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Resumen

Objetivo: Describir el curso clinico y las opciones de tratamiento y seguimiento neuro-oftalmolégi-
co de los nifios con trombosis de senos venosos cerebrales (TSVC). Método: Revision retrospectiva
de historias clinicas de 3 pacientes con diagnostico de TSVC en seguimiento por el Servicio de
Oftalmologia del Hospital Universitario La Paz. Resultados: Los tres pacientes recibieron trata-
miento sistémico inicial pautado por Pediatria. Tras la estabilizacion clinica fueron evaluados por
el Servicio de Oftalmologia, que prescribi6 inicialmente acetazolamida oral a altas dosis. En las
consultas de seguimiento se examinaron la agudeza visual , campo visual, motilidad ocular intrin-
seca y extrinseca, biomicroscopia con lampara de hendidura, presion intraocular, fondo de ojo y
tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de capa de fibras nerviosas retinianas (CFNR) y de células
ganglionares (CCG). Un paciente requirié el implante de una valvula de derivacion ventriculo-
peritoneal (VDVP) por empeoramiento subito de la AV, con posterior calibracion de la misma.
Otros dos pacientes fueron manejados exclusivamente con acetazolamida oral; uno de ellos sufrié
una recidiva del papiledema tras suspender el tratamiento, por lo que hubo de retomarla de forma
mantenida. El tiempo de seguimiento fue de 21, 14 y 59 meses, respectivamente. Conclusiones: El
papiledema secundario a la TSVC presenta un complicado manejo, y su cronificacion es mas comun
que en otras causas de hipertension intracraneal (HTIC). Para evitar secuelas visuales a medio y lar-
go plazo, es necesario un seguimiento estrecho con monitorizacion del edema papilar y tratamiento
agresivo del mismo.

Palabras claves: Papiledema, trombosis venosa cerebral, hipertension intracraneal, perimetria,
tomografia de coherencia dptica.

Summary

Objective: To describe the clinical course, options of neuro-ophthalmological treatment and fo-
llow-up in children with cerebral sinovenous thrombosis (CSVT). Methods: Retrospective review
of medical records of 3 patients with the diagnosis of CSVT on follow-up by the Ophthalmology

! Servicio de Oftalmologia, IdiPAZ, Hospital Universitario La Paz, Madrid. Universidad Auténoma de Madrid.
2 Servicio de Neurocirugia, IdiPAZ, Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Este trabajo ha sido presentado en el XXV Congreso de la Sociedad Espafiola de Estrabismo y Oftalmologia
Pediatrica (Ledn, 20 de abril de 2017).
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Department of La Paz University Hospital. Results: All three patients received initial systemic
treatment prescribed by the Pediatric Department. After clinical stabilization, they were evaluated
by the Ophthalmology Department, which initially prescribed oral acetazolamide at high doses. In
the follow-up consultations, visual acuity (VA), visual field tests, intrinsic and extrinsic ocular ocu-
lar motility, slit lamp biomicroscopy, intraocular pressure, funduscopy and optical coherence tomo-
graphy of both retinal nerve fiber and ganglion cell layers were examined. One patient required the
implantation of a ventriculoperitoneal shunt valve due to a sudden VA impairment, with posterior
calibration. Two other patients were exclusively treated with oral acetazolamide: one of them had a
papilledema recurrence after suspension of the treatment, so it had to be maintained in a sustained
regimen. The follow-up lasted 21, 14 and 59 months, respectively. Conclusions: Papilledema se-
condary to CSVT has a complicated management, and its chronicity is more common than in other
causes of intracranial hypertension. To avoid visual sequelae in the medium and long term, a close
follow-up is necessary with papillary edema monitoring and aggressive treatment.

Keywords: Papilledema, cerebral thrombosis, intracraneal hypertension, perimetry, optical cohe-

rence tomography.

Introduccion

La trombosis de senos venosos cerebrales
(TSVC) es una patologia infrecuente, cuya in-
cidencia se estima entre 0,6 y 7 casos por cada
100.000 habitantes de edad pediatrica y afio
(1). Aproximadamente el 40% de los casos de
TSVC se producen en el periodo neonatal (2).
Las principales causas de esta condicion com-
prenden: estados de hipercoagulabilidad; neo-
plasias, especialmente las hematoldgicas, como
la leucemia linfatica aguda y su tratamiento
con L-asparaginasa; y otitis cronificadas con
afectacion mastoidea. La resonancia magnética
nuclear (RMN) con reconstruccion angiogra-
fica (angio-RMN) en fase venosa es la prueba
diagnostica de eleccion (3). La presencia de
hemorragias retinianas peripapilares en la oftal-
moscopia, asociadas en la mayoria de los ca-
sos a papiledema, podria orientar la causa de la
TSVC (4). El tratamiento en fase aguda se basa
fundamentalmente en agentes anticoagulantes,
destacando el empleo de heparinas de bajo peso
molecular (5,6).

La importancia oftalmologica de la TSVC
radica en el hecho de que se ha identificado a
esta patologia como responsable de aproxima-
damente un 10% de los casos de HTIC inicial-
mente catalogada como idiopética en individuos
de cualquier edad (7). Otras publicaciones, por
el contrario, apuntan al desarrollo de TSVC en

pacientes con HTIC como una consecuencia del
mantenimiento en el tiempo de ésta (8). Una de
las potenciales secuelas de la cronificacion de
estos procesos son déficits visuales a largo pla-
7o (9,10), que son reversibles si el tratamiento
se instaura de forma temprana (11).

No se dispone de evidencia en cuanto al ma-
nejo y seguimiento de los pacientes con papi-
ledema secundario a TSVC. Dada la relacion
comentada entre TSVC e HTIC, el manejo neu-
ro-oftalmologico de estos pacientes se basa en
la bibliografia disponible referente a la HTIC:
acetazolamida inicial para prevenir déficits vi-
suales permanentes (12), por su buen perfil de
seguridad (13). En caso de que el papiledema
sea refractario al tratamiento médico y persista
la cefalea o presente déficits visuales, se recurre
a una cirugia: fenestracion de la vaina del nervio
optico (FVNO) o implante de una valvula de de-
rivacion ventriculo-peritoneal (VDVP) (14,15).

Se presenta a continuacion una serie de 3 pa-
cientes en edad pediatrica que fueron seguidos
en la consulta de Neuro-oftalmologia de nues-
tro centro por problemas oftalmoldgicos deri-
vados de procesos de TSVC.

Material y método

Revision retrospectiva de una serie de pacien-
tes en seguimiento por la Unidad de Neuro-oftal-
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mologia de un hospital terciario. Los criterios de
inclusion fueron: diagnostico de HTIC, eviden-
cia de TSVC en prueba de imagen y una edad
menor a 16 afios en el momento del diagndstico.

Los pacientes fueron sometidos a una ex-
ploracion oftalmoldgica en todas sus visitas a
consulta, consistente en agudeza visual (AV),
motilidad ocular extrinseca (MOE) e intrinseca
(MOI), biomicroscopia (BMC), presion intrao-
cular (PIO), fondo de ojo (FO) y tomografia
de coherencia 6ptica (OCT) de capa de fibras
nerviosas retinianas (CFNR) y capa de células
ganglionares (CCQ). La exploracion automati-
zada del CV quedo subordinada a la capacidad
de colaboracion de los pacientes a lo largo del
seguimiento.

Resultados

Se incluyd en la serie a tres pacientes, dos
varones y una mujer, con edades de 15, 11y 7
afios, respectivamente. A continuacion se des-
cribe cada caso clinico en detalle.

Paciente 1

Varoén de 15 afios de edad con antecedentes
personales (AP) de purpura trombocitopénica
idiopatica (PTI) en tratamiento con trombopo-
yetina (TPO) y manejado en el debut de la PTI
con corticoides sistémicos. Acudi6 a Urgencias
por cefalea intensa. Tras realizarse una RMN
cerebral (fig. 1), se llegd al diagndstico de
TSVC masiva, hecho que motivo su traslado a
la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) pedia-
trica. Asimismo, se interrumpid su tratamien-
to habitual con TPO y se pautaron heparina y
dexametasona intravenosas.

Tras su traslado de la UCI a planta, fue re-
mitido para valoracion por Oftalmologia, des-
tacando en la exploracion inicial una AV de 0,8
en el ojo derecho (OD) y 1 en el ojo izquier-
do (OI); MOI y MOE sin alteraciones; ligeras
opacidades subcapsulares posteriores en am-
bos ojos (AO) en la BMC; aumento cecal con
disminucién generalizada de la sensibilidad en

19

Acta Estrabolédgica
Vol. XLVII, Enero-Junio 2018; 1: 17-27

el CV de AO (fig. 2); un marcado borramiento
del margen papilar con edema bilateral del dis-
co optico en el FO (fig. 3) y de la CFNR en la
OCT. Se pauto al paciente 250 mg de acetazola-
mida por via oral cada 8h, y Pediatria sustituyo
la dexametasona por rituximab.

Al mes siguiente, el paciente presenté una
discreta mejoria del edema de CFNR en el OD
(de 339 a 281 um) y un empeoramiento nota-
ble en el OI (de 276 a 329 um). Tres semanas
mas tarde, ante la caida de AV a 0,6 en el OD
y 0,5 en el OI se solicité a Neurologia Infantil
una puncién lumbar, que mostrd una presion de
salida del liquido cefalorraquideo (LCR) de 52
cmH,O. Dado el empeoramiento visual y el cla-
ro caracter patologico de la presion intracraneal
(PIC) se interconsultdé a Neurocirugia para el
implante preferente de una VDVP, que se rea-
lizo 4 dias después, tras realizar un registro de
la PIC.

En las visitas sucesivas a la cirugia de de-
rivacion de LCR, la AV mejoré a 0,7 en OD y
0.9 en OI. Ante la ausencia de disminucion del
edema de papila en el OD y la escasa mejoria
visual, se pautd de nuevo acetazolamida. Tras
prolongarse 4 semanas la ausencia de mejoria
pese a la terapia, se solicitdé a Neurocirugia la
recalibracion de la VDVP.

Doce semanas después de la revision val-
vular, la AV alcanz6 la unidad en AO. Ante el
progresivo descenso de los valores de la CFNR
medidos por OCT, la mejoria mantenida de la
AV y la evolucion de los examenes del CV ha-
cia la normalidad, se retir6 el tratamiento con
acetazolamida. Posteriormente, dado el buen
funcionamiento de la VDVP, se ha constatado
una lenta y progresiva disminucion de los valo-
res de CFNR (tabla 1).

No obstante, estos no han podido conside-
rarse, tras 95 semanas de seguimiento desde su
visita inicial a Urgencias, dentro del rango de
normalidad. Los CV en la visita de seguimien-
to a las 75 semanas han puesto de manifiesto
una discreta disminucion de la sensibilidad ge-
neralizada, desapareciendo el aumento cecal
presente en las perimetrias iniciales (fig. 4). El
examen de FO, por su parte, si bien no mostrd
un edema franco de la cabeza del nervio optico,
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Figura 1. RMN y angio-RMN realizadas al paciente 1 en Urgencias. Ocupacion por material hiperintenso en T1 y T2
de las luces de los senos sagital superior (flecha blanca), recto (flecha verde), lateral (flecha amarilla), transverso (flecha
roja) y sigmoideo izquierdos, golfo yugular izquierdo, porcion cefalica de la vena yugular izquierda y vena de Galeno
ipsilateral. Se observa dilatacion e ingurgitamiento de la vena oftalmica superior izquierda (flecha naranja) y aumento
de calibre de las vainas de ambos nervios opticos (flechas azules).
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Figura 2. Visita inicial del paciente 1. Aumento cecal con disminucion generalizada de la sensibilidad en el CV auto-

matizado de AO.

si reveld un borramiento difuso de los bordes
de la papila optica, mas franco en el OI (fig. 5).

Paciente 2

Mujer de 11 afios con miopia moderada
como Unico antecedente de interés. Acudid
a Urgencias por cefalea intensa de 10 dias de
evolucion, a la que sobrevinieron el dia previo

Figura 3. Visita inicial del paciente 1. Marcado borra-
miento del margen papilar con edema del disco Optico
en el OD.

nuevos sintomas: vision borrosa y sensacion
de inestabilidad. La RMN de Urgencias revelo
signos equivocos de TSVC, por lo que se efec-
tud una puncion lumbar cuyas cifras de PIC se
situaron en 63 cmH,O. Fue remitida a Oftalmo-
logia con un tratamiento inicial de 500 mg de
acetazolamida cada 12h.

En la consulta de Neuro-oftalmologia, la pri-
mera valoracion de la paciente resultd en una
AV de 0,7 en AO; el CV inicial no fue fiable;
el FO permitio identificar un marcado edema
de papila en AO, con borramiento de bordes y
tortuosidad vascular retiniana (fig. 6). La OCT
confirmo la existencia de un marcado edema de
CFNR con un grosor de 309 y 340 um, por lo
que se aumento la dosis de acetazolamida a 500
mg cada 8 horas.

La semana siguiente, ante la falta de res-
puesta y el empeoramiento del papiledema, se
volvio a subir la dosis de acetazolamida a 500
mg cada 6 horas. Tras obtenerse a partir de este
cambio terapéutico un marcado y progresivo,
aunque lento, descenso de los valores de CFNR
en la OCT, unido a una mejoria clinica clara,
se pautd un descenso muy lento de la dosis de
acetazolamida. A las 30 semanas de seguimien-
to, en tratamiento oral con 250 mg diarios de
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Tabla 1. Evolucién clinica del paciente 1. Cada comprimido pautado de acetazolamida corresponde a una dosis de 250 mg

Semana AV OD AVOI | CNFROD | CNFROI CCG OD CCG OD Tratamiento pautado
(um) (um) (um) (um)
0 0,8 0,9 339 276 Error 88 Rituximab
Acetazolamida 1-1-1

4 0,7 0,7 281 329 87 Error Acetazolamida 1-1-1
7 0,6 0,5 253 317 94 93 VDVP

11 0,7 0,7 252 270 84 96

14 0,7 0,9 243 261 88 88 Acetazolamida 1-0-1

16 0,7 0,9 241 242 86 89 Acetazolamida 1-0-1

18 1 1 236 241 86 90 Acetazolamida 1-0-1

Recalibracion VDVP

25 1 1 164 183 Error 87 Acetazolamida 1-0-1

30 1 1 170 183 85 88 Acetazolamida 1-0-1

35 1 1 175 175 86 88

40 1 0,8 169 184 85 Error

50 0,8 0,7 156 157 86 90

55 0,9 0,9 161 166 88 89

62 0,9 0,9 149 165 86 87

79 1 1 126 152 87 88

95 1 1 143 165 87 88

acetazolamida, las cifras de la CFNR de la OCT
seguian el valores supranormales. Tras presen-
tar un leve empeoramiento de este parametro
sin afectacion de la CCG, se volvio a aumen-
tar la dosis de acetazolamida, descendiéndola
después de forma progresiva segin la monito-
rizacion de CFNR en la OCT. La AV mejord
respecto a las visitas iniciales, con valores de 1
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en AO desde ese momento (tabla 2). E1 CV no
mostrod alteraciones patologicas.
Paciente 3

Var6n de 7 afos de edad, con un proceso de
otomastoiditis como AP destacable. Seis me-
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Figura 4. CV a las 75 semanas de seguimiento. Discreta disminucion de la sensibilidad generalizada sin aumento de

la mancha ciega.
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Figura 5. Papilas Opticas del paciente 1 tras interrumpir el tratamiento con acetazolamida. Notese un borramiento difu-
so en los bordes de las mismas, sin claro edema del disco, mas evidente en el OI.

ses después del citado cuadro, fue derivado a
Urgencias por cefalea y diplopia binocular ho-
rizontal. La exploracion inicial reveld una pa-
resia del VI nervio craneal derecho. Dada la
sospecha clinica, se efectudé una puncioén lum-
bar que puso de manifiesto una presion de sali-
da de LCR de 35 cmH,O. La RMN mostr6 una
trombosis venosa cronica del seno sigmoideo y
golfo yugular derechos, sin signos de trombosis
activa. El Servicio de Pediatria decidi6 iniciar

tratamiento sistémico con cefotaxima y hepari-
na, y remitir al paciente a Oftalmologia.

En la primera exploracion por nuestro Ser-
vicio, la AV con correccion fue de 1 en el OD
y 0,8 en el OI. La exploracion de MOI, MOE,
PIO y BMC fue anodina. En el FO destaco la
existencia de papilas de bordes borrosos, no
sobreelevadas y normocoloreadas, y una mode-
rada congestion vascular retiniana (fig. 7). La
OCT no reveld un engrosamiento de la CFNR:

Figura 6. Visita inicial del paciente 2. Marcado edema de papila en AO, con borramiento de bordes de los discos opti-
cos y tortuosidad vascular retiniana.
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Tabla 2. Evolucién clinica del Paciente 2. Cada comprimido pautado de acetazolamida corresponde a una dosis de 250 mg

Semana | AV OD AV O1 CNFR OD CNFR OI CCG OD CCG OD Tratamiento pautado
(pm) (pum) (um) (nm)
0 0,7 0,7 309 340 97 102 Acetazolamida 2-2-2
1 0,7 0,7 301 395 98 101 Acetazolamida 3-2-3
3 1 1 250 300 96 103 Acetazolamida 3-2-3
7 1 0,9 196 217 96 100 Acetazolamida 3-2-2
Acetazolamida 2-2-2
13 1 1 145 160 96 100 Acetazolamida 2-1-1
18 1 0,7 136 138 97 101 Acetazolamida 1-1-1
Acetazolamida 1-0-1
22 1 0,9 136 138 99 100 Acetazolamida 1-0-1
26 1 1 131 136 96 102 Acetazolamida 1-0-0
30 1 1 128 143 97 101 Acetazolamida 1-0-0
35 1 1 142 163 96 101 Acetazolamida 1-0-1
39 1 1 142 159 97 101 Acetazolamida 1-0-0
47 1 1 184 211 96 102 Acetazolamida 1-1-1
53 1 1 163 177 97 100 Acetazolamida 1-1-1
61 1 1 137 154 93 101 Acetazolamida 1-1-0,5

87 y 90 um en OD y OI, respectivamente. A
pesar de ello, y suponiendo un caracter cronifi-
cado del cuadro, se decidid iniciar tratamiento
con 250 mg de acetazolamida oral cada 12h,
manteniendo este tratamiento durante 4 meses
con controles periddicos por parte de Neurolo-
gia Infantil con interconsultas a Oftalmologia.
Una vez transcurrido este periodo de tiempo,
se suspendio la terapia; a raiz de esta decision,
el paciente sufrié un nuevo episodio de cefalea

intensa, y al practicar una nueva puncién lum-
bar, present6 nuevamente valores de 37 cmH,O
de PIC. El Servicio de Otorrinolaringologia
practico al paciente una etmoidectomia anterior
bilateral con infundibulectomia y antrostomia
maxilar, exéresis de quistes maxilares, septo-
plastia, esfenoidectomia derecha y marsupiali-
zacion del seno asociado.

Visto el caracter «dependiente» de acetazo-
lamida de la HTIC de este paciente, se mantuvo

Figura 7. Visita inicial del paciente 3. Papilas de bordes borrosos, no sobreelevadas y normocoloreadas, con una mo-
derada congestion vascular retiniana.
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tratamiento con acetazolamida a dosis de 250
mg cada 12 h durante 12 meses mads, con vi-
sitas sucesivas en consulta. Una vez cumplido
este tiempo, se interrumpid por segunda vez el
tratamiento oral tras una retirada paulatina pro-
longada.

Tras 5 anos de seguimiento, el paciente ha
mantenido una AV de 1 en AO, con normalidad
en la exploracion de MOI, MOE, BMC y PIO.
El borramiento del margen del disco optico sin
clara edematizacion del mismo se ha mantenido
sin cambios a lo largo de todo el seguimiento.
La CFNR y la CCG no han presentado varia-
ciones considerables. El examen del CV ha sido
repetidamente normal (fig. 8).

Discusion

La TSVC en nuestra serie presenta un cur-
so clinico que tiende a la cronificacion y con
caracter dependiente del tratamiento oral con
acetazolamida. Estas caracteristicas resultan en
un manejo clinico complicado, con necesidad
de seguimiento estrecho para evitar secuelas
visuales irreversibles. El tratamiento oral con
acetazolamida se puede mantener en el tiempo
siempre y cuando no exista repercusion visual
y bajo control analitico.

La forma mas frecuente de presentacion pe-
rimétrica de la HTIC es un aumento de la man-
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cha ciega (16). Esta prueba sin embargo, no es
realizable en todos los pacientes pediatricos, al
depender del grado de colaboracion. La OCT se
ha propuesto como herramienta para monitori-
zar el edema de CFNR y su respuesta al trata-
miento en caso de HTIC pediatrica (10,17,18),
dado su caracter no invasivo y rapidez de ob-
tencion. El estudio de la CCG nos permite pre-
decir el riesgo de secuelas visuales y prolongar
el tratamiento médico mientras su grosor se
mantenga dentro de los limites normales.

La HTIC en nifos generalmente presenta
una respuesta satisfactoria a la acetazolamida
oral, aun cuando la instauraciéon de los sinto-
mas es rapida (19). El curso del papiledema
secundario a HTIC idiopatica en nifios ha sido
descrito, caracterizdndose por su resolucion a
los 3 meses de seguimiento, bien con observa-
cion o con en tratamiento con acetazolamida
oral (17,20). Algunos autores, por su parte, han
sugerido la conveniencia de indicar la cirugia
de FVNO antes en nifios que en adultos, dado
el curso clinico mas agresivo del proceso en po-
blacion pediatrica (21).

Siendo infrecuente del diagnodstico de TSVC
en nifios, la historia natural del papiledema se-
cundario a esta patologia es bastante mas im-
predecible que el propio de la HTIC infantil.

La TSVC en nifos puede ser causa de pérdi-
da visual fulminante con recuperacion incom-
pleta (22). Se trata, a la vista de los casos que
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presentamos, de un proceso de dificil manejo,
menos respondedor a los tratamientos habitua-
les para la HTIC, y mas recurrente.

El manejo que se propone esta condiciona-
do a la funcién visual del paciente, entendien-
do como componentes de ella la AV, el CV, el
grado de edematizacion de las papilas en la
funduscopia y el grosor de la CFNR y la CCG
en la OCT. La acetazolamida, dada la buena to-
lerancia que tiene en los pacientes pediatricos,
es un escalon terapéutico inicial aceptable, con
analiticas seriadas para el control de los niveles
séricos de iones y bicarbonato. En caso de exis-
tir empeoramiento leve o moderado en alguno
de los factores visuales anteriormente mencio-
nados, aumentar la dosis de acetazolamida oral
(siempre que exista respuesta a ésta) parece el
siguiente paso a seguir; si por el contrario la AV
se encuentra comprometida, existe un empeo-
ramiento perimétrico, o las papilas muestran
un mayor borramiento de bordes, debe optarse
por una medida mas agresiva, como el implante
de una VDVP o la FVNO. Esta misma indica-
cion debiera realizarse si el paciente tuviera un
papiledema refractario a tratamiento médico o
comenzara a apreciarse atrofia sectorial de la
CCG en la OCT.

En caso de existir mejoria de la AV, el CV o
la CFNR por OCT, puede intentarse disminuir
la dosis de acetazolamida; no obstante, existe la
posibilidad de que, aunque estos pardmetros se
normalicen, el aspecto de las papilas sea and-
malo, sin limites claramente definidos como en
los discos fisiolégicos.

El seguimiento y manejo de estos pacientes
requiere, en opinion de los autores, de la exis-
tencia de un equipo multidisciplinar de especia-
listas con experiencia en nifios: neuro- oftalmo-
logos, neurocirujanos, pediatras dedicados a la
Neurologia Infantil y otorrinolaring6logos.
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