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RESUMEN

Introduccion. La vasculitis del sistema nervioso central (SNC) se clasifica como primaria o
secundaria. La vasculitis primaria o angitis primaria del sistema nervioso central (APSNC) es
poco frecuente, tiene una clinica variable v representa un reto diagnostico. La vasculitis secundaria
es debida a una variedad de desordenes.

Reporte de Caso. Paciente varon de 67 uiios con proceso de inicio brusco, caracterizado
por inestabilidad para la marcha, cefaleay vomitos, seguido de disminucion de agudeza visual v
somnofencia. La exploracion clinica revelo: paciente despierto, parcialmente orientado, hemia-
nopsia homonima izquierda, tono muscular disminuido en hemicuerpo izquierdo, hemihipoestesia
superficial y profunda derecha; dismetria, discronometria y disdiadococinesia izquierda, signo
de Romberg presente. Los exdamenes de liguido cefalorraguideo, resonancia magnética cerebral
y angiografia cerebral fiieron anormales.

Cenclusion. El presente caso de angitis primaria del sistema nervioso central (APSNC) se
manifesto como infarto multiple del tervitorio vértebrobasilar en el cual destaca la localizacion
v evolucion favorable. Se hace una revision de la literatura.

ParaBrAs-cLAVE:  Angitis aislada, angiopatia benigna, angitis primaria, infarto vértebrobasilar,
sistema nervioso central, vasculitis.

ABSTRACT

Introduction. Vasculitis of the centrul nervous svstem (CNS) is classified as primary or se-
condary. Primary vasculitis or primary angiitis of the central nervous system is uncommon, the
clinical manifestations are variable and the diagnosis is challenging. Secondary vasculitis is due
to a variety of disease.
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Case. 4 67 years old male with abrupt onset of gait disturbance, headache and vomiting, fo-
Howing by decrease visual acuity and somnolence. Exploration revealed: alert patient, orientated
partially, left homonymous hemianopia, left hypotonia, decreased sensibility in the right side,
left dvsmetria and dysdiadochokinesia, Romberg sing. The cevebrospinal fluid, brain magnetic
resonance imaging and angiography showed abnormalities.

Conclusion, These case manifested as a vertebrobasilar artery territory multiinfarction, in
wich enhances its localization and good outcome. We make a review of this issue.

Key worps:  Central nervous system, isolated angiitis, primary angiitis, vasculitis, vertebroba-
silar artery territory multi infarction.

INTRODUCCION

La vasculitis del sistema nervioso central
es una condicién inflamatoria que afecta los
vasos intracraneales en forma primaria o
debido a una variedad de desdrdenes, tales
como infecciones, medicamentos, enferme-
dades autoinmunes y neoplasias.'?

La angitis primaria del SNC (APSNC) es
una forma rara de vasculitis de etiologia des-
conocida, con una incidencia probable menor
de uno en 2 millones y han sido documentados
menos de 200 casos en la literatura. Afecta
primariamente los vasos de pequefio calibre
leptomeningeos y del parénquima del SNC,
sin evidencia de enfermedad sistémica.>*

Para hacer el diagnostico de APSNC
se realiza una variedad de exdmenes de
laboratorio y neuroimagenes, se descaria
condiciones que pueden semejarla, y se puede
considerar la biopsia cerebral que confirmaria
el diagnostico.

Se reporta el caso de un paciente con
enfermedad vascular cerebral isquémica del
territorio vertebrobasilar como manifestacion
de APSNC.

CASO CLINICO

Paciente vardn de 67 afios, sin factores de
riesgo de enfermedad vascular cerebral, que

fue conducido a la emergencia por presentar
en formabrusca, dos dias antes, inestabilidad
para la marcha, con lateropulsion izquierda,
asociado a cefalea y vomitos, seguido de dis-
minucion de agudeza visual y somnolencia.
El examen clinico reveld paciente despierto,
arientado en persona y espacio, desorientado
en tiempo, leve alteracidén de atencién, me-
moria a corto plazo y calculo.

Sistema visual: Hemianopsia homonima
izquierda. Tono muscular disminuido en he-
micuerpo izquierdo. No déficit de fuerza mus-
cular. Reflejos osteotendinosos normales. No
signo de Babinski. Hemihipoestesia superficial
y profunda derecha. Dismetria, discronometria
y disdiadococinesia izquierda. Signo de Rom-
berg presente. No signos meningeos,

Se planteo el diagnostico de enfermedad
vascular cerebral (EVC) isquémica de terri-
torio vertebrobasilar y se procedié a buscar
la etiologia del ictus.

Examenes auxiliares: Tomografia cerebral;
Miultiples intartos en territorio vértebrobasilar
{Fig. 1). Velocidad de sedimentacion globular
{VSG): 54. Marcadores tumorales negativos.
Perfil reumatoldgico: ANA, ANCA, FR:
negativos, ELISA-VIH: Negativo. Perfil trom-
botico: Normal. Perfil para hepatitis: negativo.
TORCH negativo. VSG de control (a los 10
dias): 30. Resto de examenes de laboratorio
dentro de valores normales.
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Figura 1 FiGura 2
IMAGEN DE TOMOGRAFIA CEREBRAL QUE MUES- IMAGEN CORONAL DE RM EN T1 TRAS LA

TRA INFARTO CEREBELOSO INYECCION DE GADOLINIO. LESIONES
' COMPATIBLES CON INFARTOS ENCEFALICOS
INFRATENTORIALES Y SUPRATENTORIALES EN

FASE SUBAGUDA

LCR (inicial, al 10° dia del evento):

Células: 44 [mononucleares (MN): 100%]. FiGura 3
Glucosa: 3.8mmol/L. Proteinas: 521.1mg/ IMAGEN DE ANGIOGRAFIA CEREBRAL QUE
dL, globulina: negativo. ADA: 6.9. VDRL, MUESTRA ESTENOSIS DE ARTERIA BASILAR

tinta china, BK, PAP y cultivos: negativos.
LCR (de control, en 1 semana): Células: 06
[MN 100%]. Glucosa: 3.7. Proteinas: 290.2,
globulina: negativo. ADA: 9.8. Cultivos
negativos.

Doppler vértebrobasilar (al 16° del evento):
flujo aumentado en arteria basilar (mean 60)
y arteria vertebral izquierda (mean 49). RM
CEREBRAL (al 16° del evento): Infartos
encefalicos en fase subaguda, de localizacion
supratentorial e infratentorial, en el territorio
vértebrobasilar (Fig. 2).

ARTERIOGRAFIA VERTEBRAL (al
18° dia): desplazamiento y disminucion de
calibre en aproximadamente 50% del tercio
inferior de la arteria basilar (Fig. 3).
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DISCUSION

La vasculitis que afectaal SNC represen-
ta una entidad de dificil diagnostico debido
a la variabilidad de sus manifestaciones
clinicas y por los exdmenes diagnosticos
complementarios limitados. Los criterios
diagndsticos de la APSNC son: a) presencia
de déficit neurologico adquirido no expli-
cado después de una completa evaluacion
clinica y laboratorial, b) documentado por
angiografia cerebral y/o histopatologia de
un proceso arteritico dentro del SNC y ¢)
no evidencia de vasculitis sistémica u otra
condicidon que pudiera imitar las caracteristi-
cas angiograficas o histopatologicas.">*# Se
describen tres tipos de APSNC: a) Angitis
granulomatosa del sistema nervioso central
{AGSNC), b) Angiopatiabenigna del sistema
nervioso central (ABSNC), y ¢) Otras formas
de APSNC.56

La APSNC ocurre a cualquier edad, pero
afecta generalmente adultos, de 30 a 50 afios,
mayormente varones, La presentacion clinica
es inespecifica y variable, dependiendo del
tamafio de los vasos afectados (200 a 500
micras de didmetro, raras veces se comprome-
ten vasos mayores) y del area comprometida
del SNC.!24

La AGSNC es mas frecuente en varo-
nes, se inicia en forma insidiosa (de uno a
seis meses) con cefalea, nivel de conciencia
fluctuante y deterioro cognitivo, asociado a
déficit neuroldgico focal que incluye ictus,
neuropatias craneales y ataxia. Hasta un
11% puede tener hemorragia intracerebral
y en casos raros puede simular esclerosis
multiple. Se acompaiia de anormalidades en
el LCR compatibles con meningitis cronica.
El prondstico es poco favorable. 810

La ABSNC es mas frecuente en mujeres,
con un comienzo agudo de cefalea severa o
déficit neuroldgico focal, con LCR relativa-
mente normal y angiografias anormales. Su

curso es monofasico y no progresivo. Tiene
buen pronostico.™!

Hasta un 50% o méas de las APSNC no
encajan dentro de las variantes de AGSNC
o ABSNC. Esta heterogeneidad es definida
por la patologia no granulomatosa y hallazgos
clinicos y neuroradiologicos atipicos.’

El estudio de LCR en la APSNC es anor-
mal en un 50-90% de pacientes y muestra
un aumento moderado de proteinas (rangos
de 0.2 a 5.8 g/L), pleocitosis linfocitaria con
un valor medio de 55 células por mm?® (0-
800 cel/mm?), niveles de glicemia normal y
cultivos negativos, pero ni la pleocitosis ni la
hiperproteinorraquia son especificas.?**

Latomografia computarizada es anormal
en un 50 a 60% vy la RM cerebral anormal
en un 75% de pacientes; sin embargo no hay
hallazgos patognomonicos, Las lesiones cau-
sadas por isquemia o infarto son tipicamente
focales y bilaterales en sustancia blanca y
gris. Lamayoria son lesiones supratentoriales,
usualmente en la distribucion de la arteria
cerebral media. Las lesiones infratentoriales
pueden ocurrir, pero solo en asociacion con
lesiones supratentoriales.2134

Laangiografia es anormal en un 60-80%
de pacientes con APSNC, el patron mas
frecuente de las vasculitis es la imdgen en ro-
sario, en maltiples vasos y lechos vasculares,
sin embargo esto s6lo se ve en un 30%. Otros
hallazgos incluyen oclusion de un solo vaso o
lecho vascular y también se ve irregularidad
del lumen. Hasta un 40% de pacientes tiene
angiografias normales, 3131415

La biopsia de la corteza cerebral y lepto-
meniges confirma el diagndstico, pero es un
procedimiento invasivo y tiene falsos nega-
tives que puede explicarse por la histologia
focal y segmentaria.!*3” Se aprecia afectacion
delas arterias y arteriolas de calibre pequefio
de las meninges v la corteza cerebral, con
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infiltrado inflamatorio predominantemente
mononuclear. 4%

No existen estudios randomizados vy
controlados de tratamiento de APSNC. El
tratamiento de AGSNC incluye prednisona
(1 mg/kg/d) y ciclofosfamida (1-2mg/keg/d)
por aproximadamente 6-12 meses para lue-
go continuar con azatioprina como terapia
de mantenimiento. En el caso de ABSNC
puede no requerirse terapia o sélo el uso de
corticoides."**

El caso presentado trata de un paciente
sin factores de riesgo para EVC, excepto
la edad, quien presenta un cuadro de ictus
del territorio vértebrobasilar. Se estudio
las posibles etiologias y se planted el diag-
nostico de vasculitis en base a la clinica
y los examenes de laboratorio, destaca la
normalidad o negatividad de la mayoria de
éstos, a excepcidn de la VSG elevada vy las
alteraciones en cl estudio del LCR, donde
se evidencié pleocitosis (a2 mononucleares)
e hiperproteinorraquia marcada. En las
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neuroiméigenes se aprecia multiples infar-
tos supratentoriales ¢ infratentoriales del
territorio vértebrobasilar y enla angiografia
disminucidn del calibre de la arteria basilar,
que se correlaciond con los hallazgos del
doppler vértebrobasilar. Merece destacar
que la afectacion de este territorio vascular
es infrecuente en la APSNC.

El curso clinico benigno del paciente nos
hace pensar gque corresponde a una ABSNC,
aunque ésta es mas frecuente en mujeres y el
LCR es normal o con minimas alteraciones,
sin embargo por el cuadro agudo y la evolu-
cion favorable, aun sin tratamiento inicial,
concluimos que se trata de una ABSNC. Al
paciente se le instauro tratamiento con pred-
nisona en dosis de Img/kg/dia con buena
respuesta y continda siendo controlado en
forma ambulatoria.

En resumen aportamos un nuevo caso de
angitis primaria del SNC a la bibliografia,
donde destaca la forma de presentacion, la
localizacion y el curso benigno.
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