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Introduccién: se analizan las caracteristicas de la hipertension intracraneal idiopatica; clinica al inicio, pruebas
realizadas, tratamiento y evolucion que presentaron.

Material y métodos: estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes diagnosticados de hipertension intra-
craneal idiopatica en los Gltimos siete afios (2011-2017) en un hospital de tercer nivel.

Resultados: se estudiaron 40 pacientes (55% mujeres) con una edad media de 9,6 afios. Como factores asocia-
dos, el 5% seguian tratamiento con hormona del crecimiento. Solo el 25% presentaban sobrepeso u obesidad.
El sintoma principal fue cefalea opresiva, asociando vémitos (27,5%) o alteraciones visuales (22%). Tres pacien-
tes presentaron hallazgo casual de papiledema bilateral. La exploracién fisica fue anodina (65%), se observé
estrabismo por paralisis del VI par craneal (35%). Presentaron papiledema el 62,5%. La campimetria solo se
realizé en el 55% de los pacientes y estaba alterada en el 50% de estos. El tiempo hasta el diagnéstico fue 44,8
dias. Obtuvimos una presion de apertura media 29,7 cm H,0 (8,2). Se realizé tomografia computarizada al
85% de los pacientes y fue normal en el 88,2% de estos. Se hizo resonancia magnética craneal al 7,5%, y fue
normal en el 70% de estos. Se practico angio-RM al 5%, y fue normal en todos los casos. Se solicité analitica,
con funcion renal y hepatica (62,5%, todos normal), hormonal (65%), estudio de trombofilias y autoinmunidad
(10% y 20% respectivamente, anodinas). Se inicio tratamiento con acetazolamida (95%), y hubo que afadir
corticoterapia por falta de respuesta en el 24% de los casos. En el 5% se autolimit6 espontdneamente. Como
Ultimo escaldn, el 7,5% requirid valvula de derivacién lumboperitoneal. Evolucionaron favorablemente el 95%,
con recidivas en el 15% de los casos. El tiempo medio hasta la resolucion fue de 3,9 meses.

Conclusion: el diagnostico y tratamiento precoz de |a hipertension intracraneal idiopatica es importante para
evitar posibles secuelas irreversibles. El estudio oftalmoldgico, especialmente la campimetria, es esencial para
el diagnéstico, seguimiento y determinacion de la agresividad del tratamiento.
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Idiopathic intracranial hypertension: epidemiology and current literature
review

Introduction: the characteristics of idiopathic intracranial hypertension are analyzed; epidemiology, clinic at
the beginning, tests performed, treatment and evolution that presented the analyzed cases.
Material and methods: a retrospective descriptive study was conducted on patients with idiopathic intracra-
nial hypertension in the last seven years (2011-2017), in a third level hospital.
Results: forty patients (55% women) were studied, with a mean age of 9.6 years. As associated factors, 5%
had a treatment with growth hormone. It is important to note that only 25% were overweight or obese.
The main symptom was oppressive headache, without-predominance hours, associating vomiting (27.5%),
or visual alterations (22%). Three asymptomatic patients presented a chance finding of bilateral papillede-
ma. The physical examination was anodyne (65%), showing strabismus due to cranial nerve palsy VI (35%).
62,5% presented papilledema, and the campimetry was only performed in 55% of the patients, altered in
50% of them. The time to diagnosis was 44.8 days. We obtained an average opening pressure of 29.7 cm H,0
(£ 8.2). CT was performed (85%), being normal (88.2%). MRI of the skull (7.5%), normal (70%). Angio-NMR
(5%), all normal. Analytical was requested, with renal and hepatic function (62.5%, all normal), hormonal
(65%), thrombophilic study and autoimmunity (10% and 20% respectively, anodyne). Treatment was started
Key words: with acetazolamide (95%), requiring the addition of corticotherapy due to lack of response 24%. In 5%, it
¢ Campimetry spontineoustAseIf-Ilr:nted. Asa last step, 7.5% reqU|red a Iumboperltoneal bypass valve. They evolved favora-
o Intracranial bly 95%, relapsing 15%. Redialing the average time to resolution was 3.9 months.
h . Conclusion: idiopathic intracranial hypertension is rare, but its diagnosis and early treatment is essential to
ypertension ; S : ; - ; .
o Papilledema avou_j possible |r_reverS|AbIe seq_uelz?e‘The ophthalmolqglcal study, byfurjdus and especially campimetry, is es-
p sential for the diagnosis, monitoring and determination of the aggressiveness of the treatment.
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INTRODUCCION

La hipertension intracraneal idiopatica (HIl) o hi-
pertension intracraneal benigna es una enferme-
dad poco comun en la infancia. Se define por una
serie de signos y sintomas producidos por el au-
mento de la presion intracraneal (cefalea, papile-
dema y afectacion visual), y es necesario realizar
un diagnostico de exclusion de otras posibles cau-
sas de hipertensién intracraneal (lesiones ocupan-
tes de espacio, traumatismos craneoencefalicos,
encefalitis o meningitis)™2 Por lo general, la evolu-
cion es benigna, pero dada la posibilidad de un de-
terioro grave de la visién se recomienda un control
estricto de estos pacientes hasta la resolucion
completa del cuadro.

El objetivo del estudio es realizar un analisis sobre
la incidencia de dicha patologia en nuestro medio,
asi como los datos demograficos, clinica al inicio,
pruebas realizadas hasta el diagnostico, trata-
miento y evolucion que presentaron.

MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio descriptivo retrospectivo de
los pacientes diagnosticados de HIl en los ultimos
siete afios (2011-2017) en la consulta de Neurope-
diatria de un hospital de tercer nivel.

Para el diagnostico de HIl se ha seguido los criterios
de Dandy-Smith modificados? (Tabla 1): con sinto-
matologia clinica compatible, un analisis de liquido
cefalorraquideo (LCR) normal, una presién de aper-
tura de LCR mayor de 20 cm H,0 y una prueba de
neuroimagen sin hallazgos. Como signos de hiper-
tension intracraneal, el abombamiento de la fonta-
nela en los lactantes y el papiledema en los ninos

mayores, asociados o no a otros sintomas, como
vomitos, cefalea o paralisis del VI par craneal.

Se consultaron los datos en las historias clinicas
delos pacientes dados de alta con el diagnéstico de
HIl en la consulta de neuropediatria en el periodo
comprendido entre enero de 2011 y diciembre de
2017. Todos ellos habian aceptado el consenti-
miento para la realizacion de la puncién lumbary
estudio de los resultados.

RESULTADOS

Se obtuvo una muestra de 40 pacientes, una vez
excluidos a los que no se llegé al diagnéstico defi-
nitivo de HII.

El 55% eran mujeres, la edad media de la muestra
fue de 9,6 * 3,04 afos. El 47,5% de los pacientes
acudié en primer lugar a Urgencias, mientras que
un 20% fue a la consulta de Neuropediatria deriva-
dos desde Atencion Primaria, y otro 20% consulto
directamente en Oftalmologia.

No se observé mayor prevalencia en ninguna esta-
cion del afo. El 93% referia un desarrollo psicomo-
tor adecuado. Entre los antecedentes personales,
el 47,5% no tenia antecedentes de interés, el 15%
presentaba defectos de refraccion y el 15% algun
antecedente neuroldgico (migrafa, trastornos del
desarrollo o epilepsia en uno de los casos). El 25%
de los pacientes tenia antecedentes familiares de
migrana. Como factores asociados, el 5% estaban
en tratamiento con hormona del crecimiento (GH)
por talla baja. El 17,5% referia una infeccion previa
(sinusitis, faringitis u otitis media aguda), y trau-
matismo craneoencefalico previo tan solo el 2,5%.
Un dato que hay que remarcar es que tan solo el
25% presentaban sobrepeso u obesidad.

Tabla 1. Criterios de Dandy-Smith modificados®

Signos y sintomas de aumento de presion intracraneal, incluido el papiledema

Ausencia de focalidad neurolégica, a excepcién de paresia del VI par craneal

Neuroimagen normal (se admite la existencia de ventriculos pequefos e imagen de silla turca vacia)

Aumento de la presion de apertura de liquido cefalorraquideo (mayor de 200-250 mm de agua), pero de composicién normal

Paciente consciente y alerta

Sin causa alternativa que explique el aumento de la presién intracraneal
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El sintoma principal presente en el 92,7% de los
pacientes fue la cefalea, de caracteristicas opresiva
y holocraneal, sin predominio horario, el 27,5%
asocio vomitos y el 22% alteraciones de la vision
(diplopia o vision borrosa). Uno de ellos asociaba
episodios paroxisticos. Tres pacientes no presenta-
ron ninguna sintomatologia, fueron derivados
ante el hallazgo casual de papiledema bilateral.

La exploracion fisica fue anodina en el 65%, obser-
vandose un estrabismo por paralisis del VI par cra-
neal en el 35% de los pacientes. En la exploracion
oftalmolégica presentaron papiledema el 62,5%, y
la campimetria tan solo se realizd en el 55% de los
pacientes, y estaba alterada en el 50% de estos.

El tiempo de evolucion desde el inicio de Ia sinto-
matologia hasta el diagnostico fue de 44,8 dias
(61,3). La HlIl es una patologia en la que es necesa-
rio realizar un diagndstico de exclusion, por lo que
en el 100% de los pacientes se realizé puncion lum-
bary prueba de neuroimagen.

Se considero patologico un valor de la presion de
apertura del LCR mayora 20 cm H,O; obtuvimos en
los pacientes una media de 29,7 cm H,0 (48,2).

La citologia del LCR fue normal en el 100% de los
casos. Como prueba de imagen se realizé tomogra-
fia computarizada (TC) en el 85% de los pacientes,
con resultado normal en el 88,2% de ellos, y con
hallazgos inespecificos en el resto (dos casos pre-
sentaban un quiste aracnoideo de pequeno tama-
Ao sin efecto masa, un caso sinusitis y en otro caso
se observaron calcificaciones supratentoriales ex-
traaxiales). Se realiz6 resonancia magnética (RM)
de craneo en el 87,5% de los casos, con resultado
normal en el 70% de estos; un caso presenté una
malformacion de los senos venosos (2,8%), el 8,5%
sinusitis, dos pacientes un quiste aracnoideo de
pequefio tamafo (5,7%), y hallazgos inespecificos,
como aumento de senal cortical en el I6bulo occi-
pital bilateral en un caso (2,8%), aplanamiento de
la glandula hipofisaria en otro paciente (2,8%), au-
mento del tamano de las astas occipitales y tem-
porales en otro (2,8%) y en el paciente con antece-
dentes de epilepsia y calcificaciones en el TC, se
observo en la RM una zona de sangrado evolucio-
nado en la capsula externa izquierda del I6bulo

temporal (2,8%). Se realizé angio-RM en el 5% de
los casos, todos ellos con resultado normal, salvo la
malformacion de los senos venosos.

La electroencefalografia (EEG) se realizé en el 5%
de los casos (el paciente que presentaba epilepsia
de base y aquel que asociaba episodios paroxisti-
cos ademas de la cefalea).

En funcion de los antecedentes personales, fami-
liares y el desarrollo puberal, se solicitaron deter-
minaciones analiticas, como el estudio de la fun-
cion renal y hepatica (62,5%, todos normales),
determinaciones hormonales (65%, se detectaron
anomalias en el 7,6%: hiperandrogenismo e hipo-
tiroidismo), estudio de trombofilias y estudio de
autoinmunidad (10 y 20% respectivamente, sin
detectarse anomalias).

El tratamiento recibido en el 95% de los casos fue
médico, con acetazolamida, un inhibidor de la an-
hidrasa carbdnica, en el 24% de los casos hubo que
anadir corticoterapia por falta de respuesta. En el
5% restante, la clinica se autolimit6é espontanea-
mente. El corticoide anadido en los que lo precisa-
ron fue la prednisona en el 18,5% y dexametasona
en el 5%. Como ultimo escalon terapéutico, requi-
rieron la colocacion de una valvula de derivacién
lumboperitoneal) el 7,5% de los pacientes.

EI'95% de los pacientes tuvo respuesta favorable al
tratamiento médico; el 15% presentd recidiva de la
HIl. Remarcar que el tiempo medio de evolucion
hasta la resolucion de los sintomas y normaliza-
cion del fondo de ojo fue de 3,9 meses (rango: 1-18
meses).

En todos los pacientes, la resolucion del proceso
fue completa, con desaparicion del papiledema y
sin precisar tratamiento de mantenimiento, aun-
que si se observaron recurrencias en seis de los
casos.

En las Tablas 2 y 3 se recogen los principales datos
clinicos de nuestro estudio.

DISCUSION

La Hlil es una patologia poco frecuente y con poten-
ciales riesgos visuales en los nifios. En la poblacion
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Tabla 2. Principales caracteristicas clinicas del grupo (n = 40)

Sexo: 55% femenino
Edad: 9,6 (3,04)
Sobrepeso/obesidad: 25%
Procedencia (primera
consulta)

Urgencias: 47,5%
Derivacion desde Atencion Primaria: 20%
Oftalmologia: 20%

Desarrollo psicomotor normal: 93%

Sin antecedentes de interés: 47,5%
Defectos de refraccion: 15%

Antecedente neurolégico: 15%

Terapia con GH previa: 5%

Infeccién previa: 17,5%

Traumatismo craneoencefalico previo: 2,5%
Antecedentes familiares de migrafia: 25%

Antecedentes personales

Sintomatologfa clinica Cefalea al inicio del cuadro: 92,7%

Diplopia o vision borrosa: 22%

Vomitos: 27,5%

Anodina: 65%

Estrabismo por paralisis del VI par craneal: 35%
Papiledema: 62,5%

Exploracion fisica

GH: hormona del crecimiento.

Tabla 3. Pruebas diagnésticas, tratamiento y evolucion de los pacientes

Pruebas complementarias realizadas | Campimetria: 18/40 (45%). Normal 9/18 (50%). Alterada 9/18 (50%)
Presion de apertura del LCR: 29,7 cm H,0

Realizacion de TC: 85%

Realizacion de RM craneal: 87,8%

Realizacion de angio-RMN: 5%

Realizacion de EEG: 5%

Funcién renal y hepdtica: 62,5%

Estudio hormonal: 65%

Estudio de trombofilias: 10%

Estudio de autoinmunidad: 20%

Resolucion espontanea (retirada del factor desencadenante): 5%
Acetazolamida: 95%

Acetazolamida + corticoterapia: 24%

DLP:7,5%

Tiempo medio hasta resolucion: 3,9 meses (rango: 1-18 meses)

Recidiva: 15%

DLP: derivacién lumboperitoneal; EEG: electroencefalograma; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.

Tratamiento

18

adulta se describe una incidencia de 1-2 por
100 000, y es mayor su incidencia en mujeres obe-
sas de 15 a 44 afos?. En la poblacion pediatrica no
existen datos de incidencia especificos, aunque
también se describe principalmente en nifias ado-
lescentes con sobrepeso, pudiendo ser el tnico fac-
tor desencadenante. Sin embargo, en nuestra
muestra no hemos podido demostrarlo puesto

Rev Pediatr Aten Primaria. 2019;21:15-20
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

que no existe una mayor incidencia significativa en
nifias (55%) y tan solo presentaron sobrepeso el
25% de los pacientes.

Actualmente es una entidad de etiologia descono-
cida, aunque hay varias teorias sobre su origen. Se
ha descrito una asociacion directa con diferentes
farmacos como posibles desencadenantes, como
los corticoides, la GH (presente en el 5% de nuestra
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muestra), hipervitaminosis A, tetraciclinas o la
existencia de una malformacion de los senos veno-
sos (presente en un paciente de nuestra serie)**.

El motivo de consulta mas frecuente es la cefalea
asociada a vomitos o a alteraciones visuales (vision
borrosa por edema de papila o diplopia por parali-
sis del VI par craneal). En nuestro estudio, la cefalea
de tipo opresiva holocraneal es el sintoma cardinal,
y se asocia a la afectacion visual en el 22% de los
casos. Una minoria de la muestra presenté papile-
dema bilateral como hallazgo casual en una revi-
sion oftalmolégica rutinaria, sin tener ninguna
otra sintomatologia.

La HIl es un diagndstico de exclusion y deben des-
cartarse otras causas de hipertension intracra-
neal, como encefalitis o meningitis, trombosis ve-
nosas, o mucho menos frecuentes carcinomatosis
leptomeningeas o melanosis neurocutaneas, en-
tre otras.

El tratamiento se instaura para lograr la remision
de los sintomas y preservar la funcion visual, evi-
tando posibles secuelas al disminuir la presion in-
tracraneal.

En nuestra muestra, en los dos pacientes en los que
la HIl se asociaba al tratamiento con GH, este se
suspendio con resolucion de la clinica. En el resto
se instaurd tratamiento médico con acetazolamida
como primera linea, en dosis de 25-30 mg/kg/dia
repartidas en dos tomas diarias. La acetazolamida
es un inhibidor de la anhidrasa carbonica que ac-
tla disminuyendo la produccion de LCR, aunque
para ello se requieren dosis altas, que pueden lle-
gar a ser mal toleradas, en cuyo caso se puede sus-
tituir por furosemida o asociarla un corticoide. El
uso de corticoides puede ser util como tratamiento
adyuvante de rescate en pacientes con rapido de-
terioro de la funcion visual mientras se plantea la
posibilidad de cirugia. Es importante hacer una re-
tirada escalonada y progresiva de los corticoides,
puesto que si se realiza de manera brusca puede
llevar a un aumento de la presién intracraneal por
rebote.

En la poblacion adulta se emplean otras lineas de
tratamiento, como el topiramato y la zonisamida,

también inhibidores de la anhidrasa carbdnica.
Sin embargo, no existen evidencias de su uso en
Pediatria.

Como ultima linea de tratamiento, se emplea la
cirugia en casos de deterioro progresivo de la fun-
cion visual o cefalea rebelde a pesar del tratamien-
to médico. Entre los procedimientos invasivos es-
tan la realizacion de punciones lumbares repetidas
o la derivacion lumboperitoneal o ventriculoperi-
toneal, u otras mas encaminadas a tratar el papile-
dema, como la descompresién o fenestracion de la
vaina del nervio 6ptico (aunque la experiencia es
limitada en nifos).

Tras revisar la literatura médica actual, no se han
descrito nuevas lineas de tratamiento. La realiza-
cion de punciones evacuadoras seriadas ha dismi-
nuido de forma marcada, por tratarse de un trata-
miento cruento®”.

A pesar de que en la literatura médico se describe
una alta tasa de resolucion espontanea, nosotros
preferimos instaurar el tratamiento médico de for-
ma precoz por el riesgo de afectacion visual®.

Es importante realizar controles clinicos y oftalmo-
l6gicos periddicos. No solo del fondo de ojo, sino
que es fundamental realizar campimetrias seria-
das por el oftalmoélogo, puesto que su afectacion
indica empeoramientoy avance de la enfermedad.

En el momento en que la exploracion oftalmologi-
ca se normaliza hay que retirar de forma progresi-
va el tratamiento farmacolégico. Se aconseja dis-
minuir la acetazolamida en un minimo de dos
meses.Y continuar el seguimiento de los pacientes
por la posibilidad de recaidas (8-38% de los pacien-
tes): en nuestra muestra se describié una recidiva
enel15%.

CONCLUSION

La HIl es una enfermedad poco frecuente, pero
cuyo diagndstico y tratamiento precoz es esencial
para evitar posibles secuelas irreversibles. Es fun-
damental contar con un equipo multidisciplinar
coordinadoy compuesto por neuropediatras, oftal-
mélogos y neurocirujanos.
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Hay que hacer hincapié en que el estudio oftalmo-
l6gico, con la valoracion del fondo de ojoy especial-
mente la campimetria, esencial para el diagnostico,
el seguimientoy la determinacion de la agresividad
del tratamiento.

Igualmente es importante contar con un protocolo
diagnostico-terapéutico en la unidad, para orien-
tar las pruebas complementarias y decidir el ma-
nejo terapéutico que se va a llevar a cabo en estos
pacientes.
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Introduction: Analysis of the characteristics of cases of idiopathic intracranial hypertension, including the
clinical presentation, diagnostic tests performed, treatment and patient outcomes.

Material and methods: we conducted a retrospective descriptive study in patients given a diagnosis of idio-
pathic intracranial hypertension in a tertiary care hospital in the last seven years (2011-2017).

Results: The study included 40 patients (55% female) with a mean age of 9.6 years. We found concurrent treat-
ment with growth hormone in 5%. Only 25% exhibited overweight or obesity. The most frequent presentation
was tension headache accompanied by vomiting (27.5%) or changes in vision (22%). In 3 patients, papilloedema
was identified as a chance finding. The findings of the physical examination were unremarkable in 65% of pa-
tients, while 35% had strabismus secondary to sixth cranial nerve palsy. Of all patients, 62.5% had papilloede-
ma. Visual field tests were only performed in 55%, and detected abnormalities in half. The time elapsed to di-
agnosis was 44.8 days. The mean CSF opening pressure was 29.7 cm H,0 (+ 8.2). A CT scan was performed in
85% of patients, and was normal in 88.2%. A cranial MRI scan was performed in 7.5%, whose findings were
normal in 70%. A magnetic resonance angiogram was performed in 5% of patients and was normal in all. The
blood tests ordered in the evaluation included renal and liver function panels in 65% of patients (normalin all),
ahormone study in 65%, a coagulation panel in 10% (normal in all) and an autoimmune workup in 20% (normal
in all). In 95% of patients, treatment was initiated with acetazolamide, with subsequent addition of corticos-
teroids in 24% due to nonresponse. The disease resolved spontaneously in 5% of patients. As a last treatment
option, 7.5% of patients underwent placement of a lumboperitoneal shunt. Of all patients, 95% had favourable
outcomes, with recurrences in 15% of cases. The mean time elapsed to resolution was 3.9 months.
Conclusion: [diopathic intracranial hypertension is rare, but its early diagnosis and treatment are essential to
prevent potential irreversible sequelae. The ophthalmological evaluation, including a fundoscopic examina-
tion and visual field test, is essential for the diagnosis and followup and to determine how aggressive treat-
ment needs to be.
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Resumen

Hipertension intracraneal idiopatica: casuistica y revision de la bibliografia

Introduccién: se analizan las caracteristicas de la hipertension intracraneal idiopatica; clinica al inicio, pruebas
realizadas, tratamiento y evolucion que presentaron.

Material y métodos: estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes diagnosticados de hipertension intra-
craneal idiopatica en los Gltimos siete afios (2011-2017) en un hospital de tercer nivel.

Resultados: se estudiaron 40 pacientes (55% mujeres) con una edad media de 9,6 afios. Como factores asocia-
dos, el 5% seguian tratamiento con hormona del crecimiento. Solo el 25% presentaban sobrepeso u obesidad.
El sintoma principal fue cefalea opresiva, asociando vémitos (27,5%) o alteraciones visuales (22%). Tres pacien-
tes presentaron hallazgo casual de papiledema bilateral. La exploracion fisica fue anodina (65%), se observo
estrabismo por paralisis del VI par craneal (35%). Presentaron papiledema el 62,5%. La campimetria solo se
realizé en el 55% de los pacientes y estaba alterada en el 50% de estos. El tiempo hasta el diagnostico fue 44,8
dias. Obtuvimos una presion de apertura media 29,7 cm H,0 (8,2). Se realizé tomografia computarizada al
85% de los pacientes y fue normal en el 88,2% de estos. Se hizo resonancia magnética craneal al 7,5%, y fue
normal en el 70% de estos. Se practico angio-RM al 5%, y fue normal en todos los casos. Se solicité analitica,
con funcion renal y hepatica (62,5%, todos normal), hormonal (65%), estudio de trombofilias y autoinmunidad
(10% y 20% respectivamente, anodinas). Se inici6 tratamiento con acetazolamida (95%), y hubo que anadir
corticoterapia por falta de respuesta en el 24% de los casos. En el 5% se autolimitd espontaneamente. Como
Ultimo escalon, el 7,5% requirio valvula de derivacién lumboperitoneal. Evolucionaron favorablemente el 95%,
con recidivas en el 15% de los casos. El tiempo medio hasta la resolucion fue de 3,9 meses.

Conclusion: el diagnostico y tratamiento precoz de la hipertension intracraneal idiopética es importante para
evitar posibles secuelas irreversibles. El estudio oftalmoldgico, especialmente la campimetria, es esencial para
el diagnostico, seguimiento y determinacion de la agresividad del tratamiento.

How to cite this article: Alvarez Casafio M, Calvo Medina R, Martinez Antén J. Hipertension intracraneal idiopatica: casuistica y revision de la
bibliografia. Rev Pediatr Aten Primaria. 2019;21:15-20.
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INTRODUCTION

Idiopathic intracranial hypertension (I1H) or be-
nign intracranial hypertension is an infrequent dis-
ease in children. It is characterised by a constella-
tion of signs and symptoms resulting from raised
intracranial pressure (headache, papilledema and
visual impairment), and its diagnosis requires rul-
ing out other possible causes of intracranial hyper-
tension (space-occupying lesions, head trauma,
encephalitis or meningitis).>? Its course is usually
benign, but given the risk of severe visual impair-
ment, strict monitoring of these patients until full
resolution is recommended.

The aim of our study was to analyse the incidence
of IIH in our area and the demographic character-
istics, tests performed until diagnosis, treatment
and outcomes of affected patients.

MATERIALS AND METHODS

We conducted a retrospective descriptive study of
the patients that received a diagnosis of IIH in the
Department of Paediatric Neurology of a tertiary
care hospital in the past 7 years (2011-2017).

We used the modified Dandy-Smith criteria® to di-
agnose IIH (Table 1): compatible symptoms, nor-
mal cerebrospinal fluid (CSF) composition, a CSF
opening pressure greater than 20 cm H,O and un-
remarkable neuroimaging findings. The signs con-
sidered indicative of raised intracranial pressure
were bulging fontanelle in infants and papilloede-
ma in older children, with or without accompany-
ing symptoms such as vomiting, headache or sixth
cranial nerve palsy.

We collected data from the electronic health re-
cords of patients discharged from the Department
of Paediatric Neurology department with a diag-
nosis of IIH between January 2011 and December
2017. All of them had consented to performance
of a lumbar puncture and the analysis of the re-
sults.

RESULTS

The final sample consisted of 40 patients after ex-
cluding patients without a definitive diagnosis of
[TH.

Of all patients, 55% were female, and the mean
age of the sample was 9.6 + 3.04 years. Patients
initially sought care in the emergency department
in 47.5% of cases, while 20% visited the Depart-
ment of Paediatric Neurology after being referred
from primary care and another 20% sought care
directly in the Department of Ophthalmology.

We did not find changes in prevalence based on
the season. Of all patients, 93% reported normal
psychomotor development. The personal history
was unremarkable in 47.5% of patients, while 15%
had refractive errors and 15% some form of neuro-
logic problem (migraine, developmental disorders
or,in 1 patient, epilepsy). There was a positive fam-
ily history of migraine in 25% of the patients. When
it came to risk factors, 5% were undergoing treat-
ment with growth hormone (GH) due to short
stature; 17.5% reported a previous infection (si-
nusitis, pharyngitis or acute otitis media), and only
2.5% a history of head trauma. We ought to high-
light that only 25% of the patients were over-
weight or obese.

Table 1. Modified Dandy-Smith criteria?

Symptoms and signs of increased intracranial pressure, including papilloedema

Absence of localizing findings on neurologic examination, with the exception of sixth cranial nerve palsy

Normal neuroimaging studies (except for small ventricular size and empty sella turcica)

Increased cerebrospinal fluid pressure (> 200-250 mm H,0), with normal fluid composition

Patient awake and alert

No other cause of increased intracranial pressure present
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The main presenting symptom, found in 92.7% of
patients, was a holocranial tension headache with
no changes in intensity based on the time of day,
associated with vomiting in 27.5% and with
changes in vision (blurred or double vision) in 22%.
One patient also experienced paroxysmal events.
Three patients were asymptomatic and had been
referred for evaluation due to chance finding of bi-
lateral papilloedema.

The physical examination was unremarkable in
65% of patients. Thirty-five percent of patients pre-
sented with strabismus secondary to sixth cranial
nerve palsy. The ophthalmological evaluation de-
tected papilloedema in 62.5% of patients; a visual
field test was performed in only 55% of patients
and found abnormalities in half of them.

The time elapsed from onset to diagnosis was 44.8
days (61.3). Since IIH is a diagnosis of exclusion, all
patients underwent a lumbar puncture and neuro-
imaging tests.

Values of the CSF opening pressure greater than 20
cm H,O0 were considered pathological, and the
mean pressure found in our patients was 29.7 cm
H,O (standard deviation, + 8.2).

The CSF composition was normal in all patients.
When it came to imaging tests, 85% of patients
underwent a computed tomography (CT) scan,
which was normal in 88.2% of them, with nonspe-
cific abnormal findings in the rest (a small arach-
noid cyst without mass effect in 2 patients, sinusi-
tis in 1 patient and extra-axial supratentorial
calcifications in 1 patient). A cranial magnetic reso-
nance imaging (MRI) scan was performed in 87.5%
of patients, with normal findings in 70% of them
and detection of a dural sinus malformation in 1
patient (2.8%), of sinusitis in 8.5%, a small arach-
noid cyst in 2 patients (5.7%) and nonspecific ab-
normalities in other patients, including bilateral
cortical hyperintensity in the occipital lobe in 1 pa-
tient (2.8%), flattening of the pituitary gland in 1
patient (2.8%), enlargement of occipital and tempo-
ral horns in 1 patient (2.8%) and, in the patient with
a history of epilepsy and calcifications in the CT
scan (2.8%), bleeding in the external capsule of the
temporal lobe. A magnetic resonance angiogram

was performed in 5% of patients, with normal
findings except for the dural sinus malformation
in 1 patient.

An electroencephalogram (EEG) was performed in
5% of cases (in the patient with underlying epi-
lepsy and the patient with headache associated
with paroxysmal events).

Laboratory tests were ordered based on the per-
sonal and family history and the stage of pubertal
development, such as renal and liver function pan-
els (in 62.5%, normal in all), measurement of hor-
mone levels (in 65%, with abnormalities detected
in 7.6%: hyperandrogenism and hypothyroidism),
coagulation panel (in 10%, normal in all) and auto-
immunity workup (in 20% normal in all).

In 95% of patients, treatment was pharmacologi-
cal and consisted of acetazolamide, a carbonic an-
hydrase inhibitor; 24% required the addition of
corticosteroids due to nonresponse. In the remain-
ing 5%, the disease resolved spontaneously. In
those that required corticosteroid therapy, the
drugs given were prednisone (18.5%) and dexa-
methasone (5%). As a last-tier option, 7.5% of pa-
tients required placement of a lumboperitoneal
shunt.

Ninety-five percent of patients responded favour-
ably to treatment, and 15% experienced recur-
rence of IIH. We ought to mention that the mean
time elapsed to resolution of symptoms and nor-
malization of the eye fundus was 3.9 months
(range: 1-18 months).

In all patients, IIH resolved completely with full re-
gression of the papilloedema and without need of
maintenance treatment, although 6 patients ex-
perienced recurrences.

Tables 2 and 3 list the main clinical features of the
cases included in the study.

DISCUSSION

Idiopathic intracranial hypertension is a rare dis-
ease that may cause visual impairment in children.
The incidence reported in adults is of 1 to 2 per
100 000 individuals, and is higher in obese women
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Table 2. Main characteristics of the sample (n = 40)

Sex: 55% female
Age: 9.6 (3.04)
Overweight/obesity: 25%

Patient origin (initial visit) | Emergency department: 47.5%
Referred from primary care: 20%

Ophthalmology: 20%

Personal history
No history of interest: 47.5%
Refractive errors: 15%

Positive neurologic history: 15%
Previous treatment with GH: 5%
Prior infection: 17.5%

History of head trauma: 2.5%
Family history of migraine: 25%

Normal psychomotor development: 93%

Onset with headache: 92.7%
Diplopia or blurred vision: 22%
Vomiting: 27,5%

Clinical presentation

Physical examination Unremarkable: 65%

Papilloedema: 62,5%

Strabismus secondary to sixth cranial nerve palsy: 35%

GH: growth hormone.

Table 3. Diagnostic tests, treatment and patient outcomes

Diagnostic tests performed
CT scan: 85%

MR angiography: 5%
EEG: 5%

Hormone study: 65%
Coagulation study: 10%

Visual field test: 18/40 (45%). Normal 9/18 (50%). Abnormal 9/18 (50%)
CSF opening pressure: 29.7 cm H,0
Cranial MR imaging scan: 87,8%

Renal and liver function panels: 62,5%

Autoimmune workup: 20%

Treatment
Acetazolamide: 95%

LPS: 7.5%

Recurrence: 15%

Spontaneous resolution (removal of trigger): 5%
Acetazolamide + corticosteroid: 24%

Mean time elapsed to resolution: 3.9 months (range: 1-18 months)

CT: computed tomography; EEG: electroencephalogram; LPS: lumboperitoneal shunt; MR: magnetic resonance.

aged 15 to 44 years.? There are no specific data on
the incidence of IIH in the paediatric population,
although it also has been mainly described in fe-
male adolescents with excess weight, with the lat-
ter possibly being the sole trigger. However, we
were not able to corroborate this in our sample, as
we did not find a significantly higher proportion of
girls (55%) and only 25% of the patients had excess
weight.
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The aetiology of IIH is currently unknown, al-
though there are several hypotheses on the sub-
ject. Different authors in the literature have report-
ed a direct association with the use of different
drugs or supplements that are potential triggers,
such as corticosteroids, GH (a risk factor present in
5% of our sample), vitamin A (hypervitaminosis) or
tetracyclines, and with dural sinus malformations
(present in 1 patient in our sample).>*
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The most frequent presenting complaint is head-
ache associated with vomiting or changes in vision
(blurred vision due to papilloedema or double vi-
sion due to sixth cranial nerve palsy). In our sam-
ple, the key clinical feature was holocranial tension
headache, with was associated with visual impair-
ment in 22% of cases. A minority of patients pre-
sented with bilateral papilloedema that was a
chance finding in a routine vision checkup, with no
other symptoms.

Idiopathic intracranial hypertension is a diagnosis
of exclusion that requires ruling out other possible
causes of raised intracranial pressure, such as en-
cephalitis or meningitis, venous thrombosis or, al-
though much rarer, leptomeningeal carcinomato-
sis or neurocutaneous melanosis, among others.

The aim of treatment is to achieve symptom resolu-
tion and preserve visual function, preventing poten-
tial sequelae by decreasing intracranial pressure.

In our sample, in the 2 patients in whom IIH was
associated with treatment with GH, the latter was
suspended, which achieved resolution of symp-
toms. In all other patients, pharmacological treat-
ment was initiated with acetazolamide as the first-
line drug at 25-30 mg/kg/day divided in 2 doses.
Acetazolamide is a carbonic anhydrase inhibitor
that works by reducing the production of CSF, al-
though this requires high doses that may be poorly
tolerated, in which case it can be switched to furo-
semide or combined with a corticosteroid. Corticos-
teroids may be a useful temporizing measure in
patients with rapid progression of visual impair-
ment while surgical options are being considered. It
is important that corticosteroids are discontinued
after a gradual taper, as abrupt discontinuation can
cause a rebound increase in intracranial pressure.

Other drugs are used in adult patients, such as
topiramate and zonisamide, which are also car-
bonic anhydrase inhibitors. However, there are no
data in the literature on their use in paediatrics.

The last tier of treatment involves surgery in cases
with progressive impairment of visual function or
headache refractory to pharmacological treat-
ment. The invasive procedures that may be used in

these patients include performance of repeated
lumbar punctures or placement of lumboperito-
neal or ventriculoperitoneal shunts, as well as in-
terventions that target papilloedema, such as op-
tic nerve sheath decompression or fenestration
(although there is limited experience with this ap-
proach in children).

ON reviewing the current medical literature, we
did not find any reports of new approaches to
treatment. The use of serial punctures for drainage
has decreased significantly, as this is now consid-
ered unnecessarily invasive.>”

Although the published data evinces a high rate of
spontaneous resolution, we prefer to initiate phar-
macological treatment early due to the risk of vis-
ual impairment.

It is important that these patients undergo peri-
odic clinical and ophthalmological evaluations.
The latter should not be limited to fundoscopic
examinations, butalso visual field tests performed
by an ophthalmologist, as abnormalities in the
visual field are indicative of disease progression
and worsening.

Once ophthalmologic findings become normal,
pharmacological treatment should be tapered off
to discontinuation. It is recommended that aceta-
zolamide be tapered off over a period of at least 2
months. Patients should remain in followup after
treatment discontinuation due to the risk of recur-
rence (8%-38% of patients): in our sample, we
found recurrences in 15% of patients.

CONCLUSION

Idiopathic intracranial hypertension is an infre-
quent disease, but one whose early diagnosis and
treatment is essential to prevent potentially irre-
versible sequelae. It should be managed by a well-
coordinated multidisciplinary care team including
paediatric neurologists, ophthalmologists and
neurosurgeons.

We ought to emphasise the importance of the
ophthalmological evaluation, including a fundo-
scopic examination and visual field test, as it is
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essential for diagnosis and followup and to deter-
mine how aggressive treatment needs to be.

Itis also important that the unit has a protocol in
place for diagnosis and treatment that can guide
the performance of diagnostic tests and therapeu-
tic decision-making in these patients.
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