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PSEUDOTUMOR CEREBRAL
COMO PRIMERA MANIFESTACION
DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

D. PINEDA, A. ARANA, C. S. URIBE

Se presenta un caso de pseudotumor
cerebral como primera manifestacion de
lupus eritematoso sistémico (LES), aso-
ciado con un sindrome mental orgdnico. El
LES fue confirmado plenamente por el
hallazgo de por lo menos cuatro criterios de
la Asociaciéon Americana de Reumatologia.
La paciente mejoré dramdticamente con el
tratamiento a base de esteroides.

Se revisa la literatura y se encuentra que
la asociacion de pseudotumor cerebral con
LES es extremadamente rara. Sélo se en-
contraron tres casos publicados y debi-
damente documentados. Se llama la aten-
cion sobre la posibilidad de LES en pacien-
tes que presentan sindrome de hipertension
intracraneana benigna sin causa definida.
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INTRODUCCION

El pseudotumor cerebral, o sindrome
de hipertensién intracraneana benigna, es
un cuadro clinico complejo consistente en
elevacion de la presidon intracraneana, sin
signos de localizaciéon neurolégica ni di-
latacion del sistema ventricular, cuyo curso
es benigno y autolimitado (1-8). Este sin-
drome se ha asociado con el uso o abuso
de algunas drogas, infecciones del oido,
enfermedades sistémicas, alteraciones en-
docrinoldgicas, traumas craneoencefalicos
y, como sucede en la mayoria de los casos,

con causas que no llegan a determinar-
se (2-10).

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

PRESENTACION DEL CASO

OLLB, HC 962412, HUSVP. Paciente mestiza
de 20 afios de edad, soltera, estudiante de sexto afio
de secundaria, procedente de Sabaneta (Antioquia),
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Figuras 1 y 2. Angiografia carotidea derecha. Parece haber signos in-
directos de hidrocefalia; el estudio no es concluyente dada la ligera
rotacion a la izquierda de la placa antero-posterior.

quien ingresé a la sala de Neurologia del HUSVP,
de Medellin el 29 de abril de 1980 porque desde
el mes de enero de 1980 venia presentando cambios
en su comportamiento consistentes en descuido en su
presentacion personal, lentitud en la elaboracion de
juicios e incapacidad para memorizar, ademas se
quejaba de sacudidas involuntarias de los miembros
superiores. Fue vista por un psiquiatra, quien des-
pués de varias sesiones de evaluacion, la remitié a un
neurélogo con sospecha de sindrome mental or-
ganico.

Se le practico EEG que mostré anormalidades
consistentes en descargas de ondas lentas genera-
lizadas. Ademas, se descubridé la presencia de pa-
piledema incipiente por lo cual se decidid hospita-
lizarla para practicarle examenes neuro-radioldgicos.
La paciente no tenia antecedentes patoldogicos y no
ingeria drogas ni toxicos.

Al examen general se encontré TA 140/90
mmHg y pulso 80/min; el resto fue normal. El
examen neuroldgico reveld una paciente alerta,
desorientada en tiempo, con alteracion de la me-
moria reciente, papiledema moderado bilateral y
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Figuras 3 y 4. Ventriculografia (aire). Ventriculos colapsados. Se
conserva la linea media; las cisternas y el espacio subaracnoideo
llenan bien. Se descarta lesion expansiva.

paresia bilateral leve del VI par. No se encontraron
signos de localizacion neurolégica, con la excepcion
de una dudosa hiposmia dificil de evaluar por el es-
tado confusional de la paciente.

Se hizo el diagnéstico de lesion expansiva in-
tracraneana. Se le practicé una angiografia carotidea
derecha (Figuras 1 y 2), la cual mostré signos in-
directos discutibles de hidrocefalia moderada. Se
realizé una ventriculografia con aire (Figuras 3 y 4)
que, sorprendentemente, mostré los ventriculos
ligeramente colapsados y sin desplazamientos; las
cisternas y el resto del espacio subaracnoideo se
llenaron muy bien. Se practicé una puncién lumbar
con manometria obteniéndose una presion de aper-
tura de 40 cm de H,0, con la maniobra de Quecken-
dstedt 56 cm de H,0 con flujo libre. El estudio ci-
toquimico del liquido cefalorraquideo (LCR) reveld:
proteinas 34 mg, glucosa 73 mg y 8 linfocitos. Se hizo
presuncion diagnodstica de un sindrome de hiperten-
siéon intracraneana benigna (pseudotumor cerebral)
(mayo 7, 1980) y se iniciaron estudios tendientes a
demostrar su etiologia. El papiledema habia aumen-
tado y aparecié 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 heméatico fue normal para la serie roja y la
blanca. La velocidad de sedimentacién de los eri-
trocitos fue de 74 mm/h. El examen citoquimico de
orina mostré 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
depuracién de 101 ml/min. Anticuerpos antinu-
cleares positivos, patron homogéneo ( + + ), patrén
reticular ( + + ). Células LE negativas. La inmu-
nofluorescencia de piel sana no expuesta al sol
(Figura 5) mostré6 depésitos de IgM (patréon gra-
nular) a nivel de la membrana basal. La biopsia renal
(Figura 6) puso en evidencia la presencia de de-
pésitos de complejos inmunes (cuerpos fuchinoides)
a nivel glomerular (coloracién tricromica); la in-
munofluorescencia  demostré6  depésitos de IgM
(patrén granular) a nivel de la membrana basal; las
coloraciones con hematoxilina, metenamina y PAS
(Figuras 7 y 8) confirmaron la existencia de una
glomerulonefritis lapica proliferativa extra e in-
tracapilar difusa, exudativa y severa.

Se concluy6 entonces que el lupus eritematoso
sistémico era el causante del cuadro de hipertensién
intracraneana benigna. Se inici6 tratamiento con
prednisona 30 mg al dia (mayo 14 de 1980), con
mejoria draméatica del papiledema y de los cambios
mentales. Se dio de alta el 9 de junio de 1980. Se con-
trolé en consulta externa el 29 de julio de 1980 y se
encontré facies cushinoide, sin papiledema, ni he-
morragias retinianas y un examen neurolégico com-
pletamente normal. Es seguida ambulatoriamente
por el grupo de reumatologia y nefrologia.

Figura 5. Inmunofluorescencia de piel sana no expuesta al sol.
Depositos de IgM en la membrana basal (patrén granular).
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Figura 6. Biopsia renal (Coloracion tricrémica). 40x. Depésitos
fuchinifilicos mesangiales, epiteliales y endoteliales (color méas rojo).

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

Figura 8. Biopsia renal. (Coloracion metenamina). 10x. Engrosa-
miento e irregularidad de la capsula de Bowman con sinequias al
ovillo glomerular.
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DISCUSION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es
una enfermedad de etiologia desconocida,
que puede tener un curso agudo y fulmi-
nante o seguir una forma progresiva con
periodos caracteristicos de exacerbacion y
remision (1, 8-11). Es mas frecuente en las
mujeres con una proporcion de 7:1; pre-
domina en la raza negra y seguin la edad de
aparicidén, alcanza su mas alta incidencia
entre los 15 y los 35 afios (10).

El LES produce cambios anatomo-
patolégicos a nivel vascular, esplénico, car-
diaco, sinovial, dérmico, renal, gastroin-
testinal, neuroldgico, etc. (10, 11). El diag-
nostico de la enfermedad, por lo disemi-
nada, no es facil en la mayoria de los casos,
por lo cual la Asociacion Americana de
Reumatologia (ARA) ha establecido 14
criterios diagndsticos definidos, que inten-
tan abarcar las diferentes manifestaciones
segun el o los sistemas afectados; cuatro
criterios reunidos en un mismo paciente
hacen el diagndstico. Hay que aclarar que
dentro de estos criterios preliminares
aprobados por la ARA no se incluyeron los
anticuerpos antinucleares, que hoy en dia
tienen mayor valor diagndstico que el
fenémeno LE (10).

El compromiso del sistema nervioso
central (SNC) en el LES varia segun las
series revisadas, pero en general ocurre en
un 30 a 40% de los pacientes en el estado
agudo (1, 9). El sindrome mental organico
(SMO) es el trastorno neurosiquiatrico que
mas 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 neurolégico tales como paraplejia
secundaria a mielitis transversa, hemi-
plejias, afasias y estados de descerebracién
(10, 11). Las convulsiones y los trastornos
mentales pueden preceder por afios a la
aparicion de otros sintomas sistémicos de la
enfermedad (11, 14).
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Las alteraciones a nivel retiniano son
las mas frecuentes manifestaciones del LES
a nivel ocular, seguidas por la conjuntivitis
(1, 10, 15). Las anormalidades mas fre-
cuentemente informadas a nivel retiniano
son las hemorragias en llama y los cuerpos
citoides (1, 2, 10). El papiledema asociado
con sindrome de hipertensién intracra-
neana benigna s6lo fue informado en tres
casos, segun la literatura revisada por
nosotros, todos los cuales tenian diagnds-
tico previo de LES y se encontraban bajo
tratamiento. En el caso de nuestra pacien-
te, el sindrome de hipertension intracra-
neana benigna junto con un SMO, fueron
las primeras manifestaciones clinicas de la
enfermedad.

Entre las causas desencadenantes del
sindrome de hipertensiéon 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 oido medio y las mastoiditis
seguidas de obstruccién venosa también
han sido responsabilizadas (3-6, 16, 21,
25). Se ha descrito pseudotumor cerebral
en pacientes obesas, con trastornos mens-
truales, lo cual podria sugerir la presencia
de un factor endocrino en el desarrollo del
sindrome (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 ingeria drogas an-
tes de su consulta, no presentaba ante-
cedentes patologicos y los examenes he-
matoldgicos solo revelaron una elevacion
de la VSG sin alteracién de la serie roja, ni
de la blanca.

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

Se ha demostrado mediante la utili-
zacion de radioisdétopos un aumento en el
volumen de LCR por disminuciéon de su
absorcion, debida a una reduccion del
gradiente de presion 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 presion
intracraneana se restablece el gradiente de
presion entre el espacio subaracnoideo y el
seno venoso, lograndose un equilibrio
transitorio (3, 6, 29). Se podria postular
que el aumento de liquido dentro del ce-
rebro y en el espacio subaracnoideo, en
proporciones que varian de caso a caso,
junto con una limitacién en la absorcion de
LCR explicarian adecuadamente la fi-
siopatologia del sindrome (3,5).

Por ultimo queremos llamar la atencién
sobre la posibilidad diagndstica de LES en
aquellos pacientes con sindrome de hiper-
tension intracraneana benigna, cuya causa
no haya sido definida, sobre todo si se trata
de mujeres jovenes, 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.
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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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