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Hipertensdo intracraniana idiopatica
de apresentacgao atipica
com papiledema unilateral

Unilateral papiledema as an atypical presentating sign
of idiopathic intracranial hyperthension

André Luis Freire Portes', Carolina Do Val Ferreira Ramos?, Juliana dos Santos Nunes?, Renata Valdetaro®,
Maério Luiz Ribeiro Monteiro®

Resumo

Este trabalho descreve o caso de uma paciente de 56 anos que se apresentou
com cefaléia, edema unilateral de papila e constricdo do campo visual nasal. Os exa-
mes laboratoriais e de neuroimagem, o acompanhamento clinico e resposta ao trata-
mento permitiram o diagnéstico de hipertensdo intracraniana idiopatica. Chamamos a
atencdo que o papiledema unilateral pode ser uma forma de apresentagdao incomum
da sindrome e discutimos o seu diagnoéstico diferencial e tratamento.
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INTRODUCAO

sindrome da hipertensdo intracraniana

idiopatica (HIT) é uma afeccdo caracterizada

por sinais e sintomas de aumento da pressio
intracraniana, auséncia de lesdes expansivas e de
ventriculomegalia aos exames de neuroimagem, e cons-
titui¢do do liquor normal em um paciente sem altera-
¢des no nivel de consciéncia®.A etiologia permanece
desconhecida, entretanto sabe-se que a obstrugao da dre-
nagem venosa cerebral pode estar envolvida na sua
fisiopatogenia. Ocorre mais freqiientemente em mulhe-
res obesas e 0 quadro clinico inclui: cefaléia, nauseas,
vomitos, diplopia, papiledema, obscurecimento visual
transitdrio, perda de acuidade e campo visual além de
outras funcdes visuais®.,

Embora a sindrome da HII seja relativamente
benigna do ponto de vista neurolégico, pode levar a int-
meras alteragdes oftalmoldgicas acarretando perda vi-
sual em uma porcentagem muito alta de individuos, seja
por perda progressiva das fibras nervosas da retina ou
por complicacdes vasculares retinianas®®. O conheci-
mento do seu quadro clinico e das suas principais mani-
festagdes oftalmoldgicas €, portanto, de fundamental
importancia para que o oftalmologista possa fazer um
diagndstico precoce e auxiliar no seguimento e trata-
mento desta afeccio.

A presenga de edema bilateral de papila é um
dado semiolégico importante no diagndstico desta
afeccdo. Assim, quando o papiledema estd ausente ou
ocorre em apenas um dos olhos, a possibilidade de con-
fusao diagndstica ¢ muito grande *>9. O objetivo deste

trabalho é descrever um caso atipico de HII com apre-
sentacdo de edema de disco Optico unilateral e
correlacionar tal achado com os exames complementa-
res realizados incluindo a angiofluoresceinografia, a
ultrassonografia, a tomografia de coeréncia Optica e os
exames de neuroimagem. Chamamos a atencdo para
esta ocorréncia incomum, enfatizando as caracteristicas
que permitem o seu diagndstico adequado e revisando
outros casos semelhantes da literatura.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 56 anos, natural da
Espanha e residente na cidade do Rio de Janeiro, procu-
rou o Servico de Oftalmologia da Policlinica Ronaldo
Gazolla da Faculdade de Medicina da Universidade
Estacio de S4, por apresentar cefaléias e fotopsias. Ne-
gava antecedentes oculares relevantes a ndo ser o uso
de lentes corretoras. Ao exame a acuidade visual
corrigida era de 20/20 no olho direito (OD) e 20/25 no
olho esquerdo (OE). O exame ocular externo e da
motilidade ocular extrinseca nada revelaram. As pupi-
las eram isocoricas e fotorreagentes, mas havia um de-
feito aferente relativo discreto no OE. A biomicroscopia
do segmento anterior ndo mostrou alteracdes e a pres-
sdo intraocular foi de 12mmhg em ambos os olhos (AO).
O fundo de olho mostrou disco 6ptico de limites nitidos
no OD e borramento dos limites do disco 6ptico no OE
(Figura 1).

A paciente ja havia sido atendida previamente
no servigo, ha trés meses para exame refracional, apre-
sentando na ocasido todo exame oftalmolégico dentro

Figura 1: Retinografia revelando disco dptico de limites nitidos no olho direito (a esquerda) e borramento dos bordos do disco dptico no
olho esquerdo (a direita)

Rev Bras Oftalmol. 2009; 68 (3): 168-74



170 Portes ALF, Ramos CVF, Nunes JS, Valdetaro R, Monteiro MLR

HMP: LOG
TUG:E.SdEB-cm

00 1

z0ONH 2 . BA
I'_-__I_i IH: &c0dE

.| Wrall

Figura 3: Ultrassonografia modo B, do olho esquerdo (a esquerda) demonstrando elevacio na parede actstica posterior secundéria ao
edema de disco éptico e do olho direito (a direita) demonstrando exame normal

da normalidade. Foram solicitados exames laboratoriais
incluindo hemograma completo, glicemia de jejum, cal-
cio, uréia, creatinina, proteina C reativa, velocidade de
hemossedimentacao, sorologia para toxoplasmose e si-
filis que foram normais ou negativos. A andlise do liqui-
do cefalorraquidiano nao foi feita, pois a paciente se
negou a realizar por medo de possiveis complicagdes
inerentes ao procedimento. Tanto a avaliag@o clinica
quanto a neuroldgica, assim como os exames de ima-
gem (tomografia computadorizada e imagem por resso-
nancia magnética) foram normais.

Foi realizada a angiografia fluoresceinica que foi
normal no OD e demonstrou extravazamento do con-
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traste no disco optico do OE (Figura 2). A
ultrassonografia ocular e orbitdria foi normal no OD e
revelou, no OE, elevagdo em domo, difusa da parede
acustica ao nivel do disco 6ptico (Figura 3). Com o intui-
to de afastar a presenca de drusas de papila, foi feita
pesquisa de calcificagdes no disco 6ptico,com a diminui-
¢do do ganho do aparelho,que ndo se mostraram presen-
tes. O campo visual computadorizado foi normal no OD
e demonstrou perda de sensibilidade com depressao
periférica no OE (Figura 4). Realizou-se também uma
tomografia de coeréncia 6ptica, com andlise da macula
e particularmente do disco 6ptico. Encontrou-se no OE
grande elevacdo da papila (drea da rima vertical de
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2,14 mm2, rima horizontal 2,67 mm e angulagdo de 0,66
mm), assim como aumento também da camada de fibras
nervosas contiguamente (Figura 5).

A paciente foi acompanhada, tendo o quadro cli-
nico permanecido inalterado por um periodo de 8 me-
ses,quando apresentou uma piora da acuidade visual no
OE que passou a ser 20/40. Nenhum dado adicional foi
encontrado nos novos exames em relacdo aos anterio-
res e novamente a paciente se negou a realizar puncao
do liquor. Por critérios de exclusdo foi estabelecido o
diagnéstico de Hipertensdo Intracraniana Idiopatica e
iniciou-se tratamento com associagao de acetazolamida
na dose de 500mg/dia via oral (VO), e topiramato 25mg/
dia VO. A paciente apresentou melhora progressiva do
quadro clinico, tanto na retinografia quanto na angiografia
fluoresceinica, com diminui¢do no edema do disco dptico
e no vazamento de corante, 3 meses apds o inicio do
tratamento. A tomografia de coeréncia dptica mostrou
redugdo dos valores (area da rima vertical de 0,80 mm?,
rima horizontal 1,66 mm e angulacdo de 0,53 mm),
quantificando a melhora (Figura 6).

DiscussAo

No paciente em estudo, o diagnéstico de HII foi
baseado ndo s6 na apresentagao clinica e evolucdo do
quadro, mas principalmente pelos exames laboratoriais
e de imagens realizados. E indispensdvel uma investiga-
¢do mais apurada nesses casos, para afastar outras
etiologias no diagndstico diferencial, ja que o diagndsti-
co da HII € essencialmente um diagndstico de exclusao.
Nossa paciente apresentou cefaléia e baixa da acuidade
visual em um dos olhos acompanhada por defeito pupilar
aferente discreto e papiledema naquele olho. Embora

Figura 4: Campo visual computadorizado do olho esquerdo de-
monstrando constrigdo difusa, mais acentuada no setor nasal

ndo tenha se submetido a medida da pressdo
intracraniana que permitiria um diagnéstico de certeza,
os achados clinicos e a evolu¢do do quadro possibilita-
ram se chegar ao diagndstico com relativa seguranca.
A recusa da paciente em realizar a medida da
pressdo intracraniana nos obrigou a considerar com
muito cuidado o diagndstico diferencial com a
neuropatia Optica isquémica, a neurite dptica e o
pseudoedema de papila. A neuropatia dptica isquémica
anterior (NOIA), tanto na forma nio-arteritica como na
arteritica ocorre mais comumente em pacientes mais
idosos e que apresentam curso clinico rapido com perda

Individual Radial Scan Analysis
Rim Area (VertCross Section) 2.142 mm?
Avg Nerve Width @ Disk 0.66 mm
Disk Diameter: 267 mm
Cup Diameter: 0 mm
Rim Length (Horiz.): 267 mm
Cup Offset (microns): s
o] . .
I 90°

Figura 5: Tomografia de coeréncia 6ptica do disco Optico do olho esquerdo demonstrando elevacio dos limites da papila

Rev Bras Oftalmol. 2009; 68 (3): 168-74



172 Portes ALF, Ramos CVF, Nunes JS, Valdetaro R, Monteiro MLR

Individual Radial Scan Analysis
Rim Area (Vert Cross Section):

0.804 mm*

Avg Nerve Width & Disk 0.53 mm . . . .

Distk Dinmeior: 108 iam Figura 6. Acima, retinografia

Cup Diametsr: 0 mm colorida (a esquerda), em luz

Rim Length (Horiz.): 1.66 mm aneritra (a0 meio) e angiografia
fluoresceinica (a direita) do olho

Cup Offset {micrans): - esquerdo demonstrando resolucao

do edema de papila. Abaixo,
tomogafia de coeréncia 6ptica do
mesmo olho, demonstrando a
melhora 3 meses apds o inicio do
tratamento clinico

| LI

aguda da visdo e defeito de campo predominantemente
altitudinal . As neurites Gpticas de origem inflamatéria
ou infecciosa podem apresentar alteragdo nos exames
laboratoriais,como a velocidade de hemossedimentagao
e aproteina Creativa e muito frequentemente se associ-
am com evidéncias de doenga desmielinizante a ima-
gem por ressonancia magnética. Além disso, a perda de
acuidade visual € de evolugdo répida e, assim como na
NOIA, o edema de papila ndo persiste por mais do que
algumas semanas. Finalmente o defeito de campo ca-
racteristico € uma alteracdo na regido central e nao pe-
riférica do campo visual®. Quanto as drusas do disco
optico que se caracterizam por depdsito de material
hialino no disco 6ptico e que podem simular um
papiledema unilateral se caracterizam a ultrassonografia
ocular pela presenga de lesdo de alta refletividade mes-
mo com baixo ganho, e a tomografia computadorizada
por calcificacdes na regido do disco 6ptico®. Além disso,
ndo ocorre extravasamento de contraste a
angiofluoresceinografia.

Nossa paciente foi cuidadosamente avaliada sen-
do excluida a possibilidade de um pseudoedema de
papila ja que havia extravasamento de contraste nas
fases tardias da angiofluoresceinografia e a
ultrassonografia afastou a possibilidade de drusas
calcificadas. As hip6teses consideradas de neurite 6ptica
ou neuropatia 6ptica isquémica também foram afasta-
das por dados clinicos, particularmente a auséncia de
perda subita da visdo, de defeito de campo visual com-
pativel e pela persisténcia do edema de papila no perio-
do de observacdo de 8 meses. Além disso, o tipo de defei-
to campimétrico com constri¢do nasal do campo visual e
a resposta ao tratamento clinico com acetazolamida
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permitiram o diagnéstico da HII. Finalmente outras
afeccoes que podem cursar com hipertensdo
intracraniana como 0s processos expansivos, as obstru-
¢oes do sistema de drenagem liquérica e a oclusdo de
seios venosos durais foram afastadas pelos exames de
neuroimagem e pela evolugdo clinica. A resisténcia da
paciente para realizacido da pung¢do lombar e o fato de o
edema de papila ser unilateral impossibilitaram o diag-
nostico HII de inicio, adiando a introdugdo do tratamen-
to.No entanto,a melhora do quadro ap6s a instituicdo do
tratamento serviu como uma evidéncia a mais para con-
firmar o diagnéstico de HII.

A acuidade visual comumente é preservada de
inicio, mas pode ser comprometida quando o curso € pro-
longado e quando isso ocorre pode haver perda impor-
tante do campo visual periférico®. Defeitos de campo
visual sdo extremamente comuns 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 mas o
primeiro sinal de dano axonal na HII é o defeito
campimétrico no setor nasal e de forma mais freqiiente
no setor inferior. Constri¢ao generalizada do campo vi-
sual também € um defeito caracteristico da sindrome e
ocorre geralmente no estdgio tardio da doenca e estd
associada ao papiledema atroéfico. Wall e George(12)
mostraram que 87% dos olhos apresentaram defeitos
campimétricos,51 % persistiam com defeitos, mostrando
que parte das alteracdes visuais sdo reversiveis na HII.
Nossa paciente apresentou defeito caracteristico no cam-
po visual nasal e preservagao relativa do campo visual
central o que ¢ caracteristico do papiledema.

A tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) é um
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exame oftalmoldgico que realiza imagens seccionais dos
tecidos oculares, fornecendo através de dados
quantificaveis pardmetros de espessura e drea do local
analisado. Vem ganhado destaque no diagnéstico e acom-
panhamento de diferentes afeccdes do nervo 6ptico, par-
ticularmente na quantificacido da perda axonal retiniana
que ocorre nas afecgdes da via visual anterior onde se
mostra superior a outras tecnologias de medida da ca-
mada de fibras nervosas da retina®¥. Sua utilizagio
em pacientes que apresentam HII ainda é pequena, mas
pode ser til no acompanhamento evolutivo do edema
de disco e das camadas de fibras nervosas'?, o que ficou
demonstrado em nossa paciente.

A fisiopatogenia da HII ainda ndo é compreendi-
da na sua totalidade. Existem algumas teorias correntes
para explicar o aumento da pressao intracraniana inclu-
indo: o aumento da resisténcia ao fluxo de saida do liqui-
do cefalorraquidiano (LCR), o aumento da producdo do
LCR e o aumento da pressdo venosa cerebral. A associa-
cdo entre HII e obesidade € bem conhecida, especial-
mente em mulheres jovens com ganho de peso recente. O
objetivo do tratamento na HII € a reduc@o da pressao
intracraniana tendo em vista que o desconhecimento do
mecanismo etiopatogé€nico impossibilita um tratamento
especifico. As principais indicacdes do tratamento sdo
cefaléia permanente, papiledema moderado a severo e
perda visual associada a defeito perimétrico”. Pacien-
tes assintomadticos e sem comprometimento visual podem
ser seguidos com monitoragao regular e sem tratamento.

A funcdo visual deve ser monitorada continua-
mente durante o tratamento tanto através da medida da
acuidade visual, mas principalmente pelo campo visual
e o edema de papila. Alguns estudos indicam que a per-
da de peso melhora o papiledema e a fung¢ao visual nos
pacientes obesos com HII, além de se associar a redu-
¢do da PIC!9. Acetazolamida, um inibidor da anidrase
carbonica, é considerada a primeira linha de tratamento
na HII ja que atua diminuindo a producao de liquor do
plexo cordide. Recentemente, topiramato, um
antiepilético com propriedade inibitéria da anidrase
carbOnica, tem sido considerado como medicagdo para
HII®'9, Embora o tratamento clinico seja satisfatério na
maioria dos casos, tratamento cirdrgico deve ser indica-
do quando hé perda visual progressiva a despeito de
terapia medicamentosa maxima, podendo ser realizada
a fenestrac@o da bainha do nervo 6ptico ou a derivagao
lombo peritoneal .

Na paciente em questdo, de inicio foi feito apenas
0 acompanhamento neuroldgico e oftalmolégico regu-
lar, que se manteve por 8 meses, quando houve piora do
quadro clinico, e optamos pelo tratamento combinando

acetazolamina 500mg/dia com topiramato 25mg/dia. A
associagao foi mantida até a melhora clinica, quando foi
suspenso a acetazolamida, entretanto o topiramato foi
mantido ainda por 6 meses. As duas medicacdes t€m
mecanismos de acdo diferentes: a acetazolamida vai
reduzir a producao do liquor e diminuir a pressao
intracraniana® e o topiramato, um antiepilético que pos-
sui um mecanismo de agio pouco esclarecido, reduz o
apetite emagrecendo o paciente e ajudando no controle
da cefaléia (usado também para enxaqueca). O seu uso
nos casos de HII é recente .

A ocorréncia observada neste caso atual € rara,
embora ja tenha sido previamente documentada em al-
guns trabalhos na literatura®%!%2%, Observa-se, no en-
tanto, que em muitos pacientes relatados o papiledema
era na verdade muito assimétrico e a ocorréncia de
papiledema € absolutamente unilateral, ndo demonstran-
do nem mesmo o extravasamento de contraste a
angiofluoresceinografia em um dos olhos como ocorreu
no caso atual, € bastante incomum. Nio se sabe por que
alguns pacientes tém esta forma de apresentag@o, mas
acredita-se que anomalias na bainha do nervo 6ptico ou
na cabeca do nervo Optico possam interferir na trans-
missdo da hipertensdo intracraniana para o disco éptico
dificultando assim o desenvolvimento do papiledema
em um dos olhos®.

A apresentacdo da nossa paciente é importante
para enfatizar que na HII o papiledema pode ser
assimétrico ou unilateral e assim a HII ndo deve ser
excluida do diagnéstico diferencial das neuropatias
Opticas monoculares. Além disso, nosso caso serviu para
evidenciar a eficicia do tratamento com a associagio
de acetazolamida e topiramato. No entanto, deve ser res-
saltado que o uso do topiramato com essa finalidade é
pouco descrito na literatura, e ndo ha definicdo da sua
dose nem do seu tempo ideal de uso sendo necessarios
novos estudos para melhor compreensdo do seu real
papel no tratamento da sindrome.

ABSTRACT

We describe a 56-year-old female patient that presented
with headache, unilateral optic disc edema and nasal vi-
sual field constriction. Laboratory and imaging
investigation, clinical findings and response to treatment
lead to the diagnosis of idiopathic intracranial
hyperthension. We emphasize that unilateral papiledema
can be an unusual clinical presentation of the syndrome
and discuss its differential diagnosis and treatment.
Keywords: Pseudotumor cerebri/diagnosis;
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