
hay que tener presente que el liquido epidural asciende
dentro del canal espinal desde el sitio del desgarro
dural (Fig. 7). El espacio epidural representa una “cana-
leta” dentro de la cual el LCR sube o baja, por lo que la
localizacién de la coleccion epidural no necesariamen-
te se correlaciona con el sitio de la fistula. De hecho,
ésta puede movilizarse y manifestarse a varios segmen-
tos de distancia del sitio de la fuga ©***2.

Los hallazgos caracteristicos del SHEE en estudios
de imagenes, LCR y en las biopsias meningeas se
detallan en las Tablas 1, 2 y 3, respectivamente.

En cuanto al estudio angiografico cerebral, éste

b

deberia reservarse para escenarios clinicos atipicos,
teniendo en cuenta que sus hallazgos pueden ser diag-
noésticos del sindrome de hipotensién endocraneana.
Scott et al. hacen referencia a la evidencia del agranda-
miento de la arteria anterior de la hoz y a la marcada
dilataciéon e ingurgitacién de las venas corticales y
medulares (hallazgos que serian explicados por un
fenémeno hidrostético, advertido particularmente por
la hipétesis de Monro-Kellie) *.

Debemos tener presente que la existencia de cefa-
lea y realce paquimeningeo obliga a plantear el diag-
noéstico diferencial con otros tipos de cefalea (como la
migrafa, la cefalea de origen incierto o la cefalea pos-
puncién lumbar), con el sindrome de taquicardia pos-
tural, el hiperdrenaje en derivaciones ventriculares,
las meningitis infecciosa, inflamatoria o quimica
(como la sarcoidosis) y también con otras patologias,
como la paquimeningitis hipertréfica idiopatica, el
linfoma y la carcinomatosis meningea. Para ello, debe-
mos considerar que el realce de la duramadre en el
SHEE es, de forma caracteristica, lineal y continuo, de
distribucién difusa y simétrica, mdas evidente en la
convexidad, cisura interhemisférica y tentorio, y que
respeta las meninges basales. Tipicamente, a diferen-

d

Fig. 5: Dilatacion venosa espinal epidural. (a) RM en ponderacién T1 STIR, plano sagital, con gadolinio intratecal. (b) Proyeccion de mdxi-
ma intensidad (MIP) TC con contraste EV, plano axial. (c) RM en ponderacion T2 Fat Sat, plano axial. (d) RM en ponderacion T1 STIR,

plano sagital, con gadolinio intratecal.
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cia de las meningitis, esta preservada la aracnoides, ya
que no se asocia a la alteracién de la barrera hemato-
meningea (dato clave para el diagnéstico). Asimismo,
la evidencia de dilatacién venosa epidural como un
indicador de hipovolemia de LCR puede ser conside-
rado al momento de descartar otras causas de realce
paquimeningeo difuso ¢>#>1131422,

Para la determinacién del punto exacto de la fuga
se han planteado diferentes algoritmos diagndsticos.
Por ejemplo, Spelle et al. proponen, en un primer tiem-
po, la RM encefélica y espinal total con la inclusién de
secuencias de supresion grasa en ponderacion T2 y, en
un segundo tiempo, la cisternografia radioisotdpica
con In111 o Tc99-DTPA, ya que demuestran la fistula
en un 52% . Por otra parte, Dillon et al. sugieren la
realizacion de una RM encefélica y espinal total que
incluya SE supresion grasa en ponderacion T2, mielo-
grafia convencional lumbar (DD y DV) y mielografia
TC (3-5 mm) cérvico-lumbar .

Aunque con menor frecuencia, luego del adveni-
miento de la resonancia magnética, el SHEE continta
siendo una entidad subdiagnosticada. Esto se debe, en
parte, a que la cefalea es un motivo de consulta muy
frecuente, pero también a que los pacientes con cefale-
as por baja presién de LCR generalmente presentan
un examen neurolégico normal ***.

Silvina de Luca et al.

El tratamiento en la mayor parte de los casos se
basa en medidas no invasivas que incluyen reposo en
cama, adecuada hidratacién, cafeina y corticoides. Los
pacientes que no mejoran con un tratamiento conser-
vador pueden beneficiarse con el empleo de parches
epidurales con material hematico autélogo (la tasa de
éxito es del 70%). De ser necesaria su repeticion, se uti-
liza la inyeccion epidural de pegamento de fibrina.

Sélo ante la certeza del sitio de fuga del LCR, se
procede a la reparacion quirtdrgica. En el caso de
hematomas subdurales de gran tamafio o con efecto
masa asociados al sindrome, se suele proceder desde
el inicio al drenaje quirtdrgico *%*.

CONCLUSION

El SHEE es una patologia poco frecuente, probable-
mente subdiagnosticada, que debe ser considerada
entre los diagnésticos diferenciales en pacientes con
cefalea y realce paquimeningeo, cuando no existen
otras causas que justifiquen la deplecién del LCR. Es
posible instaurar medidas conservadoras y un trata-
miento sintomdtico en la mayoria de los casos, pero es
necesario efectuar estudios destinados a identificar el
sitio de fuga cuando la sintomatologia es de larga data.

S

LEOL s

Fig. 6: Desgarros durales. (a) RM en ponderacion T1 STIR, plano axial, con gadolinio intratecal. Sitio del desgarro dural. (b)
Cisternografia radioisotdpica con Tc99m - DTPA. Sefiala el sitio del desgarro que muestra la figura a. (c) y (d) RM secuencia Fat Sat, pla-
nos axial y sagital. Sitio del desgarro dural con pasaje de LCR. (e) 3D TC: defecto dseo asociado.
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Sindrome de hipotensién endocraneana espontanea

Tabla 1: Hallazgos tipicos en TC y RM.

1. Engrosamiento y realce dural difuso.
2. Colecciones subdurales (higromas y/o hematomas).

3. Dilatacién de los senos venosos durales, la vena de
Galeno y las venas puente.

4. Agrandamiento difuso de la hipdfisis.

5. Descenso rostrocaudal del encéfalo: descenso de las
amigdalas cerebelosas (pseudomalformacion de Chiari
tipo 1), acercamiento de la protuberancia hacia el clivus y
depresion y compresion del quiasma optico.

6. Disminucién del tamano de los ventriculos, de las cister-
nas subaracnoideas y de los surcos corticales.

7. Alteraciones espinales (colecciones espinales extradurales
o subdurales, dilataciéon de las venas epidurales, engrosa-
miento y captacion dural, diverticulos meningeos, colec-
cién liquida en los tejidos blandos posteriores a C1-C2).
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