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10. Papiledema

Ruth Martin Pujol, Gloria Fernandez Cosmen, Silvia Mufioz Quifiones

DEFINICION

El término papiledema hace referencia al edema de papila causado por el aumento
de la presion intracraneal (PIC). Suele ser bilateral, aunque en ocasiones es asimétrico e
incluso unilateral -menos del 5 % de los casos—. Es un signo guia en multiples enferme-
dades neuroldgicas y sistémicas y un criterio diagndstico de primer orden en el sindrome
del pseudotumor cerebri.

Se considera patoldgica en adultos la presidn de apertura del liquido céfalo-raquideo
(LCR) superior a 250mmH, 0 registrada con puncion lumbar en decubito lateral, y se de-
nomina hipertensién intracraneal (HTI). Si no hay constancia de HTI, no debe utilizarse
papiledema para referirse al edema de papila bilateral.

ETIOLOGIA

Multiples causas producen hipertension intracraneal y se manifiestan con papile-
dema:

— Trastornos de la circulacién del LCR (hiperproduccion, obstruccién del acueducto
Silvio).

— Aumento de contenido intracraneal (tumor primario o metastasico, hematoma
parenquimatoso) o reduccion del espacio éseo (craneosinostosis).

— Déficit de absorcion del LCR (hemorragia subaracnoidea, trombosis senos veno-
sos durales, tumores medulares).

— Misceldnea: patologia infecciosa (meningitis), autoinmune (Behget, lupus), vas-
cular (fistula arterio-venosa) y el sindrome de pseudotumor cerebri.

FISIOPATOLOGIA

Para la aparicion de papiledema, deben suceder tres condiciones:

1. Transmisidon del aumento de PIC al espacio subaracnoideo periéptico.

2. Aumento de presidn en el sistema venoso de la retina.

3. Factores locales de la ldamina cribosa.

Si no concurren estos factores (compartimentalizacidon del espacio subaracnoideo),
el aumento patolégico de la PIC no siempre produce papiledema. Su gravedad puede o
no correlacionarse con el grado de elevacién de la PIC.

El término pseudotumor indica que no hay lesiones ocupantes de espacio. La nomen-
clatura hipertension intracraneal «benigna» ha sido relegada porque se estima que el 25%
de los pacientes tienen una afectacién visual permanente y grave. El sindrome de pseu-
dotumor cerebri idiopatico o primario es un subtipo especial de HTI con unos criterios
diagndsticos que han sido revisados y actualizados (tabla 1). Es un diagndstico de exclu-
sién, por lo que es necesario excluir causas farmacoldgicas, metabdlicas, vasculares, etc.
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Tabla 1. Criterios Diagndsticos de Pseudotumor Cerebri. (Friedman 2013)

CON PAPILEDEMA
¢ Papiledema.
¢ Exploracion neurolégica normal (excepto afectacidon de nervios craneales).
¢ Neuroimagen normal (no evidencia de hidrocefalia, masas, lesiones estructurales, captacion
meningea andmala, ni trombosis venosa en resonancia magnética.
* Presion apertura elevada (>250mmH,0 en adultos y 280 en nifios sedados).
e Composicion normal del LCR.
SIN PAPILEDEMA
e Criterios de 2 a 5 con paralisis del VI nervio uni o bilateral.
e Criterios de 2 a 5, mas 3 de los siguientes:
—Silla turca vacia.
— Aplanamiento del polo posterior.
— Distensidn del espacio subaracnoideo peridptico.
— Estenosis del seno transverso.

Los principales tipos de pseudotumor cerebri son el secundario a una larga lista de
causas farmacoldgicas, alteraciones endocrinas y metabdlicas, enfermedades sistémi-
cas, hipercapnia, y el primario. En la Tabla 2 se detallan las causas de pseudotumor
secundario.

El diagndstico de pseudotumor primario sélo se puede establecer tras excluir causas
identificables (tabla 2) y en el contexto clinico concreto:

— Mujeres en edad fértil con obesidad, o reciente ganancia de peso, sindrome del

ovario poliquistico.

— Nifos pre-puberales sin obesidad.

Tabla 2: Principales causas de pseudotumor cerebri secundario

¢ Anomalias venosas cerebrales
— Trombosis seno venoso cerebral
—Trombosis o ligadura quirurgica bilateral venas yugulares
— Aumento de la presion retorno corazén derecho
— Sindrome de vena cava superior
— Fistula arterio-venosa cerebral
— Mala absorcion LCR por infeccion intracraneal previa o hemorragia subaracnoidea
— Estados de hipercoagulabilidad
¢ Medicamentos y exposiciones
— Antibiéticos (tetraciclinas, minociclina, doxiciclina, acido nalidixico)
— Vitamina A y retinoides (hipervitaminosis A, isotretinoina, acido all-trans retinoico, acido
para leucemia promielocitica, ingesta excesiva de higado
— Hormonas (administracién de GH en nifios, acetato de leuprorelina, levonogestrel,
esteroides anabolizantes)
— Abstinencia de corticoesteroides de uso crénico
— Litio
— Clordecona
— Ciclosporina
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¢ Trastornos endocrinos, metabdlicos y genéticos
— Enfermedad de Addison
— Hipoparatiroidismo
—Anemia
— Insuficiencia renal
— Sindrome de Turner
— Sindrome de Down
e Hipercapnia
— Apneas del suefio
— Sindrome de Pickwick

PRESENTACION CLIiNICA

El papiledema puede ser asintomatico y detectarse en una exploracion casual, o bien
presentar sintomas sistémicos y/o oftalmoldgicos:

Neuroldgicos

— Cefalea: es el mas frecuente en adultos, mientras que es muy raro en la infancia.
Suele ser peor por la mafiana y empeora con maniobras de Valsalva.
— Menos frecuentes: tinnitus pulsatil, nduseas y vdmitos, parestesias, debilidad.

Oftalmoldgicos

— Oscurecimientos visuales transitorios: pérdida visual uni o bilateral y de pocos
segundos de duracion. Se relacionan con cambios posturales y maniobras de Val-
salva.

— Diplopia por afectacion del VI nervio uni o bilateral (posible en infancia, infre-
cuente en adultos) y raramente del Il o IV nervios.

— Visidn borrosa: El aplanamiento del polo posterior del globo ocular se traduce
en hipermetropia y visidon borrosa por el cambio refractivo. La agudeza visual no
se afecta hasta estadios avanzados, cuando se presenta la disfuncién del nervio
Optico.

— Defecto de campo visual transitorio con el Valsalva (aumento de la mancha ciega
o contraccion concéntrica) o subito por infarto del nervio edematoso (altitudinal).

Hallazgos exploratorios e historia natural del papiledema

Si no hay una resolucidn de la causa de la hipertensién intracraneal y el papiledema
persiste, éste evoluciona por las fases incipiente, desarrollado, crénico y atroéfico que se
ilustran en la figura 1. El diagndstico puede establecerse en cualquiera de estas fases
segun en el momento que el paciente consulta. Es muy importante distinguirlas porque:
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— en las fases incipiente y desarrollado las alteraciones visuales son reversibles, en

las fases cronico y atrofico son irreversibles.

— el abordaje terapéutico es diferente.

A diferencias de otras neuropatias, en su debut hay una disparidad entre fondo y
afectacion visual. Es decir, la evidente afectacion del fondo de ojo con papiledema con-
trasta con la minima o ausente afectacién de la funcién visual en las fases incipiente y
desarrollado (excepto si hay edema macular por extensién del papiledema o infarto del

nervio optico). Por el contrario, en fases crénico y atrofico, a pesar de la reduccién de la
tumefaccién del disco dptico y relativa mejora del papiledema, la funcién visual se afecta
por muerte de las células ganglionares de la retina. En la tabla 3 se detallan las principa-
les caracteristicas de cada fase.

Tabla 3: Caracteristicas oftalmoscdépicas y funcionales de las fases del papiledema

FASE PAPILEDEMA

FONDO DE 0JO

FUNCION

VISUAL

CAMPO VISUAL

Papiledema Papila con minima hiperemia Normal Normal o aumento de
incipiente y margenes borrosos. Se (agudeza visualy | la mancha ciega
preserva la excavacion vision cromatica)
fisiolégica
Papiledema Papila hiperémica, Normal Aumento de la mancha

desarrollado

sobrelevada con margenes
mal definidos, gran
componente de exudados y
hemorragias. No se aprecia la
excavacion papilar fisiologica

(agudeza visual y
visidn cromatica)

ciega, contraccion
del campo visual
(reversible)

Papiledema crénico

Disminuye el edema, pero
persisten margenes mal
definidos. Papila con forma en
tapoén de botella de cava +/-
pseudodrusas, telangiectasias
y pliegues coroideos.

Afectacion
incipiente o
moderada

Defectos arciformes
e infero-nasales (no
reversibles)

Papiledema atréfico

Palidez papilar difusa, con
margenes mal definidos.
Gliosis y hialinizacién vasos
preliminares

Afectacion grave
0 muy grave

Progresidn de los
defectos arciformes y
contraccion maxima,
solo preservacion del
islote temporal
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1D

Figura 1: Fases del papiledema. 1a. Papiledema incipiente. 1b. Papiledema desarrollado.
1c. Papiledema crénico. 1d. Papiledema atrofico.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se establece entre el falso edema (pseudopapiledema) y otras neuropatias que cur-
san con edema de papila en algin momento de su evolucién.

— Pseudopapiledema: es la elevacion del nervio dptico o el borramiento de sus
margenes de causa constitucional y no debido a una exudacién del nervio éptico.
Su causa mas frecuente son las drusas enterradas del disco éptico (fig. 2). Otras
son la insercién oblicua del nervio en ojos miopes, la papila repleta del ojo hiper-
métrope o las fibras de mielina. En la tabla 4 se detallan las principales diferencias
entre el papiledema incipiente y el pseudopapiledema por drusas.

Tabla 4: Diferencias clinicas entre papiledema incipiente y pseudopapiledema

PAPILEDEMA INCIPIENTE PSEUDOPAPILEDEMA

Sintomas Cefalea Asintomatico o hallazgo en cefalea no
Oscuraciones visuales asociada a hipertensidn intracraneal
Tinnitus

Fondo de ojo

Excavacion papilar preservada
Borrosidad de fibras nerviosas
peripapilares

Elevacidn disco se extiende a retina
peripapilar

La vascularizacion se oculta en los
bordes de la papila

Ramificacion vascular normal
Ingurgitacion vascular
Hemorragias peripapilares

Ausencia de excavacion papilar

Capa de fibras nerviosas peripapilares
nitida

Elevacidn sélo afecta a la papila
Vascularizacidn visible en los bordes de la
papila

Patrones andmalos de ramificacion
vascular

No ingurgitacion vascular ni hemorragias

fluoresceinica

oCT Aumento grosor CFNR Normal o aumento grosor CFNR*
Si drusas NO: imagen «lumpy, bumpy»)
ECO Hay aumento del grosor de la vaina | Si drusas del NO: nédulo hiperecogénico
del NO, éste se reduce >10% con con sombra posterior
abduccion globo a 30
Angiografia Fuga de contraste No fuga contraste

*Aumento grosor en el caso de las drusas, pero no en insercidn oblicua o papila repleta.

— Edema papila bilateral: otras neuropatias 6pticas bilaterales (infecciosas, des-
mielinizantes, isquémicas, toxicas, infiltrativas, compresivas) pueden ser indistin-
guibles del papiledema por el aspecto del fondo del ojo (tabla 5). En cambio, la
historia clinica, la exploracién de la agudeza visual, la visidon cromatica y la peri-
metria si tienen un papel clave en este diagndstico diferencial. Hay una afectacién
precoz de la funcidn visual en las neuropatias dpticas (con edema o retrobulba-
res), y no en el papiledema. Se recomienda iniciar siempre el estudio del edema
de papila bilateral con la medida de la tension arterial y una prueba de imagen
cerebral (TC o RM): En la figura 3 se detalla el manejo diagndstico completo.
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Figura 2: Drusas enterradas de nervio optico. 2a. Imagen de fondo de ojo.
2b. Ecografia ocular modo-B: imagen nodular hiperecogénica.

Tabla 5: Principales causas de edema de papila bilateral y sus caracteristicas clinicas

SINTOMAS FONDO DE 0JO AGF
Papiledema AV normal (inicio) Papila borrada +/- hemorragias, | Fuga contraste
exudados
NOIA bilateral Disminucion subita e Papila borrada +/- hemorragias, | Fuga contraste
indolora AV exudados
Papilopatia AV normal o reducida Papila borrada +/- signos de Fuga contraste
diabética retinopatia diabética
HTA maligna AV normal o reducida Papila borrada con hemorragias | Fuga contraste
y exudados en todo el FO
Papilitis Disminucion progresiva AV | Papila borrada y elevada Fuga contraste
grave (nifios)
EDEMA DE PARILA BELATERAL
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Figura 3: Algoritmo diagndstico edema de papila bilateral.
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TRATAMIENTO

Hay 2 objetivos: tratar la enfermedad de base causante de la hipertensién intracra-
neal (tumor, trombosis venosa, hemorragia subaracnoidea, pseudotumor cerebri secun-
dario) y prevenir la pérdida visual. El manejo es multidisciplinar ya que implica aspectos
no oftalmoldgicos como el control del peso, de la cefalea, y de la enfermedad causal.

El papiledema se maneja con medidas no farmacoldgicas (pérdida de peso en el
pseudotumor cerebri primario) y medidas farmacolégicas en casos con afectacién visual
leve-moderada.

— Reduccidén ponderal: se recomienda una reduccion del 5-10 % del peso en adultos

y nifios postpuberales si existe obesidad o sobrepeso.

— En niflos una sola puncion lumbar puede ser diagndstica y terapéutica. Si no hay
resolucion o mejora del papiledema tras unas semanas, se inicia el tratamiento
médico o conservador. Si hay pérdida visual en el momento del diagndstico, no
debe demorarse el tratamiento.

— Tratamiento médico:

e Acetazolamida: es el farmaco de eleccion. No se han demostrado evidencias
contra de su uso durante la gestacion incluso en el primer trimestre.
- Adultos: dosis entre 1 y 4 g al dia en funcién del peso y la gravedad del
papiledema.
- Nifos: dosis entre 25mg/g/diay 100mg/Kg/dia o 2 g/dia (repartida en 2-3
dosis).

— Topiramato: su mecanismo de accidn es doble, inhibe la actividad de la anhidrasa
carbonica y reduce el apetito. Se inicia con 25 mg/dia y se aumenta hasta 100mg
cada 12 horas. No hay estudios sobre su uso durante la gestacion, tampoco hay
mucha experiencia en la edad pediatrica.

— Se reserva el tratamiento quirdrgico en los casos refractarios o con grave afecta-
cién visual desde el momento del diagnéstico (tabla 6).

Los sistemas de derivacién o shunts reducen el papiledema en 2-4 semanas y mejo-
ran la cefalea. La fenestracién de la vaina del nervio 6ptico sélo produce mejora del papi-
ledema en 1 0 2 semanas, es de eleccidn en casos graves sin cefalea. La cirugia bariatrica
tiene un efecto beneficioso en los casos asociados a obesidad, pero no a corto plazo so-
bre el papiledema. Los stent venosos no se consideran un tratamiento de primera linea
a pesar de multiples publicaciones que abogan por su uso.

Tabla 6. Indicaciones de cirugia en el papiledema

¢ Pérdida visual grave en el momento del diagnédstico

¢ Papiledema fulminante

¢ Progresion de la afectacion visual por no respuesta a tratamiento médico maximo o falta de
adherencia

¢ Insuficiencia renal
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— Tratamientos de rescate y de uso puntual:

e Corticoides a altas dosis 20mg/kg (maximo 1 gramo) durante 5 dias con pauta
descendente posterior. Solo se recomienda en casos concretos de pérdida de
vision severa al diagndstico previo planteamiento quirurgico.

e La puncién lumbar repetida no se considera como una opcion terapéutica de
rutina excepto en mujeres embarazadas o en formas fulminantes previamen-
te a la cirugia.

RESUMEN

— Eltérmino papiledema no es equivalente a edema de papila bilateral, sélo lo de-
fine cudndo hay una hipertension intracraneal.

— Sodlo se puede establecer el diagndstico de pseudotumor primario tras excluir
causas identificables (pseudotumor secundario) y en el contexto clinico concreto.

— La afectacidn visual es reversible y leve en el papiledema incipiente y desarro-
llado, pero moderada-grave e irreversible en los casos de papiledema crénico y
atréfico.

— El diagnéstico diferencial se establece entre a) papiledema y pseudopapiledema;
y b) papiledema y edema de papila bilateral por otras causas.

— Eltratamiento del papiledema engloba medidas farmacolégicas y no farmacoldgi-
cas como la pérdida de peso. Se reserva el tratamiento quirdrgico para casos con
gran afectacion visual al diagndstico o refractarios al tratamiento médico.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

1. Lahipertension intracraneal idiopatica:

—3 a) Suele afectar a mujeres obesas en edad fértil.

—2 b) Uno de los criterios diagndsticos es la presencia de papiledema bilateral.

—~ c) Puede causar discapacidad visual.

—2~ d) Se asocia a una silla turca vacia.

=2~ e) Cursa con aumento de celularidad en la composicion del LCR.

2. En el pseudopapiledema por drusas del nervio dptico:

=2~ a) La excavacién papilar estd presente.

—> b) Se asocia frecuentemente a patrones anémalos de ramificacién vascular.

—~ ) La ecografia revela una imagen hipoecogénica de la drusa.

=2 d) Es la causa mas frecuente de pseudopapiledema.

—~ e) El pseudopapiledema por insercién oblicua o por papila repleta muestra un au-
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3. Enel papiledema:

=2~ a) No hay hipertensién intracraneal.

—> b) En fase de papiledema desarrollado hay una disparidad entre el fondo de ojo
(con gran componente de hemorragia y borramiento del disco éptico), con una

preservacion de la funcidn visual.

—u c) Se observa una reduccién del diametro de la vaina del nervio dptico superior al
10% mediante ecografia con la aduccidn del globo ocular.

—u d) La visién cromatica suele estar alterada muy precozmente, desde papiledema
incipiente.

—~2~ e) Si hay obesidad o sindrome del ovario poliquistico, no es necesario hacer
pruebas de neuro-imagen si se detecta hipertension intracraneal en la puncién
lumbar.

4. Sobre el diagndstico diferencial del papiledema:

=~ a) Esfrecuente el hallazgo de defecto pupilar aferente.

—u~ b) La fuga de contraste en la angiografia fluoresceina permite diferenciar entre pa-
piledema verdadero y pseudopapiledema.

~» c) La pérdida de agudeza visual suele ser menor en los casos de papilitis bilateral
gue en el papiledema.

=2 d) La perineuritis luética es una buena imitadora del papiledema.

=2 e) No debe plantearse la posibilidad de papiledema en casos de edema de papila
unilateral.
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5. En el tratamiento del papiledema:

=2~ a) Nunca se realiza fenestracién y derivacidon lumbo-peritoneal combinada en el
mismo paciente.

=2~ b) La fenestraciéon reduce rapidamente el papiledema.
= ¢) La derivacion lumboperitoneal se reserva para los casos sin cefalea.
=2 d) Los corticoides estan contraindicados en todos los casos de papiledema.

=2~ e) El tratamiento de la apnea del suefio, de la anemia o de la obesidad mejoran la
hipertensidn intracraneal.
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