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Resumen

Introduccion: El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible abarca un amplio
grupo de etiologias que se presentan clinicamente con cefalea tipo trueno; puede recurrir
enun lapso de una a tres semanas y relacionarse con sintomas neuroldégicos como crisis
epilépticas, isquemia, infarto cerebral y hemorragia subaracnoidea no aneurismatica,
asociado a cambios imagenoldgicos consistentes en vasoconstriccion multifocal
atribuida a pérdida del control del tono vascular cerebral. El cuadro en general se
autolimita en un rango de doce semanas. Materiales y métodos: Se realiza busqueda
de literatura y, posteriormente, se revisaron los hallazgos clinicos y patologicos de este
sindrome; ademas, se discute fisiopatologia, diagnostico, potenciales tratamientos y
complicaciones. Conclusiones: El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
es un reto diagnostico, debido a su baja incidencia y multiples formas de presentacion.
Es de suma importancia desarrollar anamnesis detalladas, para realizar un diagndstico
oportuno.
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Abstract

Introduction: The reversible cerebral vasocons-
triction syndrome encompasses a wide range of
etiologies that present clinically with thunderclap
headache, can recur over a period of 1-3 weeks
and can be associated with neurological symptoms
such as seizures, ischemia, stroke and non aneu-
rysmatic subarachnoid hemorrhage. Materials
and Methods: Literature search was performed
and subsequently the clinical and pathological
features of this syndrome were reviewed, plus we
discuss: Pathophysiology, diagnosis, treatment,
and potential complications. Conclusions: The
reversible cerebral vasoconstriction syndrome is
a diagnostic challenge because of its low inci-
dence and multiple forms of presentation is very
important to develop detailed medical record, for
an early diagnosis.

Key words: Syndrome, vasoconstriction, rever-
sible, cerebral.

Introduccion

Los primeros casos de sindrome de vaso-
constriccion cerebral reversible (SVCR)
fueron descritos en la literatura del sin-
drome de Call-Fleming, denominado asi
por los doctores Gregory Call y Marie
Fleming, quienes describieron en 1988
cuatro casos de mujeres, con edades en-
tre los 19 y los 47 afios, que cursaron con
un cuadro de cefalea intensa fluctuante,
asociada con hallazgos angiograficos de
vasoespasmo multifocal que alternaba
con areas de normalidad. Las pacientes
mostraron resolucion de los sintomas en
un periodo de uno a tres meses [1].
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El término SVCR [2] lo propusieron
Calabrese y cols., en 2007. Esta patolo-
gia se divide en primaria y secundaria,
dependiendo de sus desencadenantes, y
en un 80% de los casos logra estable-
cerse su etiologia gatillo. Actualmente,
el término se usa para denominar un
grupo de patologias caracterizadas por
vasoconstriccion cerebral segmentaria
reversible e incluyen: angiopatia o vas-
culitis cerebral benigna aislada, sindro-
me de Call-Fleming, seudovasculitis del
sistema nervioso central, angiopatia pos-
parto, vasoespasmo migrafoso, migrana-
angeitis, cefalea tipo trueno idiopatica
con vasoespasmo reversible, vasculopa-
tia cerebral inducida por drogas y va-
soespasmo fatal con infarto migrafioso
y tumores secretores de catecolaminas
[3-6]. El curso clinico de la enfermedad
es autolimitado; sin embargo, el grado de
vasoconstriccion es predictivo de com-
plicaciones como infarto y hemorragias.

Epidemiologia

Su incidencia es incierta, con frecuencia
subdiagnosticada. El SVCR se ha repor-
tado en pacientes entre los 20 y los 50
anos de edad, con una edad media de
presentacion de 45 anos y una mayor fre-
cuencia en las mujeres con una relacion
hasta 10:1 [7].

Fisiopatologia

En esta patologia se presenta una alte-
racion en el sistema cerebrovascular,
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que consiste en la constriccion arterial
multifocal, por lo general autolimitada,
con baja tasa de reincidencia. La fisiopa-
tologia no es completamente conocida;
sin embargo, segiin Calabrese y cols.,
consiste en la disfuncion del control del
tono arterial por una respuesta inadecua-
da del sistema simpatico, el cual depende
de la actividad y sensibilidad de recep-
tores vasculares. Esta alteracion suele
estar causada por la estimulacion de las
terminales nerviosas perivasculares o
piales que rodean los vasos craneales [4].

El sistema arterial cerebral estd den-
samente inervado por fibras aferentes de
la primera division del trigémino y la raiz
dorsal de C2. Otras hipoétesis indican que
algunos factores tanto inmunoldgicos
como bioquimicos relacionados con un

incremento abrupto de la tension arterial
influencian de manera directa la genera-
cion de esta alteracion [4]. Teorias como
las de Ducros y cols. [7] refieren la pre-
sencia de una disfuncion endotelial y de
las células T, las cuales median la vaso-
constriccion y la hipoperfusion, similar
a la etiopatogenia del sindrome de leu-
coencefalopatia posterior reversible. Esta
disfuncion en el tono vasomotor arterial
cerebral del SVCR puede desencadenar-
se de forma espontanea o idiopatica, por
drogas simpaticomiméticas, serotoninér-
gicas o catecolaminas. También tiene una
importante incidencia en el posparto, en
el cual es mas frecuente en la primera
semana del puerperio y su presentacion
en el posparto sugiere estar asociada al
efecto de los cambios hormonales pro-
pios de esta condicion [7].

Tabla 1. Causas del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible

Posparto

Con exposicion o sin esta a sustancias vasoactivas;
eclampsia o preclampsia.

Exposicion a sustancias
vasoactivas

ginseng.

Cannabis, cocaina, éxtasis, anfetaminas, LSD, inhibidores de la recaptacion
de serotonina, descongestionantes nasales, ergotamina, metergina,
bromocriptina, lisuride, triptanes, isometeptina, parches de nicotina,

Tumores secretores de
catecolaminas

Feocromocitoma, tumor carcinoide bronquial, tumores del glomo.

Exposicién a
inmunosupresores o
productos sanguineos

Tacrolimus, ciclofosfamida, eritropoyetina, inmunoglobulina, trasfusion
de globulos rojos, interferén alfa.

Alteraciones de
grandes vasos intra o
extracraneales

Diseccidn cervical, aneurisma intracraneal no roto, displasia.

Otras

Hipercalcemia, porfiria, trauma craneoencefalico, hematoma espinal
subdural, endarterectomia carotidea, procedimientos de neurocirugia e
hipotension de liquido cefalorraquideo.

Fuente: modificado y tomado de [1,4,5,8-11].
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Cuadro clinico

Las manifestaciones clinicas son cefa-
lea subita de recurrente aparicion entre
una y tres semanas. El dolor dura, en
promedio, entre una y tres horas. Puede
quedar un dolor residual leve entre los
dolores de mayor intensidad. Los signos
y los sintomas de focalizacion neurolo-
gica se presentan con una frecuencia de
entre el 9 y el 63 %, segun las series y
se presentan con nauseas, vomito, foto-
fobia, confusion y alteraciones visuales,
ademas de otros sintomas mas severos,
como crisis epilépticas (hasta en un
21 %), infartos cerebrales o hemorragia
subaracnoidea [3,4].

Algunas alteraciones focales son tran-
sitorias y semejan el cuadro de isquemia
cerebral transitoria o de migrafia con aura.
Pueden presentarse multiples infartos,
pero la alteracion de estado de concien-
cia es rara y usualmente leve [12]. En el
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80% de los pacientes existe un factor
desencadenante como la actividad se-
xual, estados de estrés, esfuerzo fisico,
tos, exposicion a agua fria en la ducha
y movimientos subitos de la cabeza. En
un 30% se asocia con cifras de tension
arterial sistolica mayor de 160 mmHg
[12]. Algunos escasos casos se presentan
durante el reposo y sin ningiin desenca-
denante aparente.

Apoyos diagndsticos

Por lo regular, la tomografia axial com-
putarizada (TAC) cerebral simple es nor-
mal; entre tanto, la resonancia magnética
(RM) es anormal en cerca de un tercio
de los casos, pues muestra hemorragia
subaracnoidea en el 20 % de los pacien-
tes, e imagenes similares al sindrome de
encefalopatia posterior reversible (en un
10%) o hemorragias parenquimatosas,
asociadas con edema vasogénico [4,5,7]
(figuras 1 a 4).

Figuras 1y 2. Resonancia magnética FLAIR: sangrado subagudo parenquimatoso occipital con

edema vasogénico asociado (10 dias después)

Univ. Méd. ISSN 0041-9095. Bogota (Colombia), 56 (2): 226-234, abril-junio, 2015



230

Figuras 3 y 4. Estrechez segmentaria en circulacion posterior (flechas rojas)

Métodos no invasivos, como la an-
giografia por resonancia o por tomogra-
fia, tienen una sensibilidad del 80%. La
angiografia cerebral, que es el patron de
referencia, proporciona una sensibilidad
del 100% [13]. En esta se observan estre-
chamientos y dilataciones de una o mas
arterias cerebrales. Las irregularidades del
calibre pueden afectar tanto la circulacion
posterior como la anterior; por ello estas
anormalidades se deben resolver en un
lapso de doce semanas [3,4,6]. La angio-
grafia cerebral puede ser normal en los
primeros cuatro o cinco dias del inicio
de los sintomas, por lo que debe realizar-
se un segundo estudio para confirmar el
diagnostico. Este sindrome puede estar

asociado con aneurismas no rotos unicos
o multiples, displasia arterial, diseccion
vertebral o carotidea [5,7,14]. El examen
Doppler transcraneal es muy util en la mo-
nitorizacion y evolucion en el tiempo del
vasoespasmo (figuras 5 y 6). Las veloci-
dades del flujo pueden ser normales en los
primeros dias, para luego incrementarse
progresivamente, con un pico al final de
la tercera semana [5,8,13].

El liquido cefalorraquideo puede es-
tar alterado, con un escaso aumento del
conteo de leucocitos (5-35/mm?), eritro-
citos e hiperproteinorraquia por encima
de 1 g/dl; no obstante, puede ser normal
en el 40 a 80 % de los pacientes [15,16].
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Figuras 5y 6. Resonancia magnética en secuencias de FLAIR y susceptibilidad para sangre
que muestran sangrado subaracnoideo frontal izquierdo

Diagnostico

Los criterios diagndsticos propuestos por
el grupo de Calabrase y cols., en 2007
[4,9], son:

* Cefalea severa y aguda (general-
mente tipo trueno): con déficit neu-
rolégico focal o sin este, o crisis
epilépticas.

»  Curso monofasico: sin nuevos sin-
tomas luego de un mes del inicio
clinico de la patologia.

*  Vasoconstriccion segmentaria de
arterias cerebrales: demostrada por
angiografia por TAC o por RM, o pa-
nangiografia cerebral convencional.

* Exclusién de hemorragia subarac-
noidea aneurismatica.

* Liquido cefalorraquideo normal o
con leucocitos <15/mm?, proteinas
<1 g/l con glucosa normal.

* Normalizacion completa o marcada
del calibre de las arterias demostra-
da por angiograma (por TAC, RM o
catéter) hasta doce semanas después
del inicio del cuadro.

Diagnosticos diferenciales

Con respecto al diagndstico diferencial
del SVCR, una entidad importante para
considerar es la angeitis primaria del
sistema nervioso central, dado que el
pronostico y tratamiento son diferentes
y lograr diferenciarlas es esencial para
prevenir el uso de inmunosupresores en
pacientes que no lo necesitan. Las dife-
rencias deben evidenciarse desde el inte-
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rrogatorio clinico, que inicia con historia
de cefalea en el SVCR tipo trueno. En
la angeitis primaria del sistema nervioso
central, el cuadro de dolor es insidioso
y progresivo, al igual que el déficit neu-
roldgico, que en este caso se presenta
con infartos a repeticion. En la angeitis
primaria de sistema nervioso central, el
80% de los estudios de LCR son anor-
males y muestran pleocitosis leucocitaria
con consumo de glucosa y alteracion en
los reactantes de fase aguda; mientras
que en el SVCR, el cuadro hematico y los
reactantes de fase aguda son normales
y el cuadro de alteracion de los vasos
sanguineos es reversible [10,16].

Otro diagnostico diferencial es la he-
morragia subaracnoidea aneurismatica,
que también cursa con cefalea tipo true-
no; sin embargo, el patrén de vasoespas-
mo de esta no es multifocal y afecta solo
una o dos arterias de mediano calibre
cerca al sitio de sangrado [12].

Cuando se presenta el SVCR con he-
morragia subaracnoidea aneurismatica,
apreciamos que no existe una correlacion
entre la ubicacion del sangrado y la seve-
ridad del vasoespasmo, pues el sangrado
se localiza tipicamente en la convejidad
y su cantidad de sangre es de minima a
moderada; por el contrario, el vasoes-
pasmo es difuso, multifocal y afecta las
arterias de mediano y gran calibre distal
al sitio de la hemorragia [12].

Pronostico

El prondstico depende de la presencia
de complicaciones como accidente ce-
rebro-vascular isquémico o hemorragi-
co, que ocurre en un 6-9% de los casos
[5,13,14]. Se han reportado algunos ca-
sos fatales en el posparto [17]. En ciertos
pacientes puede persistir cefalea de leve
intensidad, fatiga y depresion durante
meses luego del SVCR. Es posible que
ocurran recaidas, pero no hay estudios de
seguimiento a largo plazo [7].

Tratamiento

Las medidas generales incluyen monito-
reo de la presion arterial y reposo. Segun
la severidad, puede requerir estancia en
la unidad de cuidado intensivo. El ma-
nejo sintomatico incluye analgésicos y
anticonvulsivos, en caso de crisis epi-
Iépticas. Ademas, debe investigarse el
desencadenante gatillo para evitar la
aparicion del cuadro en el futuro [12].

En cuanto al tratamiento del vasoes-
pasmo, no existen estudios clinicos con
evidencia solida disponible para su ma-
nejo. Se han utilizado los bloqueadores
de los canales de calcio, como el nimo-
dipino, que ha mostrado efectividad para
disminuir la vasoconstriccion. Como
abortivo de la cefalea, se usa una dosis
de 30 a 60 mg via oral cada 4 h, o intra-
venoso de 0,5 a 2 mg/h. Debe tenerse
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en cuenta que este medicamento puede
asociarse con accidente cerebro-vascular
o accidente isquémico transitorio, lue-
go de varios dias de uso, y empeorar
la cefalea. No debe usarse en pacientes
con hipotension arterial o en diseccio-
nes arteriales con afectaciones hemo-
dinamicas [4,10,14,17]. Existen otros
medicamentos, como el nicardiodipino,
verapamilo e incluso sulfato de magnesio
(el cual se usa en el puerperio) [11], que
han mostrado aceptables resultados. Los
corticoides han probado no tener ninguna
utilidad e incluso ser deletéreos.

Conclusiones

El SVCR se presenta como un reto diag-
noéstico para el clinico, debido a su baja
incidencia, multiples formas de presen-
tacion desencadenantes y distractores;
ademas, plantea la necesidad de llevar a
cabo historias clinicas detalladas, realizar
un adecuado estudio de los diagnosticos
diferenciales e inicio de manera oportuna
del manejo médico adecuado con la toma
de imagenes de control que prueben la
reversibilidad de los hallazgos iniciales y
la exclusion de otras posibilidades diag-
nosticas. La publicacion y socializacion
de los diferentes casos y experiencias por
parte de la comunidad neurologica nos
permitiran realizar mejores aproximacio-
nes diagndsticas e iniciar el tratamiento
oportuno en nuestros pacientes.
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