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Resumen

Objetivo: El propdsito de este estudio es describir las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas
e imaginoldgicas de 5 pacientes con diagnodstico de sindrome de vasoconstriccion reversible.
Métodos: Se hizo una evaluacion retrospectiva de las historias clinicas de cinco pacientes
con clinica e imagenes compatibles con sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
en un hospital de alta complejidad de la ciudad de Medellin. Resultados: Los cinco casos
correspondian a mujeres con una edad promedio de 50 afios. En un caso se identificd como
posible agente causal el consumo de bebidas energizantes con alto contenido de taurina.
Todos los pacientes se presentaron con hemorragia subaracnoidea en la convexidad y
evolucionaron de forma favorable. Conclusidn: El sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible debe ser uno de los diagnosticos diferenciales etioldgicos de hemorragia
subaracnoidea de la convexidad; se presenta predominantemente en mujeres entre la cuarta
y sexta década de la vida y usualmente tiene un curso benigno.

Summary

Objective: The purpose of this study is to describe the clinical, epidemiological and imaging
characteristics of 5 patients with a diagnosis of reversible vasoconstriction syndrome.
Methods: A retrospective evaluation of the clinical records of 5 patients with clinical and
imaging diagnosis of reversible cerebral vasoconstriction syndrome was carried out in a
high complexity hospital in the city of Medellin. Results: The five cases were women with
an average age of 50 years. In one case, the consumption of energy drinks with a high
taurine content was identified as a possible causative agent. All cases presented with brain
convexity subarachnoid haemorrhage. The clinical outcome was favorable. Conclusion: The
reversible cerebral vasoconstriction syndrome should be included in the differential diagnosis
of convexity subarachnoid haemorrhage. It occurs predominantly in women between the
fourth and sixth decade of life and usually has a benign course.

Introduccion e imaginoldgicas de cinco pacientes con diagndstico

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversi-  de sindrome de vasoconstriccion reversible.

ble se describe como una entidad clinica y radiolégica

caracterizada por cefalea intensa y vasoconstriccion Métodos

segmentaria de arterias cerebrales, que puede tener
un curso benigno o acompaiiarse de hemorragia in-
tracraneal o eventos isquémicos, lo que produce dé-
ficit neuroldgico (1). El propésito de este estudio es
describir las caracteristicas clinicas, epidemiolégicas
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Se hizo una evaluacién retrospectiva de las histo-
rias de cinco pacientes con clinica e imdgenes com-
patibles con sindrome de vasoconstriccién cerebral
reversible en un hospital de alta complejidad de la
ciudad de Medellin.
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[ | serie de casos

El diagndstico fue realizado bajo los siguientes criterios (1):

» Cefalea aguda, con o sin déficit neurolégico asociado.

» Sin nuevos sintomas luego de un mes del inicio del cuadro
clinico.

» Sin hemorragia subaracnoidea aneurismatica.

» Examen de liquido cefalorraquideo (LCR) con proteinas
<80 mg/dl; leucocitos <10 mm? y niveles normales de
glucosa.

» Vasoconstriccion cerebral segmentaria multifocal demos-
trada por arteriografia, angiotomografia o angiorresonan-
cia magnética.

» Reversibilidad de las anormalidades angiograficas en las
12 semanas posteriores al inicio del cuadro clinico.

A todos los pacientes se les realizé resonancia magnética (RM) de
craneo, simple y con medio de contraste que incluyé fase angiografi-
ca. Se analizaron datos de laboratorio entre los cuales se incluyeron el
perfil reumatoldgico, para descartar vasculitis primaria o secundaria

Tabla 1. Sintomas de las pacientes

del sistema nervioso central, y el examen de LCR en dos casos, para
descartar un proceso inflamatorio.

Los datos fueron obtenidos por medio de la revisién de las histo-
rias clinicas y llamadas telefénicas a los pacientes durante el segui-
miento clinico.

Resultados

Las cinco pacientes eran mujeres de origen hispano con una edad
promedio de 50 afios. Ninguna tenia antecedente de hipertension arte-
rial. Cuatro de ellas se presentaron al servicio de urgencias con cefalea
“en trueno”. Una paciente debuté con convulsiones y encefalopatia.
Todos los episodios de cefalea “en trueno” iniciaron en reposo. La
méxima intensidad del dolor referido por las pacientes fue de 10/10
en la escala andloga del dolor. Una paciente, quien tenia historia
clinica de migrafia, indicé que el dolor era de caracteristicas clini-
cas completamente diferentes a la cefalea que usualmente padecia
(tabla 1).

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5
Edad 53 55 33 59 50
Presentacién Cefalea “en trueno” | Cefalea “en trueno” | Cefalea “en trueno” | Cefalea “en trueno” Convulswne,s,
encefalopatia
Bradipsiquica
Examen fisico Desorientada Sin déficit Sin déficit Sin déficit Bradipsiquica
Apoyo para la
deambulacion
Migrafia manejada Consumo de
Antecedentes 9 ! No 4 a5 latas de No No
con ergotamina . .
energizantes al dia
*
s >.14O i No No No No No
Hg al ingreso
Autoinmunidad No No No No No
Isquemia No No No No No

*PAS: presion arterial sistolica.
Fuente: Elaboracion propia.

Ninguna paciente tenia cifras de presién arterial sist6lica por enci-
ma de 140 mm Hg al ingreso en el servicio de urgencias una paciente
se encontraba desorientada y bradipsiquica, otra debuté con convul-
siones y encefalopatia, las otras tres estaban sin déficit neurolégico.

En un caso se identific6 como posible agente causal el consumo
de bebidas energizantes con alto contenido de taurina. En todos los
casos la enfermedad se manifesté con hemorragia subaracnoidea de la
convexidad, sin evidencia de sangrado aneurismdtico (figura 1).

En todos los casos se descartaron causas autoinmunes. Se solici-
taron anticuerpos antinucleares, anti-Ro, anti-La, anti-SM y anti-RNP,
anticoagulante ldpico, anticuerpos anticardiolipinas, los cuales fueron
negativos.

En dos de ellos se realizé puncién lumbar, pero no se encontré
proteinorraquia ni pleocitosis en el liquido cefalorraquideo. A una pa-
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ciente se le realizé biopsia meningea y de arteria temporal, con la cual
se descartd vasculitis.

Todas las pacientes evolucionaron de forma favorable, con me-
jorfa clinica y resolucién de la vasoconstriccién a las 12 semanas,
evidenciada con imagen de control (figura 2). En ninguno de los casos
hubo eventos isquémicos asociados.

Discusion

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible es una enti-
dad clinica y radiolégica que se caracteriza por cefalea de alta in-
tensidad y vasoconstriccion segmentaria de las arterias cerebrales
de cardcter reversible, que usualmente resuelve en un periodo de 3
meses (1-5).

Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible: Presentacion como hemorragia subaracnoidea de la convexidad.
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Figura 1. a) TAC de craneo simple: hemorragia subarcnoidea en la
convexidad. b) Arteriografia: se descarta sangrado de origen aneu-
rismatico y se observa disminucion difusa del diametro vascular
en las arterias cerebral posterior, cerebelosa superior, comunicante
posterior, cerebral media y pericallosa.

Figura 2. a) RM: vaso-
constriccion de circula-
cion posterior. b) RM de
control alas 14 semanas:
Las anormalidades an-
giograficas han mejo-
rado.

Este sindrome no es una entidad tinica, debe considerarse la mani-
festacion comin de multiples trastornos caracterizados por vasocons-
triccion reversible de la circulacién cerebral (6).

El termino sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
agrupa entidades clinicas diferentes que incluyen el sindrome de Call
Fleming, la cefalea “en trueno”, la angiopatia posparto, la angiopatia
inducida por drogas, la cefalea poscoital, el vasoespasmo migrafioso y
la angiopatia benigna del sistema nervioso central (7,8).

Su incidencia real es incierta, pero informes recientes indican que
esta entidad estd subdiagnosticada (3,4). Afecta principalmente a pa-
cientes entre los 30 y 50 afios de edad, con una media de presentacion
entre los 42 y 45 afios, de sexo femenino, con una relacién hombre-
mujer de 1:2.4 (1).
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El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible puede ocurrir
de forma espontdnea, pero hasta el 50 % de los casos se asocian con
el uso de drogas vasoactivas o el estado posparto. Los medicamentos
simpaticomiméticos usualmente utilizados para tratar los sintomas de
enfermedades respiratorias, como la fenilpropanolamina y la seudo-
efedrina, asi como la medicacion antimigrafiosa, se han asociado con
hemorragia subaracnoidea y sindrome de vasoconstriccién cerebral
reversible (1,3,5.9).

El mecanismo clave de la vasoconstriccion cerebral reversible es
la alteracién en el tono vascular, que es probablemente causado por
hiperreactividad simpdtica, disfuncién endotelial y estrés oxidativo,
condiciones que se requieren para generar la vasoconstriccion grave
que produce la clinica de estos pacientes. La asociacion del sindrome
de vasoconstriccion cerebral reversible con el aumento de la presion
arterial, ingestion de simpaticomiméticos y el feocromocitoma apo-
yan la participacion de la hiperreactividad simpdtica en su patogé-
nesis. Por otro lado, la superposicién entre el sindrome de encefalo-
patia posterior reversible y el sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible soportan la importancia de la disfuncién endotelial en la
patogénesis de esta entidad (1,3,10-12).

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible puede aso-
ciarse a convulsiones, encefalopatia, déficits neuroldgicos focales,
alteracion del estado mental, ataques isquémicos transitorios, eventos
cerebrovasculares isquémicos, hemorragia intracraneal y edema ce-
rebral (1,13).

La hemorragia subaracnoidea cortical aparece en el 30 al 34 % de
los casos. La ruptura de pequefios vasos piales, debido a la descoordi-
nacion del tono vascular, explica la hemorragia subaracnoidea, la cual
se presenta usualmente en la convexidad y debe ser diferenciada de la
hemorragia producida por angiopatia amiloide, sindrome PRES, trau-
ma, aneurismas sépticos, vasculitis, coagulopatia y malformaciones
vasculares superficiales (4,5,14,15).

Los criterios diagndsticos son los propuestos por la Sociedad In-
ternacional de Cefaleas (1), y a pesar de que no han sido validados
en un estudio prospectivo, son bastante utiles desde el punto de vista
clinico:

» Cefalea aguda, grave, con o sin déficit neurolégico asociado.

» Sin nuevos sintomas luego de un mes del inicio del cuadro
clinico.

» Sin hemorragia subaracnoidea aneurismatica.

» LCR con proteinas < 80 mg/dl; leucocitos <10 /mm?® y nive-
les normales de glucosa.

» Vasoconstriccion cerebral segmentaria multifocal demostra-
da por arteriografia, angiotomografia o angiorresonancia
magnética.

» Reversibilidad de las anormalidades angiograficas en las 12
semanas siguientes al inicio del cuadro clinico.

Uno de los principales diagndsticos diferenciales es la vasculi-
tis del sistema nervioso central. Los pacientes con angiitis primaria
del sistema nervioso central usualmente tienen un curso fulminante
con pobre prondstico, en caso de que la terapia inmunosupresora no
sea iniciada tempranamente. La angiitis primaria del sistema nervio-
so central es prevalente en hombres de edad avanzada, se caracteriza
por una cefalea de cardcter progresivo; en el liquido cefalorraquideo
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[ | serie de casos
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Sangrado
en la
fisura de
Silvio

Hemorragia
subaracnoidea de
la convexidad

Arteriografia/Angiotac

Angioresonancia

Figura 3. Algoritmo diagnostico.
En caso de hemorragia suba-
racnoidea en la Cisura de Silvio,
como primera posibilidad, se
debe descartar hemorragia suba-
racnoidea de caracter aneurisma-
tico y continuar el estudio con
arteriografia o angiotomografia.

Angioresonancia
con
vasoconstriccion
segmentaria

Autoinmunidad?

Sindrome de
vasoconstriccion cerebral
reversible (confirmar con

imagen control )

2

LCR: proteinas <80 mg/dl,
leucocitos < 10/mm3,
glucosa normal

Ca - _

Vasculitis

Figura 4. Algoritmo diagndstico. La
vasoconstriccion cerebral reversible
es un diagnostico de exclusiony en
caso de encontrar vasoconstriccion
segmentaria en la angiografia se
debe descartar inicialmente vascu-
litis del sistema nervioso central, por
medio de paraclinicos que deter-
minen enfermedad reumatoldgica,
y de liquido cefalorragquideo que
indique enfermedad inflamatoria.

/

se encuentran proteinas mayores a 100 mg/dl y mds de 5-10 células/
mm y la RM inicial muestra infartos multifocales en la mayorfa de los
casos (2,6,16).

Teniendo en cuenta los casos presentados en este estudio y la
manifestacién como hemorragia subaracnoidea de la convexidad, se
propone el algoritmo diagndstico que se muestra en las figuras 3 y 4.

La biopsia de arteria temporal no se recomienda para el diagnds-
tico del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible y se debe
realizar Ginicamente en casos en los cuales la angiitis cerebral es alta-
mente probable (7,17).

Todos los pacientes requieren manejo sintomdtico, se debe iden-
tificar y eliminar el factor desencadenante; administrar analgésicos,
medicacién para el control de la presion arterial y profilaxis anticon-
vulsivante. Se deben evitar las actividades que generen aumento de
los sintomas, como maniobra de Valsalva, ejercicio fisico y actividad
sexual. Se han administrado bloqueadores de calcio, incluyendo ni-
modipino, en diferentes estudios, pero no se ha demostrado una mo-
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dificacién de la evolucién de la vasoconstriccion cerebral. La admi-
nistracién intraarterial de vasodilatadores y la angioplastia con balén
han sido descritos en casos graves, pero su indicacién no es clara y en
ocasiones la vasoconstriccién recurre. Algunos estudios sugieren que
el uso de corticoesteroides puede ser deletéreo para el paciente (1).

El pronéstico para la mayoria de los pacientes es bueno. El sin-
drome usualmente es monofdsico con una resolucién de los sintomas
en las primeras tres semanas. La resolucién de la vasoconstriccién
ocurre en las primeras 12 semanas. E1 5 al 10% de los casos se asocian
a discapacidad neuroldgica y mortalidad, la mayoria de estos casos de
mal prondstico se presentan en el contexto de sindrome de vasocons-
triccién cerebral reversible en el periodo posparto (1,7).

Conclusién

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible debe ser uno
de los diagnésticos diferenciales etiolégicos de hemorragia subarac-

Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible: Presentacion como hemorragia subaracnoidea de la convexidad.
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noidea de la convexidad; se manifiesta de forma predominante en mu-

jeres entre la cuarta y sexta década de la vida y usualmente tiene un

curso benigno.
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