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RESUMO - Introducio: Hipertensio intracraniana (HIC) primdria é uma entidade rara definida pelo aumento
da pressado intracraniana (PIC) sem a presenca de lesdo de massa ou hidrocefalia e com composicio normal
do liquor (LCR). E mais comum em mulheres acima do peso, mas sua incidéncia vem aumentando em crian-
cas. Desta forma, o objetivo do presente estudo ¢ relatar um caso de HIC primdria infantil e sua apresentacao
clinica e conduta. Relato de caso: Paciente com derivacao ventriculoperitoneal (DVP) apresenta-se com cefa-
leia intensa, com mudanga no padrao da dor, associada a foto, fonofobia e episodios de vOmitos. Exames de
imagem sem alteracoes. Realizou derivacao ventricular externa (DVE) para alivio e monitorizaciao da PIC até
substituicao do cateter proximal obstruido da DVP. Conclusao: O desconhecimento e a auséncia de alteracoes
nos exames de imagem podem atrasar o diagnoéstico da HIC primaria. Este relato demonstra a importancia
da suspeita e investigacio em pacientes com DVP que se apresentem com sintomas de HIC, objetivando o
diagnodstico precoce e evitando possiveis complicacoes.

IDESCRITORES - Hipertensio intracraniana primdria, Hidrocefalia e Derivacio ventriculoperitoneal (DVP).

INTRODUCAO

A hipertensdo intracraniana (HIC) é definida
como um aumento da pressdo intracraniana (PIC)
quando hi desequilibrio entre seus componentes:
tecido cerebral (80%), liquor (10%) e sangue (10%).
W Ela é classificada, de acordo com sua etiologia,
em primdria ou secunddria, que estd comumente
associada a algumas condicoes sistémicas, doen-
¢as infecciosas ou até mesmo alguns medicamentos
conforme descritos na tabela 1.

Sua forma primdria, também chamada de idio-
patica, meningite serosa ou pseudotumor cerebral
é caracterizada quando hd aumento da PIC sem a
presenca de lesao de massa ou hidrocefalia intra-
craniana e com composicdo normal do liquido ce-
falorraquidiano (LCR).”’ De etiologia ainda incerta,
o proviavel mecanismo envolvido é o desequilibrio
entre a produgido e reabsor¢io liquérica, com parti-

cipacio do aumento do fluxo sanguineo e volume
cerebral. ¥ Foi descrita pela primeira vez por Quin-
cke em 1897 e é considerada uma entidade rara.
Niao possui epidemiologia bem estabelecida na li-
teratura brasileira, mas dados americanos relatam
uma incidéncia anual de 0,9 por 100.000 adultos
nos Estados Unidos, acometendo preferencialmente
mulheres de 20 a 44 anos com sobrepeso ou obesi-
dade. Ha, entretanto, caréncia de estimativas preci-
sas para a populacio pediatrica.*®

O diagnéstico € dificultado pela auséncia de
lesdes de massa e ventriculomegalia na tomografia
computadorizada (TAC) ou ressoniancia magnética
(RNM) de cranio, podendo muitas vezes induzir
o profissional de saude a descartar a presenca de
HIC. Assim, na suspeita de sua forma primdria, a
investigacao da PIC e revisao do funcionamento da
derivacio ventricular sao condutas mandatérias na
busca do diagndstico mais precoce possivel e na
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instituicio de um tratamento efetivo em beneficio do
paciente.

TABELA 1: CAUSAS DE HIPERTENSAO SECUNDARIA

Condi¢oes sistémicas Doengas infecciosas  Medicamentos

TCE Meningite viral ou Tetraciclina

bacteriana

Hemorragia subaracnéide HIV Isotretinoina

Infeccio intracraniana Doenca de Lyme Vitamina A
Trombose venosa cere- Encefalite pelo Cox-  Sulfas

bral sackie B

Fistulas arteriovenosas Sd. de Guillain-Barré  Amiodarona

Faléncia renal ou he- Mononucleose Litio
patica infecciosa
Sd. Down ou Turner Malaria Nitrofurantoina

FONTE: A review of pediatric idiopathic intracranial hypertension
(Rogers, 2014)

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 6 anos de idade, natural de
Curitiba, admitido no pronto atendimento pediatrico do
Hospital Universitirio Evangélico de Curitiba (HUEC),
Parand, com queixa de cefaleia de forte intensidade de
cardter crOnico mas com piora progressiva e mudanca
do padrao da dor ha 1 dia, acompanhada de fotofobia,
fonofobia e 10 episdédios de vomitos. De historia pre-
gressa, foi um recém-nascido pré-termo extremo de 27
semanas, sendo que seu irmao gemelar faleceu apoés
o parto. Evoluiu com retinopatia da prematuridade e
hidrocefalia apés hemorragia intraventricular grau 3.
Com 2 meses de vida realizou terceiro ventriculostomia
porém complicou com fistula liquérica e meningite e
necessitou de nova internagao um més depois para re-
alizacio da derivacio ventriculoperitoneal (DVP). Aos
5 anos de idade realizou duas cirurgias para troca da
DVP, sendo a primeira somente da por¢ao proximal e a
segunda de toda a extensao da derivacio.

Ao exame fisico, o paciente apresentava-se em
regular estado geral, hipoativo, reativo, afebril e com
facies de dor. Apresentava-se com escala de coma de
Glasgow (ECG) 15, com forca e reflexos preservados e
sem déficits neuroldgicos focais. Demais sistemas nao
apresentavam alteracoes.

O paciente foi internado com diagnéstico de cefa-
leia de causa a esclarecer.

Durante o primeiro dia de internamento mante-
ve a queixa de cefaleia e vOmitos, sem melhora com
o uso analgésicos comuns e opioides, e estava com
baixa aceitacio da dieta solida e liquida. Evoluiu com
frequéncia cardiaca de 50 bpm, pressao arterial de
120x90 mmHg e padrao respiratério irregular com epi-
sodios de apneia, constituindo a triade de Cushing, e
posteriormente apresentou um episddio de crise epi-
léptica de curta duraciio com reversio espontinea sem
necessidade de medicacio. Foi entdo abordado pela
equipe da neurocirurgia com sinais de obstru¢io da

DVP e realizacio da derivacdo ventricular externa
(DVE) para alivio e monitoriza¢ao da PIC. Apds o pro-
cedimento, apresentou melhora precoce e importante
do quadro clinico, nfo apresentando mais sintomas ou
intercorréncias clinicas. Dois dias depois, foi reaborda-
do para avaliacio da DVP, que encontrava-se obstruida
em sua porc¢do proximal e funcional na porc¢ao distal.
Foi realizada a troca do cateter proximal e da valvula
de média pressio e mantida a DVE fechada, que foi
retirada no dia seguinte.

O paciente permaneceu internado em observacao
por mais 2 dias, com Otima evolucao, e foi liberado
com orientagcdes e retorno para acompanhamento am-
bulatorial com a equipe de neurocirurgia e neurologia
pedidtrica.

Exames complementares: A) TAC de cranio com
contraste: cateter de derivacio ventriculoperitoneal
(DVP) com trajeto pelo osso e lobo parietal a direita,
com extremidade distal em ventriculo lateral esquerdo.
Proeminéncia desproporcional dos cornos occipitais
dos ventriculos laterais (colpocefalia). Sinais de disge-
nesia do corpo caloso. Auséncia de ventriculomegalia.
Conforme visto nas Figuras 1 e 2. B) RX de trajeto (crd-
nio, cervical, torax, abdome total): auséncia de obstru-
¢ao da DVP no trajeto observado.

FIGURAS 1 E 2: 1) TAC NA ADMISSAO: CATETER DA DVP COM
TRAJETO PELO OSSO E LOBO PARIETAL A DIREITA, COM EXTRE-
MIDADE DISTAL EM VENTRICULO LATERAL ESQUERDO. PROEMI-
NENCIA DESPROPORCIONAL DOS CORNOS OCCIPITAIS DOS VEN-
TRICULOS LATERAIS (COLPOCEFALIA). SINAIS DE DISGENESIA DO
CORPO CALOSO. AUSENCIA DE VENTRICULOMEGALIA. 2) TAC NA

ALTA: CATETER DA DVP COM TRAJETO PELO OSSO E LOBO PA-
RIETAL A DIREITA. COLPOCEFALIA. SINAIS DE DISGENESIA DO
CORPO CALOSO. AUSENCIA DE VENTRICULOMEGALIA. PRESEN-
CA DE PNEUMOENCEFALO.

DISCUSSAO

A apresentaciao clinica da doenc¢a possui um es-
pectro variado de acordo com a faixa etiria. Em re-
cém-nascidos, os achados mais frequentes sio a ma-
crocefalia, abaulamento das fontanelas, irritabilidade,
letargia e vOmitos. Ji em crian¢as maiores, o sintoma
mais frequente € a cefaleia, encontrada em mais de 90%
dos casos, que piora apés longos periodos em posicao




horizontal e é exacerbada pela manobra de Valsalva.
Ela pode estar acompanhada de nduseas, vomitos, alte-
racoes visuais (como diplopia, perda de campo visual,
escotomas, paralisia do VI par craniano e papiledema),
reducio do nivel de consciéncia, triade de Cushing (ca-
racterizada por bradicardia, hipertensio arterial e al-
teracoes respiratorias) e em casos mais graves evoluir
para parada cardiorrespiratoria.

Na auséncia de achados cldssicos nos exames de
imagem, como hidrocefalia, lesdes expansivas e dilata-
¢ao ventricular, em pacientes com sintomas compativeis
com HIC, a hipétese de HIC primdria deve ser sempre
aventada. O diagndstico parte dos achados clinicos e
pode ser confirmado utilizando os critérios diagnos-
ticos de Dandy modificados®, descritos na tabela 2.
Neles, além dos sinais e sintomas de aumento da PIC,
participam também os exames de imagem como a TAC
ou RNM de cranio e a manometria liqudrica, que obtém
a medida da pressido de abertura da puncao lombar.

TABELA 2: CRITERIOS DE DANDY MODIFICADOS

Sinais e sintomas de aumento da PIC (cefaleia, nduseas, vOmitos,
papiledema, escurecimento transitério da visao)

Auséncia de sinais neurolégicos focais (exceto paralisia do n. ab-
ducente unilateral ou bilateral)

Pressao de abertura do liquor >25cmH20 com composicao normal

Ventriculos cerebrais simétricos, pequenos ou normais, vistos na
TAC ou RNM

FONTE: Diagnostic criteria in pediatric intracrvanial hypertension
(Enger, 2017)

Nesses pacientes torna-se essencial, além dos
exames citados anteriormente, a realizacdo de uma
avaliacio neurolégica minuciosa, verificacaio do fun-
cionamento da derivacio ventricular, fundoscopia of-
talmologica (uma vez que o papiledema pode muitas
vezes ser o unico achado presente) e avaliacao da PIC.
O diagnéstico e instituicio do tratamento devem ser
mais precoces possivel buscando evitar as duas com-
plicacoes mais frequentes na HIC, que sao a cefaleia
cronica, de carater diferente do apresentado durante a
HIC, e a perda permanente da visao.©

N2o ha ainda, na literatura, consenso quanto a es-
colha do tratamento padrio para os pacientes com HIC
primdria, sendo necessaria, em diversas ocasides, uma
combinacio de varias modalidades terapéuticas. Essa
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escolha deve basear-se na existéncia de uma condicio
associada a doenca, na experiéncia do cirurgiao res-
ponsavel e nos recursos disponiveis. Uma equipe mul-
tidisciplinar composta, no minimo, de um neurologista
pediatrico, neurocirurgiao e oftalmologista, é essencial
para atender as necessidades do paciente.

Entre as terapéuticas encontradas na revisao lite-
raria, citamos dieta hipocalorica visando a perda pon-
deral; tratamento medicamentoso com acetazolamida,
um inibidor da enzima anidrase carbonica, que dimi-
nui a producao de LCR; uso de curtos ciclos de cor-
ticoide endovenoso em casos com comprometimento
visual grave no momento da apresenta¢io, possuindo
efeito sinérgico com a acetazolamida; fenestracio da
bainha do nervo Optico que visa preservar a funcio
desse nervo mas nio reduz a PIC; implantacio da de-
rivacdo lomboperitoneal ou até mesmo a implantaciao
da derivacdo ventricular externa (DVE) até a substitui-
¢do do sistema da DVP, como no caso em questdo. O
uso de octreotide, pratica comum em adultos, é ainda
controverso em criangas pela inibicio do hormoénio de
crescimento (GH) e fator de crescimento semelhante a
insulina (IGF-1).7”

CONCLUSAO

O desconhecimento da apresentag¢do primaria da
HIC e a auséncia de achados cldssicos nos exames de
imagem podem atrasar o diagnostico dessa entidade.
Este relato demonstra a importincia da suspeita e in-
vestigacao clinica e complementar completa, englo-
bando o exame neuroldgico minucioso, avaliacio do
funcionamento da DVP, da PIC e fundo de olho em
todos os pacientes com DVP que se apresentem com
qualquer um dos sintomas relatados anteriormente, es-
pecialmente a cefaleia, e que apresentem exames de
imagem sem alteracoes.
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ABSTRACT - Introduction: Primary intracranial hypertension (PTH) is a rare entity defined by increased intracranial
pressure (ICP) without the presence of mass lesion or hydrocephalus and with normal CSF composition. It is more
common in overweight women, but its incidence is increasing in children. Thus, the goal of the present study is to
report a case of pediatric PIH and its clinical presentation and conduct. Case report: A patient with ventriculoperito-
neal shunt (VPS) presents with intense headache and change in pain pattern, associated with photo, phonophobia
and episodes of vomiting. Image exams without alterations. He performed external ventricular drain (EVD) for relief
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and ICP monitoring until replacement of the obstructed proximal catheter of VPS. Conclusion: Lack of knowledge
and lack of alterations in imaging exams may delay the diagnosis of PIH. This report demonstrates the importance
of suspicion and investigation in patients with VPS who present with symptoms of PIH, aiming early diagnosis and
avoiding possible complications.

KEYWORDS - Primary intracranial hypertension (PIH), Hydrocephalus and Ventriculoperitoneal shunt (VPS).
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