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SINDROME DE HIPOTENSION INTRACRANEAL ESPONTANEA
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Resumen  El sindrome de hipotension intracraneal espontanea constituye una entidad clinica cuya principal ma-
nifestacion es la cefalea ortostatica. Esta se acompafa de un descenso en la presion del liquido
cefalorraquideo (LCR) y un realce difuso de las paquimeninges evidenciable en la resonancia magnética
encefalica, sin que medie historia de trauma craneoenceféalico o puncion lumbar. Mujer de 24 afios de edad sin
antecedentes de importancia y cefalea holocraneana de caracter opresivo de 15 dias de evolucion. La misma
se exacerbaba con la bipedestacion y cedia con el decubito. En la puncién lumbar se observé pleocitosis a
predominio linfocitico, hiperproteinorraquia y abundantes glébulos rojos, siendo la presion de apertura del LCR
de 20 mm H,O. La resonancia magnética encefalica mostré un realce paquimeningeo difuso luego de la admi-
nistracion del gadolinio. La cisternografia radioisotopica con tecnecio 99 sefialé el sitio de pérdida de LCR a
nivel dorsal alto, confirmandose la sospecha diagnéstica de hipotension intracraneal espontanea. La paciente
recibié tratamiento médico conservador con evolucion clinica favorable. Los hallazgos en los examenes com-
plementarios y las caracteristicas clinicas de la cefalea, permitirdn confirmar el diagnéstico de hipotension
intracraneal espontanea, evitando de esta manera la realizacién de procedimientos innecesarios.
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Abstract Spontaneous intracranial hypotension. Spontaneous intracranial hypotension is an infrequent clinical
entity characterized by orthostatic headache, low cerebrospinal fluid pressure, and magnetic reso-
nance imaging findings of diffuse pachymeningeal gadolinium enhancement without previous history of head
trauma or lumbar puncture. A 24 year-old healthy woman was referred after having daily headaches for two
weeks. She described a headache that occurred soon after assuming an upright position and disappeared after
resuming a recumbent position. The cerebrospinal fluid showed pleocytosis primarily lymphocitic, raised protein
content and an opening pressure of 20 mm H,O. Magnetic resonance imaging of the head showed diffuse
pachymeningeal gadolinium enhancement. Radioisotope cisternography using **"Tc-DTPA confirmed the cerebro-
spinal fluid leak in the thoracic region. With conservative treatment the patient improved in a few days and the
headache disappeared. Radiological findings, together with a compatible clinical condition, help to establish the
diagnosis of spontaneous intracranial hypotension and avoid the use of unnecessary clinical investigations.
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El sindrome de hipotension intracraneal espontéanea
se define como el conjunto de signos y sintomas secun-
darios a la caida de la presion del liquido cefalorraquideo
(LCR). Se caracteriza por la presencia de cefalea or-
tostatica, hipotensién del LCR y realce difuso de las
paquimeninges en la resonancia magnética, en ausen-
cia de antecedentes traumaticos®.

El mecanismo fisiopatolégico del sindrome de hi-
potension intracraneal espontanea es la deplecion del
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volumen del LCR con el consecuente desplazamiento
caudal de estructuras encefalicas sensibles al dolor.
Presentamos un caso de hipotension intracraneal es-
pontanea en una paciente joven sin antecedentes clini-
cos de relevancia ni traumatismo que comienza con ce-
falea postural, hallazgos tipicos en las imagenes de fis-
tula de LCR, buena respuesta a tratamiento médico.

Caso clinico

Mujer de 24 afios de edad, sin antecedentes clinicos de im-
portancia que refiere cefalea de 15 dias de evolucion, de ins-
talacion brusca, holocraneana y opresiva, acompafiada de
nauseas y vémitos. Dicha cefalea se exacerbaba con la
bipedestacién y cedia con el decubito supino. El examen fi-
sico fue normal, no detectandose alteraciones en el labora-
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Fig. 1.— Resonancia magnética (RM) de encéfalo con
gadolinio que muestra realce difuso de las meninges a
nivel de la convexidad.
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Fig. 2.— Gammacisternografia con *"Tc-DTPA. Area de hiper-
captacion del radiois6topo compatible con una fistula de
LCR de localizacion dorsal alta. Las convexidades cere-
brales no fueron visualizadas en las secuencias precoces
(3 horas) ni tardias (24 horas) del estudio.
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torio. La tomografia computada de cerebro sin contraste
endovenoso fue normal. La resonancia magnética del encé-
falo con gadolinio mostré un realce difuso de las meninges a
nivel de la convexidad (Fig. 1). La puncién lumbar mostré una
presion de apertura de 20 mm H,O, pleocitosis a predominio
linfocitario (43 células, 70% linfocitos, sin atipias), 52 000 gl6-
bulos rojos, discreta hiper-proteinorraquia (93 mg/dl) y nor-
moglucorraquia, siendo los cultivos negativos. Con diagnés-
tico presuntivo de sindrome de hipotension intracraneal es-
pontanea se realiz6 una gamacisternografia con *mTc-acido
dietilentiamino penta-acético (DTPA) que evidencid un area
de hipercaptacion del radioisétopo compatible con una fistu-
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la de LCR de localizacion dorsal alta. Las convexidades ce-
rebrales no fueron visualizadas en las secuencias precoces
(3 horas) ni tardias (24 horas) del estudio (Fig. 2). Se admi-
nistré cafeina y antiinflamatorios no esteroideos por via en-
dovenosa sin respuesta terapéutica. A las 72 horas se inicio
tratamiento con 8 mg/dia de dexametasona endovenosa durante
tres dias, seguidos de 1 mg/kg/dia de prednisona oral obser-
vandose significativa mejoria de los sintomas a las 24 horas.
La paciente permanece asintomatica en la actualidad.

Discusion

El sindrome de hipotension intracraneal espontéanea es
atribuido a un descenso de la presion del LCR (< 60 mm
H,0) en ausencia de antecedentes traumaticos. Tambien
ha sido descrito en pacientes con presion normal?, sugi-
riendo que la disminucién en el volumen del LCR seria
su principal mecanismo fisiopatogénico. Los estudios de
Kunkle y col®* han proporcionado evidencia a favor de
esta teoria, al inducir la aparicién de cefalea ortostatica
en sujetos sanos a los cuales se les removia un 10% del
volumen total de LCR. El término hipovolemia de LCR
permitiria explicar no sélo los mecanismos fisiopatol6-
gicos involucrados en este sindrome sino también sus
caracteristicas clinicas e imagenoldgicas®.

El sindrome de hipotensién intracraneal espontanea
se presenta mas frecuentemente en mujeres. La pérdi-
da espontanea de LCR puede originarse a partir del des-
garro dural o de fragiles quistes aracnoideos, asociado
generalmente a un trastorno del tejido conectivo no iden-
tificado previamente. La localizacion mas comun de la
pérdida del LCR es a nivel de la union cérvico-toracica®.

La cefalea postural u ortostatica es el sintoma mas
frecuente, definiéndose acorde con los criterios de la
Sociedad Internacional de Cefalea (1988) como aquella
que se presenta menos de 15 minutos después de adop-
tar la posiciéon de pie y desaparece o mejora menos de
30 minutos después de adoptar la posicion supina®. El
inicio de la misma es usualmente gradual, alcanzando
su maxima intensidad al cabo de varios minutos u horas.
En algunos casos puede ser brusca y explosiva, imitan-
do ala observada en la hemorragia subaracnoidea. Nau-
seas, vomitos, fotofobia y rigidez de nuca son sintomas
comunmente observados y sugieren la presencia de irri-
tacion meningea!. Diplopia, tinitus, trastornos auditivos
y vértigo son causados por el estiramiento de los nervios
oculomotores, coclear y vestibular respectivamente’. El
estudio del LCR muestra una presion de apertura baja
(< 60 mm H,0) en la mayoria de los casos, si bien han
sido informados casos con presion normal®. Pleocitosis
a predominio linfocitario (> 50 células/mm?), conteo ele-
vado de globulos rojos e hiperproteinorraquia (> 100 mg/
dl), son hallazgos frecuentes®. La pleocitosis podria re-
flejar la presencia de una reaccion inflamatoria local a
nivel del sitio de pérdida del LCR, mientras que la
hiperproteinorraquia y el elevado namero de glébulos
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rojos serian atribuidos a la vasodilatacion meningea
compensatoria y la subsiguiente diapédesis de protei-
nas y hematies®.

El realce difuso de las paquimeninges luego de la
administracion de gadolinio, las colecciones subdurales
y el descenso de las estructuras encefalicas, son las
anormalidades mas frecuentemente observadas en la
resonancia magnética de pacientes con sindrome de
hipotension intracraneal espontanea® *°. El realce de las
paquimeninges, con respeto leptomeningeo, se caracte-
riza por ser bilateral, supra e infratentorial, linear, ininte-
rrumpido y no-nodular?®.

El descenso de las estructuras encefalicas puede
adoptar diversas formas de presentacion: a) descenso
de las amigdalas cerebelosas remedando una malfor-
macion de Arnold Chiari tipo 1; b) disminucién u oblite-
racion del tamafio de la cisterna peri-pontina y peri-
quiasmatica; c) descenso del quiasma o6ptico o d) apla-
namiento de la protuberancia contra el clivus. La cisterno-
gammagrafia radioisotépica permite identificar el sitio
donde se produce la pérdida de LCR2.

La ausencia de actividad radioactiva en la convexi-
dad cerebral 24 horas después de la administracion del
radioisotopo, es la anormalidad mas comdnmente ob-
servada!!. Otro hallazgo caracteristico es la precoz apa-
ricién del radioisétopo (< 4 horas) en vejiga y rifiones, lo
cual es indicativo de su extravasacion hacia los tejidos
blandos paraespinales, ingreso al sistema venoso y ul-
terior clearance renal. Esto no debe interpretarse como
un incremento en la reabsorcién de LCR, ya que como
se mencion6 anteriormente, el radioisotopo dificilmente
alcanza la convexidad cerebral donde tal reabsorcion se
lleva a cabo®.

La mielotomografia, al igual que la cisternografia
radioisotépica, es uno de los estudios de eleccién en pa-
cientes con sindrome de hipotension intracraneal espon-
tanea. La presencia del material de contraste a nivel ex-
tra-aracnoideo o extradural o la visualizacion de diver-
ticulos meningeos, permitira en el 67% de los casos lo-
calizar el sitio de pérdida.

La mayoria de los pacientes responden favorablemen-
te a las modalidades terapéuticas tradicionales, como el
reposo en cama, la abundante hidratacion parenteral y
la administracién de cafeina, teofilina, glucocorticoides o
mineralocorticoides®.

Los “parches de sangre”, consistentes en la inyec-
cién epidural de 10-15 ml de sangre del paciente, repre-
sentan el tratamiento de eleccion para aquellos casos
en los que fallan las medidas conservadoras®. La infu-
sién continua de solucion salina durante 2-3 dias, es una
opcién terapéutica alternativa, aunque no tan efectiva
como la anterior**. La mayoria de los pacientes con sin-
drome de hipotension intracraneal espontanea tendran
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una recuperacion completa de los sintomas luego de ini-
ciado el tratamiento médico conservador. Raramente
debera recurrirse a estrategias invasivas como los “par-
ches de sangre”, la infusion salina continua o la cirugia®.
Si bien la tasa de recurrencia no se conoce, s6lo una
minoria de los pacientes la presentaran, particularmente
aquellos con enfermedades asociadas del tejido co-
nectivo o multiples sitios de pérdida de LCR.

Las caracteristicas clinicas de la cefalea y los hallaz-
gos en los examenes complementarios, asociados a un
alto indice de sospecha, evitardn demoras diagndsticas
innecesarias permitiendo implementar una terapéutica
adecuada en este particular grupo de pacientes.
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