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PSEUDOTUMOR CEREBRAL 
COMO PRIMERA MANIFESTACION 

DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 
D. P INEDA, A. ARANA, C. S. URIBE 

Se presenta un caso de pseudotumor 
cerebral como primera manifestación de 
lupus eritematoso sistémico (LES), aso-
ciado con un síndrome mental orgánico. El 
LES fue confirmado plenamente por el 
hallazgo de por lo menos cuatro criterios de 
la Asociación Americana de Reumatologia. 
La paciente mejoró dramáticamente con el 
tratamiento a base de esteroides. 

Se revisa la literatura y se encuentra que 
la asociación de pseudotumor cerebral con 
LES es extremadamente rara. Sólo se en-
contraron tres casos publicados y debi-
damente documentados. Se llama la aten-
ción sobre la posibilidad de LES en pacien-
tes que presentan síndrome de hipertensión 
intracraneana benigna sin causa definida. 
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INTRODUCCION 
El pseudotumor cerebral, o síndrome 

de hipertensión intracraneana benigna, es 
un cuadro clínico complejo consistente en 
elevación de la presión intracraneana, sin 
signos de localización neurológica ni di-
latación del sistema ventricular, cuyo curso 
es benigno y autolimitado (1-8). Este sín-
drome se ha asociado con el uso o abuso 
de algunas drogas, infecciones del oído, 
enfermedades sistémicas, alteraciones en-
docrinológicas, t raumas craneoencefálicos 
y, como sucede en la mayoría de los casos, 
con causas que no llegan a determinar-
se (2-10). 

La asociación de pseudotumor cerebral 
con lupus eritematoso sistémico ha sido in-
formada en muy contadas ocasiones. En la 
literatura revisada por nosotros sólo lo-
gramos encontrar tres casos publicados y 
debidamente documentados (1, 2, 8). 

PRESENTACION DEL CASO 
OLLB, HC 962412, HUSVP. Paciente mestiza 

de 20 años de edad, soltera, estudiante de sexto año 
de secundaria, procedente de Sabaneta (Antioquia), 
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Figuras 1 y 2. Angiografia carotídea derecha. Parece haber signos in-
directos de hidrocefalia; el estudio no es concluyente dada la ligera 
rotación a la izquierda de la placa antero-posterior. 

quien ingresó a la sala de Neurología del HUSVP, 
de Medellín el 29 de abril de 1980 porque desde 
el mes de enero de 1980 venía presentando cambios 
en su comportamiento consistentes en descuido en su 
presentación personal, lentitud en la elaboración de 
juicios e incapacidad para memorizar; además se 
quejaba de sacudidas involuntarias de  los miembros 
superiores. Fue vista por un psiquiatra, quien des-
pués de varias sesiones de evaluación, la remitió a un 
neurólogo con sospecha de síndrome mental or-
gánico. 

Se le practicó EEG que mostró anormalidades 
consistentes en descargas de ondas lentas genera-
lizadas. Además, se descubrió la presencia de pa-
piledema incipiente por lo cual se decidió hospita-
lizarla para practicarle exámenes neuro-radiológicos. 
La paciente no tenía antecedentes patológicos y no 
ingería drogas ni tóxicos. 

Al examen general se encontró TA 140/90 
mmHg y pulso 80/min; el resto fue normal. El 
examen neurológico reveló una paciente alerta, 
desorientada en tiempo, con alteración de la me-
moria reciente, papiledema moderado bilateral y 

Figuras 3 y 4. Ventriculografia (aire). Ventrículos colapsados. Se 
conserva la línea media; las cisternas y el espacio subaracnoideo 
llenan bien. Se descarta lesión expansiva. 

paresia bilateral leve del VI par. No se encontraron 
signos de localización neurológica, con la excepción 
de una dudosa hiposmia difícil de evaluar por el es-
tado confusional de la paciente. 

Se hizo el diagnóstico de lesión expansiva in-
tracraneana. Se le practicó una angiografía carotídea 
derecha (Figuras 1 y 2), la cual mostró signos in-
directos discutibles de hidrocefalia moderada. Se 
realizó una ventriculografía con aire (Figuras 3 y 4) 
que, sorprendentemente, mostró los ventrículos 
ligeramente colapsados y sin desplazamientos; las 
cisternas y el resto del espacio subaracnoideo se 
llenaron muy bien. Se practicó una punción lumbar 
con manometría obteniéndose una presión de aper-
tura de 40 cm de H 2 0 , con la maniobra de Quecken-
dstedt 56 cm de H 2 0 con flujo libre. El estudio ci-
toquímico del líquido cefalorraquídeo (LCR) reveló: 
proteínas 34 mg, glucosa 73 mg y 8 linfocitos. Se hizo 
presunción diagnóstica de un síndrome de hiperten-
sión intracraneana benigna (pseudotumor cerebral) 
(mayo 7, 1980) y se iniciaron estudios tendientes a 
demostrar su etiología. El papiledema había aumen-
tado y apareció una hemorragia en llama en el 
cuadrante superior temporal de la retina derecha. 
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La serologia (VDRL) fue positiva a 0 dil. El 
cuadro hemático fue normal para la serie roja y la 
blanca. La velocidad de sedimentación de los eri­
trocitos fue de 74 mm/h. El examen citoquímico de 
orina mostró una albuminuria de 0,133 g/L, cilindros 
hialinos ( + ), cilindros granulosos ( + + ). Protei­
nuria en 24 horas 1,3 g. Creatinina de 0,86 mg%, con 
depuración de 101 ml/min. Anticuerpos antinu­
cleares positivos, patrón homogéneo ( + + ), patrón 
reticular ( + + ). Células LE negativas. La inmu- 
nofluorescencia de piel sana no expuesta al sol 
(Figura 5) mostró depósitos de IgM (patrón gra­
nular) a nivel de la membrana basal. La biopsia renal 
(Figura 6) puso en evidencia la presencia de de­
pósitos de complejos inmunes (cuerpos fuchinoides) 
a nivel glomerular (coloración tricrómica); la in- 
munofluorescencia demostró depósitos de IgM 
(patrón granular) a nivel de la membrana basal; las 
coloraciones con hematoxilina, metenamina y PAS 
(Figuras 7 y 8) confirmaron la existencia de una 
glomerulonefritis lúpica proliferativa extra e in- 
tracapilar difusa, exudativa y severa.

Se concluyó entonces que el lupus eritematoso 
sistémico era el causante del cuadro de hipertensión 
intracraneana benigna. Se inició tratamiento con 
prednisona 30 mg al día (mayo 14 de 1980), con 
mejoría dramática del papiledema y de los cambios 
mentales. Se dio de alta el 9 de junio de 1980. Se con­
troló en consulta externa el 29 de julio de 1980 y se 
encontró facies cushinoide, sin papiledema, ni he­
morragias retinianas y un examen neurológico com­
pletamente normal. Es seguida ambulatoriamente 
por el grupo de reumatologia y nefrología.

Figura 5. Inmunofluorescencia de piel sana no expuesta al sol. 
Depósitos de IgM en la membrana basal (patrón granular).

Figura 6. Biopsia renal (Coloración tricrómica). 40x. Depósitos 
fuchinífilicos mesangiales, epiteliales y endoteliales (color más rojo).

Figura 7. Biopsia renal. (Coloración hematoxilina). 10x. Prolife­
ración de células epiteliales y endoteliales. Capilares dilatados y en­
grosados (asas en alambre).

Figura 8. Biopsia renal. (Coloración metenamina). 10x. Engrosa­
miento e irregularidad de la cápsula de Bowman con sinequias al 
ovillo glomerular.
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DISCUSION 
El lupus eritematoso sistémico (LES) es 

una enfermedad de etiología desconocida, 
que puede tener un curso agudo y fulmi-
nante o seguir una forma progresiva con 
períodos característicos de exacerbación y 
remisión (1, 8-11). Es más frecuente en las 
mujeres con una proporción de 7:1; pre-
domina en la raza negra y según la edad de 
aparición, alcanza su más alta incidencia 
entre los 15 y los 35 años (10). 

El LES produce cambios anatomo-
patológicos a nivel vascular, esplénico, car-
diaco, sinovial, dérmico, renal, gastroin-
testinal, neurológico, etc. (10, 11). El diag-
nóstico de la enfermedad, por lo disemi-
nada, no es fácil en la mayoría de los casos, 
por lo cual la Asociación Americana de 
Reumatologia (ARA) ha establecido 14 
criterios diagnósticos definidos, que inten-
tan abarcar las diferentes manifestaciones 
según el o los sistemas afectados; cuatro 
criterios reunidos en un mismo paciente 
hacen el diagnóstico. Hay que aclarar que 
dentro de estos criterios preliminares 
aprobados por la ARA no se incluyeron los 
anticuerpos antinucleares, que hoy en día 
tienen mayor valor diagnóstico que el 
fenómeno LE (10). 

El compromiso del sistema nervioso 
central (SNC) en el LES varía según las 
series revisadas, pero en general ocurre en 
un 30 a 40% de los pacientes en el estado 
agudo (1, 9). El síndrome mental orgánico 
(SMO) es el trastorno neurosiquiátrico que 
más frecuentemente se asocia con la enfer-
medad (9, 11-13). Las convulsiones se 
presentan en un 40% de los pacientes con 
LES y compromiso del SNC (9-11). Se han 
descrito también otras formas de com-
promiso neurológico tales como paraplejía 
secundaria a mielitis transversa, hemi-
plejías, afasias y estados de descerebración 
(10, 11). Las convulsiones y los trastornos 
mentales pueden preceder por años a la 
aparición de otros síntomas sistémicos de la 
enfermedad (11, 14). 

Las alteraciones a nivel retiniano son 
las más frecuentes manifestaciones del LES 
a nivel ocular, seguidas por la conjuntivitis 
(1, 10, 15). Las anormalidades más fre-
cuentemente informadas a nivel retiniano 
son las hemorragias en llama y los cuerpos 
citoides (1, 2, 10). El papiledema asociado 
con síndrome de hipertensión intracra-
neana benigna sólo fue informado en tres 
casos, según la literatura revisada por 
nosotros, todos los cuales tenían diagnós-
tico previo de LES y se encontraban ba jo 
tratamiento. En el caso de nuestra pacien-
te, el síndrome de hipertensión intracra-
neana benigna junto con un SMO, fueron 
las primeras manifestaciones clínicas de la 
enfermedad. 

Entre las causas desencadenantes del 
síndrome de hipertensión intracraneana 
benigna se han descrito diversas drogas 
como las tetraciclinas (1-4, 19), los este-
roides (1, 3-6), la vitamina A (1, 3-5, 28) y 
los anticonceptivos orales (3, 4, 20). Las in-
fecciones del oído medio y las mastoiditis 
seguidas de obstrucción venosa también 
han sido responsabilizadas (3-6, 16, 21, 
25). Se ha descrito pseudotumor cerebral 
en pacientes obesas, con trastornos mens-
truales, lo cual podría sugerir la presencia 
de un factor endocrino en el desarrollo del 
síndrome (5, 6, 22). La anemia por defi-
ciencia de hierro ha sido postulada también 
como factor causal de pseudotumor ce-
rebral (1, 2, 18). 

Nuestra paciente no ingería drogas an-
tes de su consulta, no presentaba ante-
cedentes patológicos y los exámenes he-
matológicos sólo revelaron una elevación 
de la VSG sin alteración de la serie roja , ni 
de la blanca. 

Como ha sido descrito, la hipertensión 
intracraneana benigna es más frecuente en 
mujeres, puede recurrir en un 10% de los 
casos años después del primer ataque y es 
posible encontrar alteraciones difusas en el 
EEG, que no son permanentes (3). 
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La fisiopatología del síndrome de 
pseudotumor cerebral no ha sido satisfac-
toriamente establecida (3). Varias teorías 
han sido estudiadas, incluyendo un aumen-
to del volumen de sangre a nivel venoso en 
la circulación intracraneana (23), edema 
cerebral difuso (24) y anormalidades en la 
circulación del LCR (25-27). 

Se ha demostrado mediante la utili-
zación de radioisótopos un aumento en el 
volumen de LCR por disminución de su 
absorción, debida a una reducción del 
gradiente de presión entre el espacio su-
baracnoideo y el seno venoso (26). El 
edema cerebral ha sido demostrado rei-
teradamente en biopsias cerebrales (6, 24). 
Se ha postulado que al elevarse la presión 
intracraneana se restablece el gradiente de 
presión entre el espacio subaracnoideo y el 
seno venoso, lográndose un equilibrio 
transitorio (3, 6, 29). Se podría postular 
que el aumento de líquido dentro del ce-
rebro y en el espacio subaracnoideo, en 
proporciones que varían de caso a caso, 
junto con una limitación en la absorción de 
LCR explicarían adecuadamente la fi-
siopatología del síndrome (3,5). 

Por último queremos llamar la atención 
sobre la posibilidad diagnóstica de LES en 
aquellos pacientes con síndrome de hiper-
tensión intracraneana benigna, cuya causa 
no haya sido definida, sobre todo si se trata 
de mujeres jóvenes, aunque no tengan tras-
tornos evidentes que sugieran un com-
promiso sistémico. 

SUMMARY 

A case of pseudotumor cerebri syn-
drome as the initial manifestation of sys-
temic lupus erythematosus is presented. It 
was associated with an organic mental syn-
drome. SLE diagnosis was confirmed plenty 
by the finding of at least four different 
criteria of the ARA. The patient recovered 
dramatically under steroid therapy. 

The literature have been reviewed and 
we found that the SLE—pseudotumor 
cerebri syndrome association is extremely 
rare. There are only three published cases 
properly documented. We would like to 
point out the possibility of SLE in patients 
suffering benign intracanial hypertension 
of unknown etiology. 
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