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PRESENTACION DE CASO

Sindrome de seudotumor cerebral en
una mujer embarazada y con lupus eritematoso sistémico
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El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmunitaria cronica que afecta multiples
sistemas organicos, incluido el sistema nervioso central. El seudotumor cerebral es un sindrome
clinico que se caracteriza por aumento de la presion intracraneal en ausencia de lesiones que ocupen
espacio u otra causa detectable, que afecta con frecuencia a mujeres jovenes y obesas.

Se presenta el caso de una mujer con diagnostico de seudotumor cerebral y lupus eritematoso
sistémico diagnosticado de novo durante el embarazo.
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Pseudotumor cerebri syndrome in a pregnant woman with systemic lupus erythematous

Systemic lupus erythematous is a chronic multi-systemic autoimmune disease that affects multiple
organ systems, including the central nervous system. Pseudotumor cerebri is a disorder associated
with increased intracranial pressure in the absence of a space-occupying lesion or other identifiable
cause that affects young and obese women.

We present the case of a pregnant woman with both pseudotumor cerebri and a new diagnosis of active
systemic lupus erythematous.
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pregnancy complications.
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El seudotumor cerebral, conocido como hiperten-
sion intracraneal idiopatica, o hipertension intracra-
neal benigna, es un sindrome clinico caracterizado
por el aumento de la presién intracraneal con un
parénquima cerebral normal y en ausencia de
ventriculomegalia, infeccion o neoplasia maligna
de base (1,2). Es un trastorno raro, de causa des-
conocida, que se observa con mayor frecuencia en
mujeres jovenes obesas (1).

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad
crénica autoinmunitaria y multisistémica que afecta
especialmente a mujeres en edad fértil (3). El riesgo
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de complicaciones obstétricas en las pacientes
que lo sufren es significativo; entre tales compli-
caciones estan los resultados desfavorables del
embarazo, como el aborto espontaneo y la muerte
intrauterina, el retardo del crecimiento intrauterino,
el parto prematuro, la ruptura prematura de mem-
branas, el lupus neonatal y la mortalidad perinatal,
asi como complicaciones en la madre como los
brotes de actividad, la preeclampsia y la hiperten-
sién arterial sistémica, especialmente si existe un
compromiso renal (3).

El riesgo de brotes de actividad durante el
embarazo depende de si ha habido antecedentes
y de la actividad de la enfermedad materna (hipo-
complementemia o positividad de los anticuerpos
anti-ADN de doble cadena (double-stranded DNA,
dsDNA) entre los seis y los 12 meses previos a la
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concepcién; sin embargo, la tasa de exacerbacion
del lupus eritematoso sistémico varia entre el 7
y el 33 %, y puede alcanzar hasta el 60 % si la
enfermedad se encuentra activa en el momento de
la concepcion (3-5).

En pacientes no embarazadas, las manifestaciones
neuropsiquiatricas del lupus eritematoso sistémico
son de mal pronéstico, incluidos el compromiso
de mdltiples 6rganos y la muerte temprana, y son
responsables de hasta 13 % del total de las muer-
tes por el lupus (5). En la mayoria de los reportes
de la enfermedad durante el embarazo, se informa
el compromiso renal, pero hay pocos registros
sobre el pronostico de la gestacion en pacientes
con manifestaciones neuropsiquiatricas (5,6).

En el lupus eritematoso sistémico, la cefalea tiene
una prevalencia variable, de entre 5,6 y 68 % segun
los diversos reportes (7,8). Ademas de la cefalea
asociada a la actividad de la enfermedad (1,5 a
2 %), descrita como “grave, persistente, que puede
ser de tipo migrafia, y que no responde al ma-
nejo analgésico”, los pacientes pueden presentar
cefaleas secundarias causadas por infecciones,
hematomas subdurales o meningitis aséptica (7,8).
En general, en la mayoria de los pacientes, la
cefalea asociada a la enfermedad es de tipo ten-
sional (38,6 a 75 %), seguida por la migraia (10 a
60 %), la producida por el aumento de la presién
intracraneal (seudotumor cerebral o hipertensién
intracraneal idiopatica: 0,7 a 5 %) y la cefalea en
racimos (2,5 %) (7,8).

Se reporta el caso de una mujer en embarazo
con diagnéstico de seudotumor cerebral como
manifestacion neuropsiquiatrica del lupus activo
diagnosticado de novo.

Presentacion del caso

Una mujer de 22 afios de edad sin enfermedades
conocidas consulté al servicio de urgencias por un
cuadro de dolor de cabeza intenso asociado con
dificultad visual. Refirié varias semanas de edema
generalizado, fiebre intermitente, dolor toracico,
pérdida del apetito, fatiga y sensibilidad a la luz.
Tenia antecedentes de episodios de dolor articular
en mufiecas y rodillas de dos afios de evolucidn,
asi como de lesiones cutaneas intermitentes.

En el examen fisico general, se encontré alopecia,
erupcion malar, maculas en las areas de la piel
expuestas al sol y sinovitis simétrica en mufiecas
y rodillas, en tanto que la evaluacion neurolégica
revel6 papiledema bilateral.

Seudotumor cerebral y lupus eritematoso sistémico durante el embarazo

Los examenes serolégicos de laboratorio eviden-
ciaron anemia hemolitica con linfopenia y embarazo
de nueve semanas. No se practicé tomografia de
craneo y, en la imagen de resonancia magnética
tomada sin medio de contraste, no se evidencio
ninguna lesién estructural, ni trombosis de senos
venosos. El analisis del liquido cefalorraquideo
(LCR) fue normal, con una presién de apertura de
30 cm H,0.

Los estudios analiticos complementarios reve-
laron anticuerpos antinucleares (ANA) positivos
en proporcién de 1:160 con patrén homogéneo;
anticuerpos anti-dsDNA positivos en proporcion
de 1:40, y 40 Ul de anticuerpos anti-Smith (anti-
SM) (negativo: <15 IU). Los anticuerpos anticar-
diolipinas (IgG, IgM) y el anticoagulante lupico
resultaron negativos, y los niveles de complemento
se encontraron disminuidos: C3, 39 mg/dl (normal:
90-180), y C4, 4 mg/dl (normal: 10-40). En el
uroandlisis se reportaron méas de 60 células rojas,
la excrecion de proteinas fue de 10 g en 24 horas
y en la biopsia renal se evidencié una nefritis
proliferativa difusa de clase IV con un indice de
actividad de 17/24 y un indice de cronicidad de
0/12, asociada con un infiltrado intersticial grave
de células inflamatorias.

Al no evidenciarse otras causas del aumento de
la presion intracraneal, se plante6 el diagnoéstico
de seudotumor cerebral asociado a lupus erite-
matoso sistémico de novo, activo en una mujer
en embarazo con nueve semanas de gestacion.
Se inicié tratamiento con hidroxicloroquina oral y
pulsos diarios de 1 g de metilprednisolona intra-
venosa durante tres dias consecutivos.

Durante la hospitalizaciéon, no se observd mejoria
de la alteracion visual ni del compromiso renal, y
en la puncion lumbar de control se encontré una
presion de apertura de 30 cm H,0O. Ante el riesgo
de un resultado adverso de la alteracion visual y
de compromiso irreversible de la funcion renal, se
procedi6 a la terminacién del embarazo y se inicié
la administracion de ciclofosfamida intravenosa.

La paciente no pudo continuar en la institucién y la
Unica informacién disponible sefala que, al cabo
de cuatro meses de tratamiento, fue admitida en
otra institucion por crisis epilépticas, psicosis y
falla renal.

Consideraciones éticas

La informacioén utilizada fue proporcionada por el
Hospital San Vicente Fundacion y cuenta con la
aprobacion del Comité de Etica de esta institucion.
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Discusion

El sindrome de seudotumor cerebral puede clasifi-
carse en primario, o hipertensién intracraneal idio-
patica, y en secundario, el cual responde a una causa
de base o0 a un factor precipitante, como alteraciones
venosas cerebrales (trombosis de senos venosos,
infecciones del oido medio o mastoides, sindrome
de la vena cava superior, fistulas arteriovenosas,
estados de hipercoagulacién), o al uso de ciertos
medicamentos (hormona del crecimiento, tetracicli-
nas, vitamina A y sus derivados, acido nalidixico,
sulfonamidas, anticonceptivos orales, esteroides
anabolicos, asi como al retiro abrupto de esteroides
cronicos, litio o indometacina), o a trastornos
médicos (obesidad, sindrome de ovario poliquis-
tico, anemia, falla renal, apnea obstructiva del
suefio, insuficiencia suprarrenal, hipoparatiroidismo
o lupus eritematoso sistémico) (2).

La prevalencia anual del seudotumor cerebral en la
poblacion general varia entre 0,5 y 2 por 100.000,
aumenta a 4 por 100.000 en mujeres obesas en
edad fértil, y puede alcanzar 20 por 100.000 en
mujeres cuyo peso exceda en 20 % el peso ideal
(9,10). Su prevalencia durante el embarazo es
similar a la reportada en la poblacion general,
entre 2y 12 % (10), y puede ocurrir durante cual-
quier trimestre del embarazo, aunque usualmente
aparece durante la primera mitad de la gestacion
(61 %) (10). Generalmente, mejora con el trata-
miento conservador y tiene un pronéstico favorable,
no aumenta el riesgo de recaidas posteriores, no
tiene efectos perinatales y no implica una contra-
indicacion para futuros embarazos (10).

El lupus eritematoso sistémico activo relacionado
con el embarazo se asocia con un mayor compro-
miso renal (proteinuria o hematuria) y hematolégico
(trombocitopenia) y, a pesar de la administracién
de altas dosis de esteroides e inmunosupresores,
suele afectar negativamente el resultado del em-
barazo (falla irreversible de érgano) (4). Son pocos
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los estudios sobre el lupus neuropsiquiatrico en el
embarazo, pero los pocos reportes que ha habido
ilustran su gravedad, con manifestaciones como la
mielitis transversa, la corea gravidica y la vasculitis
necrosante sistémica y cerebral (5,6).

La prevalencia del lupus neuropsiquiatrico (cédigo
1999 segun el American College of Rheumatology)
(11), el cual incluye los sindromes neurol6gicos
del sistema nervioso central, del periférico y el
autondmico, asi como los trastornos psiquiatricos
observados en los pacientes con lupus eritematoso
sistémico en quienes se han descartado otras
alternativas diagnoésticas, varia entre 14 y 80 %
(12), y especificamente en el seudotumor cerebral
(incluido en la definicién de cefalea), fluctia entre
0,7y 5% (7,8).

El diagnostico de seudotumor cerebral se esta-
blece utilizando los criterios de Dandy (revisados en
2013), en los que se describen también los criterios
diagnosticos para pacientes sin papiledema (2,9)
(cuadro 1).

Los sintomas tipicos del seudotumor cerebral
incluyen cefalea (75-94 %) (9), oscurecimien-
tos visuales transitorios unilaterales o bilaterales
(68-72 %) de corta duracién (menos de 60 s) (9),
diplopia horizontal (18 %) por paralisis del sexto par
craneal (13) y tinnitus pulsatil (52-60 %) bilateral en
dos tercios de los pacientes (13). El signo clave del
seudotumor cerebral lo constituye el papiledema,
presente en casi todos los pacientes (9), el cual
generalmente es bilateral, aunque se ha descrito
como unilateral en 3,6 a 10 % de los casos, e,
incluso, puede llegar a estar ausente (9).

En casi la mitad de los pacientes con lupus erite-
matoso sistémico, la causa del seudotumor cere-
bral parece estar relacionada con un estado de
hipercoagulacién que predispone a un mayor riesgo
de trombosis y, en consecuencia, a la aparicion de
trombosis de senos venosos, lo cual conduce a
un aumento de la presion intracraneal (14). En el

Cuadro 1. Criterios diagnésticos del sindrome de seudotumor cerebral

Criterios requeridos Con papiledema

Sin papiledema*

Clinicos
craneales

Imagen cerebral Sin alteraciones

Liquido cefalorraquideo Analisis normal

Presién de apertura en la puncion >25

lumbar (mm H,0)

Normal o alteraciones en nervios

Alteracion unilateral o bilateral del sexto
nervio craneal

Sin alteraciones

Andlisis normal

>25

*En pacientes sin papiledema y sin alteracion del sexto nervio craneal, el diagnéstico de seudotumor cerebral se puede sugerir, pero no confirmarse,
si el paciente presenta al menos tres de los siguientes signos: silla turca vacia, aplanamiento del aspecto posterior del globo ocular, distensién del

espacio subaracnoideo perioptico y estenosis del seno transverso.
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seudotumor cerebral asociado al lupus eritematoso
sistémico, no se conoce el mecanismo fisiopato-
l6gico (15); en algunos reportes se ha sugerido
como mecanismo la disminucién de la absorcion
del liquido cefalorraquideo debido a una alteracion
mediada por el sistema inmunitario (complejos
inmunitarios o anticuerpos, especificamente anti-ro)
dirigidos contra las vellosidades aracnoideas (14).

En 1968, Bettman, et al. (16), fueron los primeros
en reportar un paciente con lupus eritematoso sis-
témico y seudotumor. Desde entonces, en varios
estudios se ha descrito la asociacion entre una y
otra condicion en poblacién adulta (cuadro 2). Sin
embargo, no se encontraron reportes de seudotu-
mor cerebral como manifestacion neuro-psiquiatrica
del lupus durante el embarazo.

Las dos metas del tratamiento del seudotumor
cerebral son mejorar los sintomas (cefalea) y
prevenir la pérdida visual (10). En las mujeres no
embarazadas, la pérdida de peso y la acetazo-
lamida son tratamientos efectivos (10). Durante
el embarazo, mas que la pérdida de peso, se
recomienda una ganancia de peso controlada; la
acetazolamida generalmente no se recomienda,
aunque no hay informacién convincente sobre sus
efectos adversos en humanos, pero si de efectos
teratégenos en roedores (18,19). El uso de anal-
gésicos (acetaminofén) y las punciones lumbares
seriadas pueden ayudar a controlar los sintomas
(18). Los esteroides sistémicos en dosis altas
(hasta 2 mg/kg/dia) se reservan para tratamientos

Seudotumor cerebral y lupus eritematoso sistémico durante el embarazo

urgentes y durante periodos cortos en pacientes
con pérdida visual inminente o progresiva, mientras
se programa una intervencioén quirdrgica (10).

En las pacientes embarazadas con lupus eritema-
toso sistémico, se recomienda la hidroxicloroquina
durante toda la gestacion, para disminuir el nUmero
de brotes y de trastornos hipertensivos (3). Los
esteroides son el tratamiento de eleccién en casos
de reactivacién de la enfermedad: se recomiendan
dosis bajas de 5 mg/dia de prednisolonay, en casos
de actividad grave, pulsos de 250 a 500 mg de
metilprednisolona intravenosa (3). La azatioprina
se considera el medicamento inmunosupresor de
eleccién en la enfermedad materna grave o resis-
tente a los esteroides (3). La ciclofosfamida, el
micofenolato, la leflunomida y el metotrexato tie-
nen efectos teratégenos y no deben ser utilizados
durante la gestacion (3).

La paciente de este caso presenté manifestaciones
clinicas de seudotumor cerebral similares a las
reportadas en la poblacién general y en casos
de lupus eritematoso sistémico. La resonancia
magnética permitié descartar trombosis de senos
venosos y lesiones focales, y la puncién lumbar,
con un resultado normal en el analisis del liquido,
evidencidé hipertension intracraneal. Ademas, los
estudios de los factores procoagulantes fueron
negativos. El seudotumor cerebral probablemente
fue el resultado de la actividad del lupus eritematoso
sistémico, con un compromiso renal importante.
Sin embargo, a diferencia del seudotumor cerebral

Cuadro 2. Reportes de casos de seudotumor cerebral asociado con lupus eritematoso en poblacién adulta no embarazada

Autor N Sintomas Actividad de la enfermedad Tratamiento Pronéstico
Green, et al., 21 Cefalea: 66 pacientes Nefritis lpica: 79 % Esteroides Favorable
1995 (12) Visién borrosa* Proteinuria: 47 %
Mareo* Estado de hipercoagulacion
clinico o paraclinico: 61 %
Hershko, et al., 10 Cefalea: 100 % Compromiso articular: 80 %  Esteroides; Recurrencia: 20 %

2008 (17) Alteraciones visuales: 50 %

Nefritis lupica: 60 %
Estado de hipercoagulacion

Alteraciones visuales
persistentes: 10 %

acetazolamida

clinico o paraclinico: 66 %
Niveles de C3 bajos: 60 %

Barahona, etal., 34 Cefalea: 82,8% Nefritis lupica 59,3 % Esteroides Favorable: 85,7 %
2009 (15) Alteraciones visuales: 45,7 % Estado de hipercoagulacion

clinico o paraclinico 60%
Kim, et al., 8 Cefalea: 100 % indice de actividad=6: 100 % Esteroides; Favorable sin
2012 (1) Vémito: 62,5 % Nefritis lUpica: 62 % Otros; compromiso visual

Visién borrosa: 75 %

Ninguna paciente con obesidad
(definida como indice de masa
corporal=30 kg/m?)

Estado de hipercoagulacion
clinico o paraclinico: 25 %
Niveles de C3 bajos: 100 %

ciclofosfamida; residual: 100 %

acetazolamida

* En el articulo no aparece el porcentaje.
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en el embarazo, o asociado al lupus en pacientes
no gestantes, en este caso fue necesario terminar
con la gestacion ante el riesgo para la madre.

Aunque el seudotumor cerebral se incluye entre los
sindromes neuropsiquiatricos asociados al lupus
eritematoso sistémico, su importancia se suele
subestimar por ser un trastorno raro. Es impor-
tante estar alerta ante la posibilidad de que se
presente en mujeres jovenes con cefalea asociada
con seudotumor cerebral cuya causa no se ha
aclarado, y durante el embarazo en las pacientes
con cefalea, alteraciones visuales, historia de lupus
o diagnosticado de novo y activo, especialmente
si existe un compromiso renal importante o los
niveles de C3 son bajos.

Asimismo, frente a un resultado adverso, como
el de esta paciente, y el desconocimiento del
comportamiento del seudotumor cerebral asociado
al lupus durante el embarazo, se recomienda
mantener un umbral diagnéstico bajo durante la
gestacién, especialmente en aquellas con este seu-
dotumor o con cefalea resistente al tratamiento,
aunque no se evidencien trastornos que sugieran
un compromiso sistémico.
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