CORRESPONDENCIA

poso en cama, que en un principio fue eficaz, al
resolverse la clinica oculomotora y evidenciarse
en una puncién lumbar de control una presién
de apertura de 90 mmH,0. Dos semanas des-
pués, reaparecio la clinica ocular con ptosis casi
completa del ojo izquierdo, presentando en di-
cha ocasidn una presion licuoral de 30 mmH,0.
Ante la ausencia de respuesta mantenida con
medidas conservadoras se decidié un trata-
miento con parche de codgulo autélogo epidural
(20 mL de sangre autdloga), que cursé con ali-
vio sintomatico inmediato, desapareciendo la
disfuncién oculomotora de manera completa
(Fig. 1b).

Durante el seguimiento llevado a cabo al
alta hospitalaria, el paciente no ha vuelto a pre-
sentar reaparicién de la citada clinica neurolé-
gica. Una RM cerebral a los seis afios demuestra
la ausencia completa de signos patoldgicos en
relacién con |a hipotensién licuoral.

El sindrome de hipotensién licuoral se asocia
con frecuencia a alteraciones visuales tales como
visién borrosa, alteraciones campimétricas, nis-
tagmo o diplopia secundaria a oftalmoparesia
[2,6]. Esta dltima tiene lugar en el 30-35% de
los casos, principalmente por afectacién del
nervio abducens, aunque en un pequefio nu-
mero de casos el nervio craneal responsable es
el oculomotor comun (el 14% segln Zada et al
[6]), como puede ocurrir en nuestro caso, o el
troclear (7%) [6].

El mecanismo por el que ocurren los sinto-
mas neurooftalmoldgicos no es del todo cono-
cido, pero se asume que se debe a un mecanis-
mo hidrodindmico. La disminucién de volumen
del LCR produce cambios anatémicos intracra-
neales con un desplazamiento cerebral rostro-
caudal, por lo que se cree que aumenta el ries-
go de traccién de determinadas estructuras in-
tracraneales tales como los senos venosos y los
nervios craneales [7] y puede dar lugar a los
sintomas previamente descritos. Otra teoria no
excluyente es la ley de Monroe-Kellie, segln la
cual el volumen intracraneal, formado por el
cerebro, el LCRy la sangre, es constante. Al dis-
minuir el volumen del LCR, aumenta el compo-
nente vascular y da lugar a congestién y dilata-
cién venosa intracraneal [5,8], lo que explica
muchas de las alteraciones tipicas en la neuro-
imagen (paquimeningitis, efusiones subdurales
0 congestion hipofisaria) y podria favorecer el pa-
so de células y proteinas al espacio subaracnoi-
deo [7,8], como ocurre en nuestro paciente.

430

El caracter fluctuante de la clinica oculomo-
tora podria relacionarse con los cambios de vo-
lumen del LCR a lo largo del tiempo, como se
demuestra en el estudio practicado en nuestro
paciente y la consecuente variacién en la trac-
cién de las estructuras nerviosas y la congestion
vascular.

El tratamiento con medidas conservadoras
no siempre es eficaz. En estos pacientes, esta
indicada la aplicacién de un parche epidural de
sangre autéloga, que cursa con una respuesta
clinica eficaz estimada hasta en el 90% de los
pacientes sequn las series [1,2,6,7]. El alivio sin-
tomatico suele ser inmediato y tiene lugar la
resolucién de la clinica en menos de 24 horas
tras el tratamiento en la mayoria de los sujetos
[1,2,7].

Hay pocos casos descritos en la bibliografia
de neuropatia del lll nervio craneal como conse-
cuencia de un sindrome de hipotensidn licuoral
espontanea [4,9-13]. Este caso contribuye a en-
riquecer el espectro de presentacion clinico de
dicho sindrome, que si se sospecha y se trata de
modo correcto suele presentar una evolucién
muy favorable (resolucién de la clinica neuroof-
talmoldgica en el 98% segtin Zada et al [6]).
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La arteritis de células gigantes (ACG) es la vas-
culitis mds frecuente en los adultos. Se trata de
una panarteritis granulomatosa que afecta a
vasos de mediano y gran calibre y de manera
caracteristica a la arteria temporal. La ACG pue-
de dar lugar a complicaciones vasculares graves
como ceguera o ictus isquémicos, que sélo se
pueden prevenir con un diagnéstico precoz y la
administracion inmediata de corticoides [1]. El
diagndstico de esta vasculitis se basa en los cri-
terios del Colegio Americano de Reumatologia
que incluyen signos y sintomas propios de la en-
fermedad (cefalea y dolor a la palpacién en la
arteria temporal), datos de laboratorio (veloci-
dad de sedimentacion globular, VSG > 50 mm/h),
edad superior a los 50 afios y alteraciones his-
toldgicas caracteristicas en la biopsia de arteria
temporal [2].

En los ultimos afios, se ha investigado la uti-
lidad en el diagndstico de la ACG de distintas
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técnicas de imagen que permitan identificar la
inflamacion de la pared vascular [3]. Varios tra-
bajos, incluidos distintos metaanalisis [4], han
mostrado la rentabilidad de la ecografia diplex
en modo color en el diagnéstico de esta vascu-
litis, siendo el marcador ecografico mas sensi-
ble es el denominado ‘signo del halo’ [5]. Este
Ultimo consiste en un area hipoecoica y concén-
trica alrededor de la luz de la arteria inflamada
y traduce la existencia de edema en la pared de
las arterias afectadas por el proceso vasculitico.
Este signo fue descrito inicialmente en la arteria
temporal y con posterioridad en otras arterias
que pueden verse afectadas por la ACG como la
arteria occipital, vertebral o axilar [6].

Ademas de los casos en los que estan pre-
sentes los sintomas clasicos de la ACG como ce-
falea temporal de inicio reciente con o sin clau-
dicacién mandibular, la ecografia puede ser de
gran ayuda en aquellos casos de presentacién
atipica. Por ejemplo, el estudio ultrasonografi-
co se ha mostrado como una herramienta util
en casos de ACG cuyo sintoma inicial ha sido
una cefalea explosiva mediante la demostraci-
6n del signo del halo en ambas arterias tempo-
rales [7] o cuando la primera manifestacion ha
consistido en un ictus isquémico de territorio
posterior por afectacion vasculitica de la arteria
vertebral [8].

Presentamos dos casos de ACG cuyo sinto-
ma inicial fue dolor occipital por vasculitis de la
arteria occipital y donde la practica del estudio
ecografico resultd crucial para establecer el
diagndstico.

Caso 1. Mujer de 78 afios que consulta por dolor
occipital bilateral de intensidad moderada de
tres meses de evolucién. El dolor era opresivo,
continuo y con exacerbaciones nocturnas. En la
exploracién, se objetivaba hipersensibilidad a
la palpacién en la regién occipital. La paciente
fue diagnosticada de neuralgia occipital y trata-
da con bloqueo anestésico local (mezcla1a1de
mepivacaina 2% y bupivacaina 5%, inyectando
2 cm3). Sin embargo, transcurrido un mes, la
paciente acudié de nuevo a la consulta sin refe-
rir mejoria e incluso con el dolor occipital mas
intenso. En esta ocasidn, se pautd tratamiento
con gabapentina y antiinflamatorios no esteroi-
deos. A las tres semanas, la paciente acudid al
servicio de urgencias por amaurosis fugaz dere-
cha acompafiada de intensa cefalea temporal
bilateral. Se practicé una TC craneal que fue
normal y se objetivd en la exploracién endureci-
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Figura. Imagenes mediante ecografia en modo B color: a) Corte longitudinal de arteria occipital izquierda donde se
observa un drea hipoecoica alrededor de la luz del vaso (signo del halo delimitado por flechas blancas); b) Corte
transversal de la arteria temporal derecha donde se observa el signo del halo (flechas); ¢) Corte longitudinal donde se
observa el signo del halo en la arteria occipital izquierda previo al tratamiento con corticoides; d) Corte longitudinal
donde se observa resolucién del signo del halo tras el tratamiento con corticoides.

miento y ausencia de pulso en la arteria tempo-
ral derecha. La paciente fue valorada por el
neurdlogo de guardia que, tras realizar un estu-
dio ultrasonogréfico que incluia ambas arterias,
la occipital y la temporal, establecid el diagnés-
tico de ACG tras objetivar la existencia del signo
del halo en dichas arterias (Figs. a y b). Se inicid
un tratamiento con corticoides por via oral y se
confirmé el diagndstico a las 48 horas tras prac-
ticar una biopsia de la arteria temporal dere-
cha. El valor de la VSG fue de 24 mm/h.

Caso 2. Mujer de 82 afios que presentaba cefa-
lea occipital izquierda de un mes de evolucién.
El dolor era continuo y la paciente referia sensa-
cién de acorchamiento en esa zona. En la ex-
ploracién, destacaba dolor a la palpacién en el
punto de Arnold. Se establecid el diagndstico
de neuralgia occipital y se administré bloqueo
anestésico subcutaneo. Sin embargo, la pacien-
te acudid al servicio de urgencias a las cinco se-
manas refiriendo dolor creciente que interferia
con sus actividades. Ante la falta de respuesta
al tratamiento anestésico convencional, se prac-
ticé un estudio ecografico que mostré signo del
halo en la arteria occipital izquierda (Fig. c), asi
como en la arteria temporal derecha, que apo-
yaba el diagnéstico de ACG. Se inicié tratamien-

to con corticoides y se confirmé el diagndstico
mediante una biopsia de dicha arteria tempo-
ral. La determinacién de la VSG en el drea de
urgencias fue de 35 mm/h. A los tres meses, se
repitid el estudio ecografico y se objetivé la des-
aparicién del halo hipoecoico en la arteria occi-
pital (Fig. d), en ese momento se comenz6 una
pauta descendente de corticoides.

Aunque es poco frecuente, la cefalea o neural-
gia occipital secundaria a vasculitis de la arteria
occipital puede ser la manifestacidén inicial en
un paciente con ACG [9,10]. En estos casos, el
dolor y la hipersensibilidad al tacto sobre la re-
gién occipital son causados por la inflamacién
de la arteria occipital, que discurre paralela al
nervio occipital mayor, lo que hace que estos
sintomas se atribuyan de manera errénea a
una afectacién local de dicho nervio.

Cuando la neuralgia o cefalea occipital se
presenta de modo aislado, sin otros sintomas
sugerentes de ACG como cefalea temporal o
claudicacién mandibular, el diagnéstico de esta
vasculitis es un auténtico reto. De hecho, en es-
tos casos de presentacion atipica, los criterios
diagnésticos de la ACG del Colegio Americano
de Reumatologia son poco o nada sensibles [2].
Esta situacion puede provocar una demora en
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el diagnéstico con la posibilidad de aparicion de
las temibles complicaciones vasculares de la ACG,
como ocurrié en nuestro primer caso. Por tan-
to, es importante disponer de una prueba com-
plementaria que facilite el diagndstico de ACG
cuando el clinico sospeche la posibilidad de una
vasculitis de la arteria occipital como causante
de una neuralgia o cefalea occipital.

La neuralgia occipital se define como un do-
lor paroxistico, con sin dolor continuo intercri-
sis, en el territorio de cualquiera de los tres ner-
vios occipitales [11]. Lo mas habitual es que esta
neuralgia en el anciano sea idiopatica favoreci-
da por el trayecto subcutaneo de dichos ner-
vios, que los hace mas susceptibles a la irrita-
cién o traumatismos. De este modo, el diagnds-
tico inicial en nuestros pacientes fue de neural-
gia occipital, aunque a posteriori pudiese com-
probarse la ausencia de alivio del dolor tras el
bloqueo anestésico del nervio. La respuesta al
tratamiento local es necesaria para poder esta-
blecer el diagnéstico de neuralgia occipital se-
gun los criterios actuales de la clasificacién in-
ternacional de cefaleas [12]; por lo tanto, esta
falta de respuesta puede considerarse un pri-
mer sintoma de alarma que sugiera la existen-
cia de una causa subyacente que justifique la
neuralgia occipital.

Schmidt et al fueron los primeros en la utili-
zacion del eco-Doppler en pacientes con sospe-
cha de ACG [5]. Ellos describieron el denomina-
do signo del halo en la arteria temporal como
muy especifico de esta vasculitis sistémica. Este
dato se ha confirmado con la publicacién poste-
rior de multiples articulos, entre ellos un meta-
analisis que recogia mas de 2.000 pacientes,
mostrando el estudio ultrasonografico de la ar-
teria temporal una sensibilidad del 88% y una
especificidad del 78% frente a la biopsia de esa
arteria [4]. Con el paso de los afios y el perfec-
cionamiento de la técnica, se ha objetivado que
es posible encontrar el signo del halo en otras
arterias afectadas por el proceso inflamatorio.
Pfandenhauer et al establecieron en el caso del
estudio ultrasonografico de la arteria occipital
una sensibilidad y especificidad para el diagnds-
tico de la ACG del 75% cuando se llevaba a cabo
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un estudio ecografico combinado con la arteria
temporal en pacientes cuyo sintoma inicial pre-
dominante era cefalea o neuralgia occipital
[13]. Ademas, una ventaja adicional de la eco-
grafia es que permite supervisar la respuesta al
tratamiento corticoideo mediante la constata-
cién de la resolucién del signo del halo; este
control se lleva a cabo habitualmente en Ia ar-
teria temporal [14]. En nuestro segundo caso,
se pudo constatar la normalizacién del flujo y la
desaparicién del halo hipoecoico en la arteria
occipital, dato que es de utilidad para iniciar el
descenso en la pauta de corticoides.

Por lo tanto, y teniendo en cuenta que la
mayoria de neuralgias occipitales son idiopati-
cas, la cuestion a resolver es cudndo debemos
plantearnos hacer un estudio ecografico de la
arteria occipital en un paciente con una cefalea
o neuralgia occipital. Como hemos comentado,
uno de los sintomas de alarma puede ser la per-
sistencia del dolor o su caracter progresivo a pe-
sar de la infiltracién del nervio. Por otro lado,
dado que la elevacion de la VSG constituye uno
de los datos clave en el diagndstico de la ACG,
también podriamos plantearnos emprender el
estudio ultrasonografico cuando la VSG fuese
superior a 50 mm/h. Sin embargo, en una serie
publicada de ocho pacientes con ACG en los que
el sintoma inicial predominante fue una cefalea
occipital, en seis de ellos la VSG fue normal
[10]. Por lo tanto, aunque un valor elevado de
la VSG puede sugerir una causa subyacente, un
valor normal de este reactante de fase aguda
nunca puede excluir el diagnéstico de una vas-
culitis de la arteria occipital ni ser el condicio-
nante que guie el estudio ecografico. Este dato
coincide con nuestra experiencia y es el valor de
VSG normal en ambos pacientes en el momen-
to del diagnéstico.

En conclusién, el signo del halo, marcador eco-
grafico de la ACG, no es exclusivo de la arteria
temporal y puede aparecer en otras arterias
como la arteria occipital. Esta vasculitis sistémi-
ca debe considerarse en el diagndstico diferen-
cial de la cefalea o neuralgia occipital en el an-
ciano, especialmente en aquellos casos refrac-

tarios sin respuesta al bloqueo anestésico local.
En estos casos, puede ser especialmente (til en
el diagnéstico de la ACG y la ecografia en modo
color mediante la demostracién del signo del
halo en la arteria occipital y en al arteria tem-
poral que apoye el diagnéstico de esta vasculi-
tis sistémica.
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