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Vasculitis primaria del sistema nervioso con afectacion

arterial y venosa

Paloma Martin-Jiménez, Eduardo San Pedro-Murillo, Fernando Ostos, Federico Ballenilla,

Patricia Calleja-Castafio

RVS: * Visual

Figura 1. a) Angiotomografia computarizada con reconstruccién volumétrica que demuestra oclusion vertebral bilateral (puntas flecha amarilla);
b) Correlacién con angiografia con inyeccidn en ambas arterias vertebrales que confirma los hallazgos (puntas de flecha rojas).

Varén de 63 afos, natural de Sene-
gal, con antecedente personal desta-
cado de hipertension arterial sin trata-
miento. Ingresé por un cuadro de ini-
cio agudo objetivado al despertar de
deterioro del nivel de consciencia, con
reactividad fluctuante, inatencién y
desorientacién. En la exploracion se
constatd focalidad neuroldgica a ex-
pensas de disartria leve, paresia facial
inferior derecha, marcada dismetria
en el miembro superior izquierdo y
ataxia que imposibilitaba la bipedes-
tacién. Se realiz6 una tomografia
axial computarizada (TAC) craneal en
la que se observé una hipodensidad
parietal parasagital posterior dere-
cha, sugestiva de un evento isquémi-
co en evolucién, y una angio-TAC que
demostré un defecto de replecién en
los segmentos V4 de ambas arterias
vertebrales, con repermeabilizacién
distal a nivel de la basilar (Fig. 1a). Se

llevé a cabo una arteriografia en la
que, ademas de la oclusién vertebral
bilateral (Fig. 1b), llamaba la atencién
un patrén vasculitico tipico, con afec-
tacién tanto arterial (Fig. 2a) como
venosa (Fig. 2b). Durante el ingreso
hospitalario se completd el estudio
mediante puncién lumbar, que puso
de manifiesto pleocitosis de predomi-
nio mononuclear (37 células/mm?
con un 85% mononuclear) e hiperpro-
teinorraquia (proteinas, 1,45 g/L), con
estudio microbioldgico negativo y una
resonancia magnética cerebral donde
se apreciaban mudiltiples lesiones is-
quémicas agudas en el territorio ver-
tebrobasilar, varias de ellas con trans-
formacién hemorrdgica.

Asimismo, durante la hospitaliza-
cién se hizo un cribado de causas me-
diante analitica completa (incluyendo
perfil tiroideo, lipidico, vitaminas y
panel de autoinmunidad), serologias,

estudio cardioldgico (con Holter y eco-
cardiograma transtoracico y transeso-
fagico) y tomografia por emisién de
positrones-TAC toracoabdominopélvi-
ca, sin evidenciarse datos de vasculitis
sistémica o cualquier otra condicién
que pudiera provocar los hallazgos
angiogrdficos, llegandose al diagnds-
tico de vasculitis primaria del sistema
nervioso central. Para el tratamiento
de la fase aguda se llevé a cabo una
trombectomia mecdnica con coloca-
cién de una endoprétesis intracraneal
en ambos segmentos V4 con perfu-
sién de tirofiban inicialmente, sequida
de doble antiagregacién con acido
acetilsalicilico y clopidogrel, y estatina
en dosis plenas. Tras el diagnéstico de
vasculitis primaria del sistema nervio-
so central, se inicié tratamiento con
bolos de corticoides seguidos de pau-
ta oral descendente. El paciente evo-
lucioné favorablemente, y en el alta
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Vasculitis primaria del sistema nervioso con afectacién arterial y venosa

Figura 2. Angiografia cerebral con sustraccidn digital en proyeccion lateral; fases arterial (a) y venosa (b). Se observan irreqularidades arteriales
tanto proximales (punta de flecha roja) como distales (puntas de flecha amarillas) y, en la fase venosa, un patrén venoso anémalo con irregulari-
dades y aspecto arrosariado de las venas cerebrales de forma difusa (patrdn flebitico; puntas de flecha naranja).

presentd sélo una discreta dismetria
de la extremidad superior izquierda y
leve ataxia, aunque con marcha auté-
noma posible.

La vasculitis primaria del sistema
nervioso central es una entidad carac-
terizada por inflamacién de la vascula-
tura cerebral sin vasculitis en otros 6r-
ganos [1]. Aunque para el diagndstico
definitivo se requiere una confirma-
cién histoldgica que muestre datos de
angeitis (granulomatosa, linfocitica o
necrotizante), dado que la biopsia no
es una técnica exenta de riesgos [2],
se puede asumir, como en nuestro
caso, un diagndstico posible mediante
una presentacién clinica compatible,
exclusién de otros posibles diagndsti-
cos y de vasculitis sistémica, asi como
técnicas de laboratorio y de imagen

congruentes, y es especialmente rele-
vante el papel de la angiografia cere-
bral [3]. Los hallazgos angiograficos
tipicos consisten en irregularidades
arteriales, con segmentos alternos de
estenosis con otros normales o dilata-
dos, como los encontrados en nuestro
paciente. Otras anomalias son el
vaciamiento arterial retardado y los
canales anastométicos, y rara vez se
observan microaneurismas. Las lesio-
nes vasculiticas afectan predominan-
temente a las arterias pequefias y me-
dianas del parénquima cerebral, la
médula espinal y las leptomeninges.
Menos frecuente, aunque muy carac-
teristico, es el patrén flebitico, que
consiste en un patrén venoso anéma-
lo con aspecto arrosariado de las ve-
nas cerebrales de forma difusa [4].
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Sin ser tan frecuente de ver como el
patrén arterial, encontrar un patrén
flebitico apoya fuertemente el diag-
nostico en nuestro caso.
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