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Intracranial hypotension syndrome in a pediatric patient with

Marfan syndrome
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RESUMEN

El sindrome de hipotensidn intracraneal (SHI) es conse-
cuencia del descenso de la presién de liquido cefalorraqui-
deo (LCR), espontdneo o secundario a antecedente trauma-
tico o enfermedad sistémica.

Presentamos el caso de un nifio de 11 afios con cefalea
ortostdtica y vomitos de 12 horas de evolucion tras una cai-
da sobre regién sacrocoxigea; antecedente de sindrome de
Marfan. La resonancia craneomedular mostré colecciones
liquidas extradurales a nivel dorsal y lumbosacro compati-
bles con fistula de LCR. El cuadro se resolvié tras tratamien-
to, pero hubo dos nuevos episodios durante el seguimiento,
por lo que se aplic6 un parche hematico epidural a los dos
afios del inicio.

Aunque el SHI es infrecuente en nifios, debe sospechar-
se ante pacientes con cefalea ortostatica, especialmente si
existe patologia favorecedora como enfermedades del teji-
do conectivo. Existe poca evidencia sobre el manejo en edad
pediatrica, por lo que se presenta este caso y se realiza una
revisién de la literatura.

Palabras clave. Cefalea ortostitica. Hipotensién intracra-
neal. Fistula. Liquido cefalorraquideo. Sindrome de Marfan.

ABSTRACT

Intracranial hypotension syndrome (IHS) is attributed to
reduced cerebrospinal fluid (CSF) pressure. It may be spon-
taneous or secondary to a history of trauma or systemic dis-
ease.

We present the case of an 11-year-old boy, with medical
history of Marfan syndrome, with orthostatic headache
and persistent vomiting (12 hours) following a fall on the
sacrococcygeal region. Magnetic resonance showed ex-
tradural fluid collections at dorsal and lumbosacral levels,
compatible with CSF leak. The condition was resolved with
treatment, but the patient had two new episodes during the
follow-up period. Thus, an epidural blood patch was per-
formed two years after the first episode.

Although HIS is uncommon in children, it should be sus-
pected in patients with orthostatic headache, particularly
if the patient presents a connectivopathy. Few studies have
assessed the management of HIS in paediatric age. The case
presented here and the reviewed available literature pro-
vides further data for these type of cases.

Keywords. Orthostatic headache. Intracranial hypotension.
Fistula. Cerebrospinal fluid. Marfan syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de hipotensién intracraneal (SHI) es
una entidad clinica consecuencia de un descenso de
la presién de liquido cefalorraquideo (LCR), ya sea
espontaneo o secundario a un traumatismo o a una
enfermedad sistémica’. El sintoma principal del SHI
es la cefalea ortostatica. Se desconoce la prevalencia
del SHI en nifios; en adultos es un caso por 50.000
habitantes, mayormente en mujeres entre la tercera
y quinta décadas de la vida, y cuyo factor de riesgo
principal son las enfermedades del tejido conectivo®.

Se presenta el caso de un nifio de once afios con
sindrome de Marfan (SM) que presenté cefalea
ortostatica y vomitos como manifestacion del SHI
tras una caida. Dado que existe poca evidencia so-
bre el manejo en edad pediétrica, este caso descri-
be el tratamiento realizado.

CASO CLINICO

Nifio de 11 afios que presentaba cefalea occipital y
frontal bilateral asociada a vémitos de 12 horas de evo-
lucién tras una caida banal sobre regién sacrocoxigea.
Antecedente de SM debido a mutacién tipo missense en
heterocigosis en el gen FBN1 ¢.2243G>A.

La exploracidn neuroldgica y por aparatos fue nor-
mal, salvo en lo referido al hdbito marfanoide. Se le
realizd una analitica general y una radiografia sacro-
coxigea, ambas sin alteraciones. La cefalea mejord,
llegando a desaparecer en decubito, pero reaparecia al
incorporarse y no toleraba la bipedestacidn, por lo que
se le ingresé.
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Durante el ingreso present6 escasa respuesta a la anal-
gesia. Se realiz6 tomografia axial computarizada (TAC)
craneal que mostré aumento de densidad de los senos
transversos en probable relacién con flujo lento venoso.
Ante la sospecha de SHI en relacién con posible fistula
de LCR se solicité resonancia magnética (RM) craneo-me-
dular. La RM mostr6 leve descenso amigdalar (5 mm) y
despegamiento de la duramadre con colecciones liquidas
por fuera de la misma a nivel dorsal y lumbosacro (Fig. 1A-
B), compatible con fistula de LCR; ademas se visualizaron
quistes perineurales de Tarlov (Fig. 1B) en localizacién sa-
cra. Esta imagen no era compatible con ectasia dural, y el
paciente no disponia de neuroimagen previa.

Se pautd tratamiento con hiperhidratacién, analgé-
sicos menores (dexketoprofeno y metamizol), hidro-
cortisona intravenosa dosis inicial 8 mg/kg/dia, cafeina
via oral 2,5 mg/kg/dia, junto con reposo en cama en po-
sicién de Trendelemburg. A los cinco dias el paciente
inici6 movilizacién progresiva, presentando una evolu-
cioén favorable, con mejoria de la cefalea y tolerando la
bipedestacién. Pudo ser dado de alta del hospital a los
12 dias.

Tras cuatro meses asintomatico reaparecié la clinica
coincidiendo con el inicio de la actividad deportiva en
el colegio. La RM de control mostré desaparicién de la
coleccidén dorsal con persistencia de colecciones sacras.
Recibi6 de nuevo la misma pauta de tratamiento conser-
vador que en el ingreso previo.

La RM de control al afio mostré resolucién de las
colecciones subdurales o extradurales en el canal ra-
quideo y se identificé como nuevo hallazgo una fina
imagen de hidromielia dorsal media (Fig. 1C). A los dos
afios del primer ingreso, consulté nuevamente por ce-
falea ortostatica, se realiz6 RM constatandose refistu-
lizacién con origen a nivel de L5-S1 (Fig. 1D). Ante la
recidiva, se decidi6 tratamiento con parche hematico

Figura 1. Resonancia magnética craneo-medular. A. Coleccién extradural dorsal (flecha). B. Colecciones extradurales sacro-
lumbares (dos flechas) y quiste perineural de Tarlov (flecha). C. Hidromielia dorsal media a los 12 meses. D. Coleccién extra-
dural en L5-S1 con extensién foraminal a los dos afios.
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epidural (PHE) lumbar (L4-L5) por parte del servicio de
Anestesiologia. Un afio después de su realizacidn, y tres
afios desde el inicio de la clinica, el paciente permanece
asintomatico.

DISCUSION

El SM es una enfermedad del tejido conectivo
con herencia autosémica dominante que afecta
principalmente al sistema cardiovascular, ocular
y musculoesquelético; se caracteriza por una alta
penetrancia y su marcada heterogeneidad fenoti-
pica. Para su diagndstico se utilizan los criterios de
Ghent de 2010, siendo tres los datos clinicos prin-
cipales: dilatacién aortica (Z score > 2), ectopia lentis
y mutacidén en el gen de la fibrilina-1 (FBN-1). Ac-
tualmente, los otros criterios mayores y menores
definidos previamente por Ghent (1996) tienen me-
nor valor y se consideran signos sistémicos cuya
puntuacién debe ser de al menos 7 puntos para ser
significativos®. La conectivopatia causante del SM
predispone a la aparicién de fugas de LCR y, a con-
secuencia de ellas, a SHI*

Se realiz6 una busqueda bibliografica en la base
de datos de PubMed con los términos MeSH “intra-
cranial hypotension syndrome” y “Marfan sindrome”
unidos por el operador booleano AND. Se obtuvie-
ron 39 registros que se redujeron a 18 tras aplicar
el filtro de edad (nacimiento-18 afios). No se aplicd
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filtro de idioma. Tras la lectura de los mismos, once
casos clinicos cumplen los criterios de hipotensién
intracraneal en paciente pediatrico con SM (Ta-
bla 1); ocho de ellos precisaron un parche hema-
tico. En la muestra revisada, el 63,6% de pacientes
eran de sexo femenino con edad media 13,8 (rango:
10 a 18); el diagndstico del SM habia sido genético
(45,5%) o clinico (27,3%); en el resto de casos no
constaba.

La ectasia dural en pacientes con SM se ha ob-
servado con mas frecuencia en adultos (63-95%)
que en pacientes pediatricos (40%). En la serie de
11 casos pedidtricos con SHI revisados, la ectasia
dural estaba presente en el 81,8%, ya que su pre-
sencia es un facror de riesgo de fuga de LCR en los
pacientes con SM*.

Al tratarse de una patologia infrecuente, existe
muy poca evidencia sobre el diagndstico y trata-
miento del SHI en la poblacién pediatrica. El sin-
toma principal es la cefalea ortostdtica, presente
en todos los casos de la muestra revisada (excepto
en uno que no consta) y que no suele responder
al tratamiento con analgésicos menores®. El nifio
del caso presentaba cefalea ortostatica y vomitos,
como cinco de los casos revisados (45,5%). Debe
sospecharse SHI especialmente cuando la cefalea
se presente asociada a una enfermedad del tejido
conectivo, como en nuestro caso el sindrome de
Marfan. De acuerdo con la doctrina de Monro-Ke-

Tabla 1. Resumen de los datos clinicos de los casos publicados de hipotensidn intracraneal en pacientes de edad

pediatrica con sindrome de Marfan*

Primer autor Edad

Ectasia

Afio (afios) Sexo SM dural Clinica  Diagnéstico Tratamiento Recaida
Deputy et al. 1999° 15 F C Si CFO,V PL PHE Si
Milledge et al. 2005° 14 F Si CFO,V PL PHE No
Rosser et al. 2005’ 10 F - Si CFO,V, 0 RV, CI PHE No
Cheuret et al. 2007° 14 F G Si CFO RM, MG PHE No
Puget et al. 2007° 12 F C Si CFO,V MG PHE No
Chung et al. 2007* 16 M G - - PL, CI Cco -
Voermans et al. 2008 13 M G Si CFO, V. RM, MG, CI 1Q No
Rosdy et al. 2009 15 F - Si CFO CI PHE No
Abu Libdeh et al. 2016% 18 M - Si CFO RM NC -
Pichott et al. 2020* 13 F C Si CFO RM PHE No
Mirchi et al. 2020 12 M G No CFO RM, MG PHE -

*: estrategia de busqueda (“intracranial hypotension syndrome” AND “Marfan syndrome”) realizada en PubMed; M: masculino; F: femenino;
SM: sindrome de Marfan; G: diagndstico genético; C: diagndstico clinico; CFO: cefalea ortostatica; V: vomito; O: otros; PL: puncién lumbar;
RM: resonancia magnética; CI: cisternografia isotépica; MG: mielografia; PHE: parche hematico epidural; CO: consevador; IQ: intervencién

quirdrgica; -: no consta.
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llie, se podria explicar la fisiopatologia de la cefalea
en el SHI: la fuga de LCR reduce su presién y puede
dar lugar a una dilatacién venosa que causaria la
cefalea por traccién meningea, pudiendo aparecer
también hematomas subdurales debido a rotura de
las venas puente’. Este mecanismo podria justifi-
car el aumento de densidad de los senos venosos
que presentd nuestro paciente en la TAC craneal.
Tras la realizacién de la RM craneo-medular, se
pudo comprobar que nuestro paciente cumplia los
cuatro criterios diagnoésticos de cefalea por hipo-
tension de LCR establecidos por The International
Headache Society’:
A) Cualquier dolor de cabeza que cumple el cri-
terio C

B) Cualquiera o ambos de los siguientes: baja
presion del liquido cefalorraquideo (LCR)
(<60 mm) o evidencia de fuga de LCR en ima-
genes

C) El dolor de cabeza se ha desarrollado en re-

lacion temporal con la baja presién de fluido
cerebroespinal (CSF) o la fuga de CSF, o ha lle-
vado a su descubrimiento

D) No se explica mejor por otro diagndstico.

La forma mas rapida de confirmar un SHI es la
medicién de la presién del LCR mediante realiza-
cién de una punciéon lumbar (como en tres casos
de la serie revisada, 27,3%). Sin embargo, no se
recomienda de rutina por la posibilidad de empeo-
ramiento clinico al reducir aun mas el volumen
de LCR'. Respecto a las pruebas de imagen, en la
TAC craneal se pueden visualizar signos indirectos,
como se puede comprobar en nuestro caso, y es util
como herramienta inicial al tratarse de una prueba
muy accesible?. La RM craneo-medular es una téc-
nica que permite visualizar la presencia de coleccio-
nes de liquido a nivel a extradural, y que se empled
en seis (54,5%) de los casos de la serie revisada y en
el presente caso. Cuando se requiera la localizacién
exacta de la fuga estara indicado solicitar una mie-
lografia y/o una cisternografia isotépica'®, como se
observa en el 63,6% de los casos de la serie revisada.

Nuestro caso inicialmente evoluciond favorable-
mente con tratamiento médico conservador: repo-
so absoluto en posicidon Trendelemburg, hiperhi-
dratacién, hidrocortisona y cafeina via oral®. Se
ha recomendado asociar esteroides intravenosos o
teofilina como tratamientos especificos para SHI
espontaneo, pero los estudios que demuestran su
evidencia en edades pediatricas son limitados®. En
los casos mas graves o de evolucién térpida habra
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que optar por el PHE, como en el caso presentado
y en el 72,7% de los casos de la serie revisada. Los
casos refractarios al PHE, solo un caso en la serie
revisada, precisardn tratamiento quirurgico?.

En conclusién, y ante la escasa evidencia publi-
cada sobre el sindrome de hipotensién intracranial
asociado a sindrome de Marfan en poblacién pe-
diatrica, se describe el manejo del caso de un nifio
con SHI secundario a un traumatismo banal y se
realiza una revision de los once casos identificados
en PubMed para ilustrar su casuistica.
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