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ABSTRACT

Idiopathic intracranial hypertension (IIH) in pre-pubertal children is rare and secondary to various identifiable causes. Clinically,
strabismus due to cranial nerve IV palsy, headache with preserved mental status and papilledema are the most frequent symp-
toms. Although it is frequently benign, permanent loss of vision (partial or total) can occur. We present the case of a previously
healthy 9-year-old male with IIH, investigation of which revealed only high blood retinol levels. Vitamin A toxicity has been
described mainly in adolescents treated with topical retinoids for acne, and has been associated with IH in children, through
unknown mechanisms. Hypervitaminosis A due to oral intake is rare, but supplementary vitamins should be prescribed only in

cases with formal indication and monitored carefully.
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RESUMO

A hipertensdo intracraniana idiopatica (HIl) ou pseudo-
tumor cerebri é uma entidade rara e habitualmente
secundaria em idade pediatrica. Clinicamente, caracte-
riza-se por estrabismo (por lesdo do VI par), cefaleia e
alteracGes visuais (confirmadas por fundoscopia). Ape-
sar de habitualmente benigna, as sequelas visuais (perda
de visdo parcial ou total) podem ser permanentes. Rela-
tamos o caso de um menino de 9 anos, com hipertensao
intracraniana, cuja investigacdo etioldgica revelou ape-
nas niveis séricos elevados de retinol (vitamina A). A
intoxicacdo por vitamina A, descrita principalmente em
adolescentes em tratamentos topicos para a acne con-
tendo 4cido retinoico, associa-se a quadros de hiperten-
sdo intracraniana, por mecanismos ainda desconheci-
dos. S3o raros os casos descritos de hipervitaminose A
por ingestdo de suplementos vitaminicos. A prescricdo
criteriosa de suplementos vitaminicos e sua monitoriza-
¢do cuidadosa sao fundamentais.

Palavras-chave: hipertensao intracraniana idiopatica;
vitamina A; criangas; retinol.

INTRODUCAO

A hipertensdo intracraniana idiopatica (HIl) define-se,
atualmente, pelo seguinte®3:

1) presenca de sinais e sintomas neuroldgicos e
aumento da pressdo intracraniana medida durante a
realizacdo de puncdo lombar em decubito lateral;

2) liquido cefalorraquidiano (LCR) sem alteragdes no
exame citoldgico, bioquimico e bacterioldgico;

3) auséncia de evidéncia imagioldgica de ventriculo-

megalia ou lesdo expansiva intracraniana;

4) auséncia de alteragdo do estado de consciéncia.
E uma entidade rara, mas com risco de sequelas graves,
como a perda visual permanente, total ou parcial*®. A
terapéutica tem como objetivos principais o alivio dos
sintomas e a preservacao da acuidade visual. A realiza-
¢do de exames de imagem, nomeadamente a ressonan-
cia magnética (RM), permite fazer o diagndstico diferen-
cial com patologia intracraniana de apresentacdo clinica
semelhante, assim como monitorizar o impacto do qua-
dro hipertensivo nos globos oculares a curto e médio
prazo®.
A vitamina A é uma vitamina lipossoltivel com um papel
fundamental na visdo, crescimento e neurodesenvolvi-
mento. A dose diadria recomendada (DDR) varia entre
1000 - 3000 Ul/dia®’, passivel de ser proporcionada, na
crianga saudavel, por uma dieta equilibrada. A sobredo-
sagem tem efeitos deletérios e ocorre, mais frequente-
mente, por ingestdo oral acidental ou por suplementa-
¢do desnecessaria na crianga e por tratamentos tdpicos
dermatoldgicos no adolescente®, com efeitos colaterais
potencialmente graves, nomeadamente quadros clini-
cos de HIl.
Relatamos o caso de um menino de 9 anos de idade,
admitido por hipertensdo intracraniana associada a
ingestdo de vitamina A.

CASO CLINICO

Crianca do sexo masculino, de 9 anos de idade, cauca-
siano, saudavel, recorreu ao servico de urgéncia com
queixas de diplopia e cefaleia occipital pulsatil, de cara-
ter opressivo, irradiante para a regido frontal, acompa-
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nhada por vomitos, com 30 dias de evolucdo. Negava
despertares noturnos por cefaleia, melhoria da cefaleia
apods o vomito, alteragdes da marcha ou do comporta-
mento recentes, vomitos ou febre. Na admissdo, apre-
sentava estado de alerta e consciéncia preservados.
Salientava-se a presenca de rigidez terminal da nuca,
com sinais de Kernig e Brudzinsky presentes. Sem sinais
de discrasia hemorragica. Dos antecedentes pessoais,
salientava-se quadro de infe¢do respiratdria alta cerca
de um més antes da admissdo, medicada com amoxici-
lina e acido clavulanico, paracetamol e ibuprofeno, anti-
tussico de acdo periférica e suplementos vitaminicos,
um deles contendo 750 Ul/mL de palmitato de retinol,
com toma diaria de 11250 Ul durante 15 dias.

O exame oftalmoldégico revelou ligeira diminui¢do da acui-
dade visual (80/100 bilateralmente), ptose e endotropia
a esquerda, com preservacado total da motilidade ocular,
edema papilar bilateral a fundoscopia e aumento da
mancha cega na perimetria de Goldman. A OCT (optical
coherence tomography) revelou achatamento do globo
ocular com espessamento retiniano mais acentuado a
direita. A tomografia computorizada cranio-encefalica
(TC-CE) nao revelou alteragoes.

Figura 1. Retinografia e OCT comparativa do olho direito. Esquer-
da: na admissdo hospitalar com edema da papila acentuado.
Direita: Ultima reavaliagdo em consulta trés meses depois da alta,
com aspeto de normalidade.

O estudo analitico inicial revelou hemograma normal
para a idade e parametros inflamatdrios negativos para
infecdo sistémica. O ionograma ndo revelou hipercalce-
mia (Ca?* 0,91 mmol/L). Foi submetido a pungdo lombar
(PL), constatando-se uma elevada pressdo de abertura
(50 cmH,0) e liquor limpido e claro. Os exames bioqui-
mico (glicorraquia 56 mg/dL; proteinorraquia 0,37 g/dL),
citolégico (2 células/mm?3) e bacterioldgico do LCR eram
normais. A crianca ficou internada com o diagndstico de
hipertensdo intracraniana idiopatica (HIl). As serologias
virais (parvovirus B19, enterovirus e herpes virus 1 e 2)
no liquor foram negativas. Os niveis séricos de vitamina
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A (na admissdo) estavam elevados (0,69 pg/mL; niveis
normais 0,25-0,45 pg/mL). Por impossibilidade técnica,
ndo foi possivel o doseamento no LCR. Iniciou terapéu-
tica com acetazolamida, na dose de 25 mg/kg/dia, com
monitorizacdo periddica do estado acido-base. Ao longo
do internamento, apresentou melhoria progressiva da
cefaleia (apds PL) e estrabismo. As avalia¢des oftalmo-
I6gicas subsequentes mostraram diminuigdo inicial do
edema papilar com estabilizagdo posterior e preserva-
¢do da visdao central, embora com limitagdo residual da
visdo periférica, permitindo a diminuigdo progressiva de
acetazolamida.
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Figura 2. Grafico com o perfil tangencial da retina na admissdo
(linha azul - perfil achatado, sem contorno da papila em
profundidade) e na data da reavaliagdo em consulta, cerca de um
més apos a alta (linha verde - perfil normal).

Quatro meses ap0s a alta, realizou ressonancia mag-
nética para controlo imagioldgico e o exame do liquor
sem alteragBes (glicorraquia 55 mg/dL, proteinorraquia
0,24g/L, citologia <1 célula/mm?3). A puncdo lombar
mostrava pressdo de abertura no limite superior do
intervalo normal para o grupo etério (20 cmH,0). Sus-
pendeu a acetazolamida e manteve-se em vigilancia
semestral na consulta de Neurologia Pediatrica. Atual-
mente encontra-se assintomatico e sem défices visuais.

DISCUSSAO

A hipertensdo intracraniana em idade pediatrica tem
uma frequéncia aproximada de 1-3:100000, com dis-
tribuicdo idéntica em ambos os sexos. Nos rapazes em
idade pré-pubere, estes quadros sdo frequentemente
secunddrios, implicando a investigagdo exaustiva apds o
diagnostico'3. As causas mais frequentes sdo sistémicas
(insuficiéncia renal crénica, doenga de Lyme), infeccio-
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sas (otite média aguda), hematoldgicas (anemia ferro-
pénica) e iatrogénicas (associadas a terapéutica com
corticosterdides, tetraciclinas)®*.

A partir da puberdade, a HIl predomina no sexo femi-
nino, por influéncia de fatores hormonais® e frequente-
mente associada a excesso ponderal.

A vitamina A, retinol (sua principal forma ativa circu-
lante) ou tretinoina, tem indicag¢do terapéutica tépica
na acne®” ou como suplemento oral em criangas em
contexto de doencas sistémicas com défice de absorgdo
(p. ex. fibrose quistica), prematuridade com necessi-
dade de ventilagdo ou em risco de subnutricdo, nome-
adamente em paises subdesenvolvidos®. Segundo a
American Association of Pediatrics (AAP), a DDR da
vitamina A é 1000-3000 Ul/dia®’, sem recomendacéo
formal para suplementagao, nos paises desenvolvidos,
nas criancas com dieta sauddvel. Na pratica clinica, é
frequentemente prescrita na profilaxia e tratamento
das sindromes gripais, embora ndo haja evidéncia cli-
nica ou laboratorial do seu beneficio. Pelo contrario, a
suplementacgdo indevida favorece a toxicidade aguda da
vitamina A, por ingestdo acidental ou ndo devidamente
calculada, e pode manifestar-se com sintomas como
nauseas, vomitos, cefaleia, visdo turva, ataxia e alte-
ragdes cutaneas’. Postula-se que a acdo hipertensora
do retinol no sistema nervoso central (SNC) se baseie
na interagdo membranar do recetor com as células
do plexo coroideu, alterando a permeabilidade do
mesmo, deste modo favorecendo o quadro de hiperten-
sdo intracraniana®®.

O caso descrito apresentava histdria de intercorréncia
infecciosa prévia, medicado com suplemento vitaminico
contendo 750 Ul/mL (Varimine®, suspens&o oral, labora-
torio ATRAL), numa dose de 550% da DDR, que cumpriu
pelo menos durante 15 dias. As restantes medicac¢des
(incluindo o antibidtico prescrito, amoxicilina) ndo se
incluem na lista de farmacos cuja iatrogenia se pode
manifestar sob a forma de HiIl.

A HIl manifesta-se pelo aumento da mancha cega e
edema do nervo 6ético, sendo a perda visual uma das
morbilidades major a considerar. No presente caso, os
sintomas apresentados tiveram um carater transitorio,
pelo que se associou a uma provavel exposi¢do aguda a
doses elevadas de retinol.

A realizagdo de um exame de neuroimagem é impor-
tante na exclusdo de lesdo expansiva intracraniana,
deformidades, desvios da linha média ou outros sinais
indiretos de obstrugdo a circulagdo do LCR (critérios
de Dandy modificados). A PL com medicdo da pres-
sdo intracraniana (PIC) faz o diagndstico e permite a
colheita de liquor para andlise (cujos resultados deverdo
ser normais)®. O tratamento da HIl é sintomatico e con-

siste na prova terapéutica com diuréticos inibidores da
anidrase carbédnica (acetazolamida), preferencialmente
em monoterapia. Os diuréticos de ansa (furosemida)
e os anti-epilépticos com agdo inibidora da anidrase
carbénica (topiramato) sdo terapéuticas de segunda
linha*>*1%. Os corticoides em dose elevada (metilpredni-
solona) também podem ser usados, por curtos periodos,
quando ha défice visual agudo®*. A taxa de recorréncia
da HIl é cerca de 16 a 22%3. Os casos refratarios podem
beneficiar de PL evacuadoras ou cirurgia (fenestragdo
do nervo éptico ou realizagdo de shunt lombo-sagrado)
246911 No presente caso, iniciou-se acetazolamida em
monoterapia, na dose pediatrica recomendada (25 mg/
kg), por um periodo inicial de oito semanas e diminui¢do
progressiva da dose durante mais dez semanas, com
boa resposta. Em relagdo a hipervitaminose A, uma vez
que os niveis de retinol atingem valores-pico tdxicos
as 12 horas e podem manter-se elevados até meses
apods ingestdo sustentada, alguns estudos advogam a
restrigdo de alimentos ricos neste micronutriente, pelo
menos até ao controlo sintomatico ou laboratorial’.

Em suma, a hipertensdo intracraniana idiopatica é uma
entidade rara, nomeadamente na idade pediatrica, com
causa identificavel na maioria dos casos que ocorrem
antes da puberdade. O tratamento é dirigido a causa
subjacente, com recurso a acetazolamida como primeira
linha ou a diuréticos e corticoides em alternativa para
controlo sintomdatico**%°, Os quadros refratarios devem
ser referenciados para tratamento cirdrgico urgente por
risco de perda visual permanente*®.

Na crianga, é necesséario considerar a possibilidade
de hipervitaminose, sendo necessdrio pesquisar ati-
vamente histdria de intoxicagdo acidental, tomas de
suplementos ou iatrogenia durante a anamnese!3. A
suplementacgdo vitaminica ndo estd recomendada, nos
paises desenvolvidos, nas criangas saudaveis as quais é
proporcionada uma dieta equilibrada. A toma, que por
iniciativa dos pais quer por prescri¢cao durante intercor-
réncias infecciosas, pode resultar em toxicidade com
instalacdo de quadros clinicos com sequelas ndo des-
preziveis a médio e longo prazo, como no caso descrito.
Os autores pretendem salientar a importancia da edu-
cagdo dos cuidadores e em especial dos clinicos na pre-
vengdo destes casos’.
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