Primera version: 28 de junio de 2005
Version definitiva: 9 de noviembre de 2005
Aceptado: 10 de noviembre de 2005

medigraphic Arlemigs

Trombosis venosa cerebral
en lupus eritematoso sistemico.
Informe de un caso y revision de la literatura

RESUMEN

Presentamos un caso de trombosis venosa
cerebral como manifestaciéon de lupus erite-
matoso sistémico en una mujer de 27 afios,
cuyo sintoma principal fue cefalea y en quien
inicialmente se sospechd hemorragia su-
baracnoidea. Por angiografia se demostro
trombosis del seno longitudinal superior. La
paciente respondi6 satisfactoriamente al tra-
tamiento con esteroides, con resolucién com-
pleta de los sintomas. Realizamos revision de
los casos informados en la literatura médica.

SUMMARY

We reviewed a case of cerebral venous throm-
bosis as the manifestation of systemic lupus
erythematosus in a 27-year-old woman whose
main symptom was headache, and in which
subarachnoid hemorrhage was initially sus-
pected. The angiography revealed thrombosis
in the superior longitudinal sinus. The treatment
with steroids was satisfactory, with complete
resolution of symptoms. We also reviewed the
reported cases in medical literature.

Caso clinico

Muijer de 27 afios de edad, originaria de Putla de
Guerrero, Oaxaca. Entre sus antecedentes desta-
can gesta 1, parto 1, aborto 0, artritis reumatoide
clase funcional 111 de cinco afios de diagnostico,
en tratamiento con 15 mg de metotrexate cada
semanay analgésicos antiinflamatorios no este-
roideos, asi como sindrome de Sjogren desde un
afio atrés, en tratamiento con metilcelulosa.

El padecimiento por el que ingresé al Servicio
de Medicina Interna, Hospital de Especialida-
des, Centro Médico Nacional Siglo XXI, se mani-
festd dos semanas antes con dolor abdominal en
region epigastrica, irradiado a region retroesternal,
que se exacerbaba con la ingesta de alimentos y
se acompariaba de nauseas y vomito en posos de
café. Durante la estancia hospitalaria, la paciente
cursé con cefalea stibita, intensa, pulsatil, que no
mejord con analgésicos, y present dos crisis con-
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vulsivas ténico-clonicas generalizadas, sin relaja-
cion de esfinteres, motivo por el que requirié ven-
tilacibn mecéanica asistida, siendo extubada 72
horas después. Posteriormente desarrollé fiebre
de 39 °C, tosenaccesos y expectoracion purulenta
abundante.

Laexploracion fisica revel tension arterial
de 150/90 mm Hg, frecuencia cardiaca de 100
por minuto, frecuencia respiratoria de 32 por
minuto, temperatura de 39 °C, 45 kg de peso;
edad aparente mayor a la referida, consciente,
orientada en tiempo, personay espacio, de cons-
titucion débil, brevilinea, actitud libremente
escogida, sin facies caracteristica ni movimientos
anormales y marcha no valorable; dolicocéfala,
cabello facilmente desprendible, leucoma corneal
bilateral de predominio izquierdo, ojos sin lagri-
mas, mucosa oral seca, polipnea, torax asimétrico,
ampliacion disminuida, vibraciones vocales trans-
mitidas, murmullo vesicular disminuido, sonido
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mate a la percusion en hemitdrax izquierdo, es-
tertores gruesos diseminados bilaterales, ruidos
cardiacos ritmicos de buena intensidad sin fe-
némenos agregados, abdomen plano, blando,
depresible, no doloroso, sin visceromegalias, con
peristalsis aumentada y percusién timpanica, piel
palida con hipohidrosis, fuerza muscular 4/5,
reflejos 3/4, sensibilidad conservada, desviacion
cubital y subluxacién bilaterales y reductibles de
las articulaciones metacarpofalangicas y metatar-
sofalangicas, dolorosas a la palpacion. Funciones
mentales integras, pares craneales: disminucion de
laagudezavisual bilateral, de predominio izquierdo,
resto integro; sin datos de focalizacién, propio-
cepcién normal, sinsignos meningeos.

Figura 1. Imagen por resonancia magnética T1 que muestra area
hiperintensa cortical derecha correspondiente a hematoma frontal

Figura 2. Angiografia. A) Fase arterial normal. B) Fase venosa; se muestra

defecto de llenado del seno longitudinal superior
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Los examenes de laboratorio indicaron ane-
mia microcitica hipocrémica (8.5 g/dL), leuco-
penia (3500/mm?), linfopenia (500/mm?),
tiempos de coagulacion prolongados (TP 20/12
segundos, TPT 46/32 segundosy TT 17/12 se-
gundos), hipoalbuminemia (1.8 g/dL), proteinuria
(2.74 g/24 horas), disminucién del IFG (23.6 mL/
minuto), hipocomplementemia (C3: 52, C4: 4),
hiperglobulinemia (IgA: 503 U, IgG: 2629 U,
IgM:: 432 U), ANA (+): patron moteado y pa-
trén citoplasmico 1:320, DNA (-): 74.4, AntiSm
(+):195.4, Ac IgM cardiolipina (-): 9.61, Ac IgG
cardiolipina (+): 24.78.

La radiografia de tdrax mostré focos multi-
ples de neumoniay derrame pleural izquierdo; el
ecocardiograma registré estado hiperdinadmico,
leve insuficiencia mitral, derrame pericardico
<< 200 mL; latomografia axial computarizada
de craneo, con imagen sugestiva de hemorragia
subaracnoidea Fisher I11; la resonancia magné-
tica por imagen mostré probable hematoma
frontal (figura 1) y la angiografia, trombosis
parcial del seno longitudinal superior en su tercio
superior (figura 2), sin datos adicionales que
sugirieran vasculitis.

Se inicid tratamiento con 500 mg de amika-
cina intravenosa cada 24 horas, y 500 mg de
imipenem en forma intravenosa cada ocho ho-
ras. Posterior al control del proceso infeccioso, se
decidid iniciar con pulsos de metilprednisolona
intravenosa, 1 g cada 24 horas por tres dias.

La paciente evoluciond satisfactoriamente con
recuperacion completa.

Se establecieron los diagnosticos de trombo-
sisvenosa cerebral del seno longitudinal superior,
lupus eritematoso sistémico activo, sindrome de
Sjégren y neumonia nosocomial asociada a ven-
tilador.

El diagnostico de artritis reumatoide se des-
carto, se considero secundaria a la presencia de
dafio articular no erosivo como parte de la lla-
mada artropatia de Jaccoud.

Discusion

La trombosis venosa cerebral afecta con mayor
frecuenciaa mujeres jovenes. Su incidencia es de
11.6 por cada 100 mil habitantes y lamortalidad
varia de 10 a 20 %.!
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El drenaje venoso cerebral se realiza por un
sistema venoso superficial y un sistema venoso
profundo que drena hacia los principales senos
durales, con numerosas conexiones entre ellos,
lo que permite ampliar la oclusion del flujo en-
tre vasos, pero también abre colaterales ante la
misma.?

Son diversas las causas de trombosis venosa
cerebral y rara vez ocurre asociada con lupus
eritematoso sistémico.>3 En 70 % de los casos
esta asociada a estados protromboticos princi-
palmente secundarios.

El lupus eritematoso sistémico es una en-
fermedad autoinmune compleja con maltiples
manifestaciones clinicas. La trombosis venosa
cerebral es una rara complicacién del mismo,
puede presentarse como sintoma inicial o du-
rante el transcurso de la enfermedad,; a la fecha
han sido descritos pocos casos (cuadro I).4%? Los
eventos trombéticos en lupus eritematoso sisté-
mico incluyen trombosis del sistema venoso pro-
fundo de extremidades, vena cava, vena mesentérica

y renal, que ocurren en 10 a 20 % de los pacientes;
en el sistema nervioso central su frecuencia es
menor de 5 % y excepcional como la forma de
inicio.

Varios mecanismos pueden explicar la trom-
bosis venosa cerebral en pacientes con lupus eri-
tematoso sistémico. El anticoagulante IGpico esta
fuertemente asociado con la trombosis arterial
cerebral, venosa cerebral o arterial sistémica, y
frecuentemente coexiste con anticuerpos anticar-
diolipina, los cuales se encuentran en aproxima-
damente 40 % de los pacientes con involucramiento
del sistema nervioso central. La trombosis venosa
cerebral también puede presentarse por altera-
cion en el sistema de coagulacion: inhibicién de
lafuncion de laproteinaSy la proteina C, defec-
tosen la fibrindlisis, alteracion en antitrombina
111 e hiperfibrinemia, o bien, como resultado de
vasculitis o depdsito de complejos.*3

Las manifestaciones de trombosis venosa ce-
rebral pueden no ser especificas y variar desde ce-
falea (95 %), sintoma principal de nuestra paciente,

Cuadro |

Revision de los casos de trombosis venosa cerebral publicados en la literatura especializada

Autores consultados

Gladys Patricia

Agreda-Vasquez et al.

Trombosis venosa
cerebral y lupus

eritematoso sistémico

Caracteristicas Shiozawa’ Vidaihet® Kaplan® Parnass!® Levine® Uziel*? Rood*? Lee*  Portela'*
Sexo 1 Mujer 5 Mujeres 1 Mujer 1 Mujer 1 Mujer 3 Mujeres 1Hombre 2 Mujeres 1 Mujer
1 Hombre 1 Hombre

Edad al inicio 43 35 1 27 26 14 38 44 30

de sintomas

Sintomas
Cefalea 1 5 1 1 2 3 1 1
Papiledema 1 1 1 1 1 1
Déficit focal 4 1 1
Crisis convulsivas 3 1 1 1
Deterioro neuroldgico 1 1

Estudios de imagen
TAC anormal 3 1 1 1 3
IRM anormal 1
Angiografia 1 5 1 2 1

TAC = tomografia axial computarizada IRM = imagen por resonancia magnética
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incremento de la presion intracraneana (20 %),
papiledema (41 %), crisis convulsivas (47 %),
déficit focal neuroldgico (43 %), alteracion del
estado mental (50 %) y muerte. Pueden ocurrir
otras raras manifestaciones como hemorragia sub-
aracnoidea, lo que obliga a hacer el diagnéstico
diferencial.

La trombosis venosa cerebral puede evolu-
cionar en horas 0 en pocas semanas, por lo que
es calificada como aguda, subaguda o crénica, se-
gun seael caso.?

En pacientes con cefalea persistente que no
responde a los analgésicos, con o sin sintomas
neuroldgicos y lupus eritematoso sistémico, debe
sospecharse trombosis venosa cerebral, espe-
cialmente cuando el anticoagulante IUpico esta
presente, aunque la cefalea vascular o tensional
ocurre en 25 % de los pacientes con lupus erite-
matoso sistémico, mientras que los eventos trom-
béticos, en 9 %.

Las complicaciones asociadas a la trombosis
venosa cerebral pueden ser edema cerebral 0 in-
farto y hemorragia venosa, tromboembolismo
pulmonar e hipopituitarismo, entre otras.

La confirmacidn diagndstica de trombosis
venosa cerebral se basa en estudios radiol6gicos.
Latomografia axial computarizada puede mos-
trar hallazgos sugestivos: signo del tridangulo denso
o0 signo del cordon, que consiste en una linea
hiperdensa sobre uno de los hemisferios y re-
presenta un trombo en la vena cerebral superfi-
cial; signo del tridngulo delta, referido como la
opacificacion de las venas colaterales y la no opa-
cidad de la vena trombosada. La tomografia axial
computarizada puede ser normal hasta en 30 %
de los casos, lo que no excluye el diagndstico.

La resonancia magnética por imagen permite
visualizar el trombo y las lesiones cerebrales
asociadas, que incluyen edema, infarto venoso y
reforzamiento de la pared del seno. Tanto la reso-
nancia magnética por imagen como la venografia
por resonancia magnética por imagen, son las
pruebas diagndsticas preferidas por su capaci-
dad para visualizar el trombo directamente y por
su naturaleza no invasiva; el hallazgo es la au-
sencia de flujo.

Laangiografia cerebral ha sido formalmente
considerada el procedimiento cardinal parael
diagndstico de trombosis venosa cerebral, y pue-
de ser requerida en algunos casos.

La puncidn lumbar no es util para el diag-
nastico, aunque las siguientes anormalidades son
comunes: elevacién de la presién, pleocitosis,
incremento de células rojas y proteinas.>*4

Debe ser considerada la terapia antitrombdtica
con heparinay heparina de bajo peso molecular;
latrombodlisis y la trombectomia deben ser valo-
radas en los casos con deterioro secundario. El
tratamiento sintomatico esta justificado, mien-
tras que a largo plazo no debe ser estandarizado y
su duracion esalin desconocida. Debe prescribirse
tratamiento etioldgico especifico.?

El prondstico de los pacientes con trombosis
venosa cerebral y lupus eritematoso sistémico es
por lo general favorable, aunque impredecible.
De 52 a 76 % se recupera completamente, 15 %
presenta secuelas neuroldgicasy 11.7 % recurre,
lo que obliga al diagnéstico temprano de latrom-
bosis venosa cerebral y al tratamiento intensivo del
lupus eritematoso sistémico; particularmente la
terapia con anticoagulacion puede mejorar los
resultados y prevenir lascomplicaciones asociadas.

La presencia de trombosis venosa cerebral
obliga a la busqueda de diversas enfermedades
gue podrian asociarse; es rara comparada con
otros eventos trombaticos en pacientes con lupus
eritematoso sistémico y puede tener diversas ma-
nifestaciones.
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