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Hipertensao Intracraniana Benigna Associada
a Infeccao por Virus Epstein-Barr

ANABELA GOMES ', LAURA MARQUES 2, CLARA BARBOT '

Hospital de Criangas Maria Pia

Resumo

Apresenta-se o caso clinico de uma crianga do sexo femini-
no, de sete anos de idade, com cefaleias, vomitos, edema da
papila e diplopia, quinze dias apds um sindrome virusal. O exa-
me neuroldgico ndo apresentava outros sinais de focalizagdo. A
Ressonancia Magnética Nuclear cerebral era normal. O exame
citoquimico do liquor nao revelava alteragoes.

Feito o diagnédstico de hipertensido intracraniana benigna foi
instituido tratamento médico, com acetazolamida e dexametasona
tendo-se verificado uma evolugdo tavordvel. Os resultados das
serologias viricas eram compativeis com infec¢ido aguda por vi-
rus Epstein-Barr.

Os autores apresentam este caso clinico pela raridade da
associacdo do virus Epstein-Barr com a hipertensdo intracraniana
e chamam a aten¢do para o facto de apesar do qualificativo be-
nigna e do cardcter geralmente auto-limitado, a hipertensdo
intracraniana benigna requerer um tratamento urgente, de modo
a evitar sequelas visuais por compressdo do nervo 6ptico que
poderdo ser graves e permanentes.

Palavras-Chave: Hipertensao intracraniana benigna, pseudo-
tumor cerebri, virus Epstein-Barr.

Summary

Benign Intracraneal Hypertension Associated
to Epstein-Barr Virus Infection

The authors report the case of a seven years old girl with
headache, papillary edema and diplopia, fifteen days after a viral
syndrome. Neurological examination did not reveal other focal
signs. The cerebral Magnetic Resonance Imaging was normal.
The cerebrospinal fluid had normal analytical parameters.
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The diagnosis of benign intracranial hypertension was made
and medical therapy was iniciated with acetazolamide and
dexamethasone. The outcome was favourable. The viral serology
was compatible with acute infection by Epstein-Barr virus.

The authors present this case because Epstein-Barr virus
infection with intracranial hypertension is a rare association and
emphasize that, in spite of the benign nature of benign intracranial
hypertension and the self-limiting development, this situation
needs urgent treatment to avoid visual sequelae of optic nerve
compression, that may be permanent.

Key-Words: Benign intracranial hypertension, pseudomotor
cerebri, Epstein-Barr virus.

Introducao

A hipertensdo intracraniana (HIC) benigna também
conhecida por «Pseudotumor cerebri» € uma entidade que
se caracteriza por aumento da pressdo intracraniana, sem
evidéncia clinica (sem sinais neurolégicos focais), labora-
torial (liquido céfalo-raquidiano normal) ou imagioldgica
(sem sinais de lesdo a ocupar espago, nem hidrocefalia)
de lesdo do sistema nervoso 239,

Clinicamente é caracterizada por cefaleias, vomitos,
edema da papila e o grande risco € o sofrimento do nervo
optico, que in extremis pode levar a diminuicdo da
acuidade visual por atrofia dptica com amaurose >34,
Por definicdo, na HIC benigna o exame neurolégico nio
apresenta sinais neurolégicos focais. No entanto, pode
existir uma parésia do VI por craniano, que se traduz
subjectivamente por diplopia, e quando mais exuberante,
por um estrabismo convergente "% 9.

A HIC benigna é uma entidade clinica podendo ser
ou ndo possivel a identificacio duma etiologia. Num
estudo realizado por Couch et al, uma causa especifica é
em geral encontrada em criangas com idade inferior a
seis anos, enquanto que acima dos doze anos a etiologia
¢ mais dificil de identificar; entre os seis € 0s onze anos
metade dos casos tém causa conhecida @.
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Tém vindo a ser descritos os mais variados factores
precipitantes de HIC benigna (Quadro 1). O mecanismo
etiopatogénico € na maioria dos casos desconhecido.
Nido se sabe explicar exactamente qual a relagdo entre

cada factor precipitante e o mecanismo que leva a HIC
(1.2.4)

Relativamente aos mecanismos patofisioldgicos per-
sistem muitas ddvidas, mas parece haver um distirbio da
circulag@o a nivel cerebral, quer do liquido cefalo-raqui-
diano (aumento da produg@o, diminui¢do da reabsor-
cdo pelas vilosidades aracnoideias), quer da circula-
¢do do sangue (aumento da pressdo venosa intracra-
niana, aumento do volume sanguineo cerebral), ou de
ambos 1.,

Caso Clinico

Crianga com sete anos de idade, sexo feminino, raga
branca, previamente sauddvel e que duas semanas antes
do internamento inicia queixas de dores nos tornozelos,
nuca e odinofagia, sem febre. Cinco dias depois é medi-
cada pelo seu médico assistente com penicilina procainica
e benzatinica por diagndstico de amigdalite.

Entretanto como a sintomatologia se mantinha e por-
que surgiu hiperémia conjuntival com prurido e edema
palpebral bilateral, recorreu ao Servigo do Hospital Maria
Pia. A orofaringe apresentava-se ruborizada e a crianga
mantinha-se apirética. O exame neuroldgico era normal.
Teve alta com o diagndstico de provdvel sindrome virusal.

QUADRO 1
Causas de HIC benigna

Circulatéria-Hematologica
Hemorragia gastrointestinal
Policitemia

Anemia por deficiéncia de ferro
Hemofilia

Trombose do seio dural

Estado de hipercoagulabilidade
Anemia perniciosa

Obstrucdo da veia cava superior
Anemia de células falciformes
Criofibrinogenemia

Drogas

Tetraciclinas

Acido nalidixico
Administracio de esterdides
Supressdo de esteréides
Agentes progestativos
Indometacina
Sulfametoxazol
Contraceptivos orais
Carbonato de litio
Hormona tiréideia
Penicilina

Minociclina
Gentamicina

Endécrinas
Hiperparatiroidismo
Hipoparatiroidismo
Insuficiéncia adrenal
Hiperadrenalismo
Menarca

Obesidade”

Irregularidades menstruais
Gravidez

Hipertiroidismo

Infecciosas
Mononucleose_infecciosa
Mastoidite

Doenga de Lyme

Estados pés-infecciosos

Condicoes Neurologicas
Sindrome de Guillain-Barré
Polineurite recorrente
Traumatismo craniano

Condicdes Sistémicas

Lupus eritematoso
Sarcoidose

Doenca de Paget

Hipdxia crénica
Hipoventilagdo pulmonar
Doenga do sono
Crioglobulinemia

«Catch-up growth»
Sindrome nelrotico

Alergias

Sindromes do tecido conjuntivo
Sindrome de Wiscott-Aldrich
Galactosemia

Adaptado de Fishman MA: Benign intracranial hypertension. In: Osky FA et al. Principles and Practice of Pediatrics. 2th ed. Philadelphia:

Lippincott Company, 1994: p2029.
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Trés dias depois as cefaleias tornaram-se mais vio-
lentas, cedendo dificilmente aos analgésicos, acompanha-
das de prostracdo e iniciou queixas de diplopia. Nova-
mente no SU, apresentava-se protrada, queixosa, consci-
ente, colaborante e orientada, com hiperémia conjuntival
e edema palpebral bilateral. Estava apirética, bradicardica
(56 p.p.m.) e com T.A. 96/54 mmHg (< P 50). A orofa-
ringe estava ruborizada, sem exudados, e apresentava
ligeiro rubor timpanico bilateral. A ausculta¢do cardiaca
e pulmonar era normal, o exame do abdémen ndo apre-
sentava alteracdes, ndo tinha edemas periféricos, nem
adenomegalias palpdveis, nem rash cutineo, nem sinais
meningeos. O exame do fundo de olho mostrava um edema
da papila. O restante exame neurolégico era normal. Foi
internada com o diagndstico de HIC.

A Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) cerebral
foi normal. A histéria medicamentosa exaustiva era ne-
gativa excepto para a penicilina. Realizada a pun¢io lom-
bar os exames citoquimico, bacteriolégico e seroldgico
do liquor vieram a revelar-se normais.

A observacdo por Otorrinolaringologia foi normal.
O estudo imunoldgico (Ig's C,, C, RA teste, ANA) foi
normal.

As serologias para o Citomegalovirus, Influenza A e
B, Parainfluenza 1 e 3 foram negativas; a pesquisa de
anti-corpos anti-virus Epstein Barr (EBV) no soro foi
positiva, IgM (DO=2,013, valor referéncia=0,901) e IgG
(DO=1,065, valor referéncia=0,862).

Também foi doseada a plumbémia que estava dentro
dos valores normais.

O tratamento consistiu na administragdo de dexame-
tasona (0,25 mg/Kg/dia) e acetazolamida (60 mg/Kg/dia),
associadas a medidas de suporte e analgésicos. A evolu-
céo clinica foi favordvel com desaparecimento de todas
as queixas em trés dias.

A data da alta, uma semana depois, estava assintomd-
tica e o exame neuroldgico, incluindo a fundoscopia, era
completamente normal.

A crianga ficou em seguimento nas Consultas de
Neurologia, Oftalmologia e Pediatria, com suspensdo gra-

dual da medicacdo. Tem apresentado apenas esporadica-

mente cefaleias que cedem facilmente com o paracetamol.
Do ponto de vista oftalmolégico ndo ha alteragdes.

Discussido e Conclusoes

A HIC benigna é uma situagdo rara sobretudo na
crianga. Pode ocorrer em qualquer idade, embora os
estudos apontem para uma incidéncia maior da doenga
na segunda e terceira década de vida *¥.

Nos adultos verifica-se uma predomindncia do sexo
feminino mas nas criangas ambos os sexos sdo afectados
igualmente %,

O diagndstico de HIC benigna é um diagndstico de
exclusio @ 4. E fundamental excluir lesdes ocupando
espaco (LOE) e particularmente nas criangas os tumores
da fossa posterior ou préximos da linha média que ndo
dando geralmente sinais de lateralizagdo, podem confun-
dir-se com uma situagdo benigna . A Tomografia Axial
Computorizada (TAC) ou a RMN cerebral devem ser
realizados imediatamente, antes de qualquer outro proce-
dimento. A puncdo lombar deve ser deferida para um
segundo tempo, dado existir risco de herniacdo das amig-
dalas cerebelosas no caso de LOE.

A lista de factores desencadeantes que se apresenta
(Quadro 1) é das maiores que se encontrou na bibliogra-
fia consultada. Acrescentdmos a esta lista a deficiéncia
de vitaminas A e D e a hipervitaminose A, esta ultima
descrita em adolescentes em tratamentos prolongados de
acne (1;3;4,6; 7)_

Como se pode verificar os factores precipitantes sdo
inimeros, mas nas crian¢as os mais frequentes sdo as
situagdes infecciosas, particularmente as complicacdes
infecciosas do ouvido (mastoidite, trombose do seio
veno-so), e as drogas, nomeadamente as tetraciclinas,
devendo fazer-se sempre uma lista exaustiva do que a
crianca toma ‘. A recuperagdo no crescimento, «catch-
-up growth», «refeeding syndrome», verificado apds
situacdes de privacdo nutricional, como nos prematuros e
na fibrose quistica também tem sido descrito no grupo
pedidtrico como uma causa muito frequente, ndo se conhe-
cendo no entanto qual o mecanismo etiopatogénico .
O rastreio enddcrino também deverd ser realizado, no
caso da crianga obesa ou outras alteracdes sugestivas de
patologia enddcrina.

A associagio do EBV com a HIC benigna ja foi
descrita; é, no entanto, uma complicacdo muito rara da
infec¢do por este virus @,

E importante relembrar que a HIC benigna ndo é um
conceito etioldgico, mas sim clinico, e portanto pode ter
ou ndo uma etiologia conhecida.

Independentemente da etiologia, esta situacdo clinica
requer um tratamento urgente.

Apesar de algumas vezes a pressdo intracraniana
estar muito aumentada, ndo hd habitualmente deterio-
racdo da consciéncia, nem risco de herniagdo ¥. A ur-
géncia do tratamento deve-se ao facto de o sofrimento
do nervo O6ptico, traduzido objectivamente pelo edema
da papila, pode ter como sequela um défice visual
permanente. Recentemente, no 2.° Congresso da Socie-
dade Europeia de Neurologia Pediatrica, foi apresen-
tado um estudo retrospectivo (1984-1995) realizado por
M. Salman e F. J. Kirkman, e das 39 criancas com diag-
néstico de HIC benigna, com idades compreendidas
entre os dois e os 17,5 anos, 8% ficaram com uma
deterioragdo significa-tiva da acuidade visual . No
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entanto esta percentagem € mais assustadora em outros
estudos, atingindo os 30%, estando estes resultados
relacionados com o atraso no diagndstico e tratamento
desta situacdo .

Relativamente ao tratamento ndo hd dados que apon-
tem para determinado método como o mais eficaz 2.
O facto da patofisiologia do processo ndo ser conhecida
ainda dificulta mais a escolha do tratamento.

A puncdo lombar tnica, realizada para confirmar o
diagndstico, resolve o problema em 25% dos casos @.

O tratamento médico desta situacdo consiste na ele-
vacdo da cabeceira do leito, corticoterapia, diuréticos
(acetazolamida, furosemida) e se necessdrio puncdes lom-
bares repetidas. A fluidoterapia EV quando necessdria
deve ser restringida. A dexametasona reduz a pressio
intracraniana por um mecanismo que é desconhecido.
Apesar da sua eficdcia nunca ter sido provada, continua
a ser utilizada, numa dose de 2 mg, 6/6h ©. E esperado
que duas semanas apds tratamento com corticdide se
verifique uma diminui¢do da gravidade do edema da
papila e das anomalias visuais; quando isto acontece, a
dose deve ser gradualmente diminuida ©. Alguns doentes
tornam-se dependentes dos corticdides (3). A acetazola-
mida diminui a producdo de LCR e a dose requerida é
de 60 mg/Kg/dia .

E claro que quando hd uma causa evidente e parti-
cular para a situacio (ex: anemia por défice de ferro,
drogas, foco infeccioso, sindrome nefrético, obesidade,
etc.), o tratamento deverd ser dirigido em primeiro lugar
nesse sentido * 2.

O tratamento cirtrgico (shunt de deriva¢do do LCR,
descompressao da bainha do nervo dptico) fica reservado
para as situagdes cujo tratamento médico € ineficaz .

Um seguimento cuidadoso e alargado destes casos €
necessdrio devido a possibilidade de recidivas (em 10%)

e o acompanhamento a longo termo por Oftalmologia
¢ necessdrio, uma vez que estd descrito o desapareci-
mento de sequelas na visdo, vdrios anos apds o episodio

agUdO @, 5: 10; 11).
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