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Sagittal sinus thrombosis in a newborn
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RESUMEN

La trombosis de los senos venosos durales es una rara y devastadora enfermedad. Se
presenta generalmente en mujeres y ancianos, y no es frecuente en nifios, aunque se
reconoce ya como una causa de morbilidad y mortalidad en la poblacién pediatrica. Se
han reportado pocos casos en el mundo de neonatos afectados por esta entidad, en su
mayoria fatales e insuficientemente investigados. A continuacidon se presenta el caso de
un recién nacido con una trombosis del seno sagital que sobrevivié. Los factores
predisponentes para la aparicion de la enfermedad en este caso fueron la asfixia
neonatal, la deshidratacion severa unida al uso de una linea venosa central, y la
inmovilizacion prolongada. Aunque la TAC contrastada no es el estudio ideal para su
diagndstico, permitio realizarlo oportunamente en este caso. El tratamiento temprano
con anticoagulantes permitié una rapida recuperacion y favorecioé la recanalizacién
venosa del seno involucrado. Hasta el momento no se han detectado secuelas
neuroldgicas y el paciente tiene buen desarrollo psicomotor.

Palabras clave: trombosis, senos venosos durales, seno sagital, neonato,
anticoagulantes.
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ABSTRACT

Dural venous sinus thrombosis is a rare devastating disease. It is generally found in
females and old people, but is infrequent in children; however, it is already recognized
as a morbidity and mortality cause in the pediatric population. Few cases of newborns
with this disease have been reported worldwide; most of them were poorly studied and
had fatal outcomes. Here is the presentation of a newborn with sagittal sinus
thrombosis, who managed to survive. The predisposing factors for the disease were
neonatal asphyxia, severe dehydration together with the use of central venous line and
extended immobilization. Although contrast CAT is not the ideal study, it helped to
promptly arrive at the right diagnosis in this case. The early treatment based on
anticoagulants allowed rapid recovery and facilitated venous retaking of the involved
venous sinus. No neurological sequels have been so far detected and the psychomotor
development of the child is good.

Key words: thrombosis, dural venous sinuses, sagittal sinus, newborn, anticoagulants.

INTRODUCCION

La trombosis de los senos venosos durales (TSVD) es una rara y devastadora entidad
que se presenta en 3-4 casos por cada millébn de pacientes, mas frecuente en mujeres y
ancianos, aunque puede verse en cualquier periodo de la vida. Se reconoce ya como una
causa de morbilidad y mortalidad en la poblacion pediatrica, y la incidencia reportada
esta en un rango entre 0,6 a 7,9 por 100 000 en nifios de hasta 15 afios de edad por
afo. Los recién nacidos representan el 43 % en el registro, con una incidencia de 40,7
por 100 000 nacidos vivos por afio.? Este rango se ha incrementado en los Gltimos afios
debido, en primer lugar, a la posibilidad de utilizar técnicas de neuroimagenes cada vez
menos invasivas y con mas capacidad de resolucién, asi como por la sobrevida que hoy
experimentan los nifios que hace unos afios fallecian por enfermedades letales que
predisponen a la TSVD.

Los factores de riesgo predisponentes han podido ser identificados en el mayor numero
de pacientes, y los estados protrombdticos estan presentes segun algunas series en el
33 al 96 % de los nifios con TSVD."* Se describe en la literatura el déficit hereditario de
antitrombina Ill, proteina C y S, la elevacion del factor VIII, y la presencia de
anticuerpos anticardiolipinas como el trastorno adquirido mas comun.” Las lineas
venosas centrales, infusiones en la vena yugular interna y la inmovilizacién prolongada
(méas de 4 dias), son otros factores asociados.® En pacientes pediatricos las causas mas
frecuentemente descritas son la deshidratacién severa y las infecciones por
Staphilococcus aureos (otitis media, sinusitis y mastoiditis), incluyendo también las
anemias por déficit de hierro, las cardiopatias congénitas y la asfixia neonatal.®®

La trombosis del seno sagital (TSS) es la mas frecuente de todas y engloba el mayor
numero de casos. La mortalidad es elevada (16 %) en la edad pediatrica 'y el 22 %
sobrevive con déficit neurolégico significativo.®® El seno sagital juega un rol critico en el
flujo cerebro espinal, y cuando se produce su oclusioén, el riesgo de infarto venoso y
aumento significativo de la presion intracraneal, es elevado. Si la topografia es extensa,
puede ocasionar disfuncién neurolégica fulminante y la muerte.”?
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Se han reportado pocos casos en el mundo de neonatos afectados por esta entidad, en
su mayoria fatales e insuficientemente investigados, sin embargo su diagnéstico se ha
incrementado en los Ultimos afios por el uso de técnicas mas sensibles, asi las
posibilidades de supervivencia son mayores a la luz de los conocimientos actuales. A
continuaciéon presentamos un caso de TSS en un recién nacido que sobrevivig,
incluyendo su discusion a partir de una revision de la literatura cientifica.

PRESENTACION DEL CASO

Neonato nacido por cesarea a las 39 semanas, con Apgar 2-4-7, recepcionado por
nuestra Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN) con diagnéstico de asfixia
perinatal y encefalopatia hipdxico isquémica grado I. Ademas, presentaba una
malformacién congénita de la pared abdominal conocida como gastrosquisis, con
exposicion visceral (higado, estbmago e intestino delgado y grueso (Fig. 1). Recibe
tratamiento quirdrgico para reparar el defecto de la pared abdominal en las primeras 8
horas de vida, lo cual transcurre sin complicaciones. Los complementarios al ingreso
fueron normales, al igual que los ultrasonidos (USG) de craneo y abdomen. En la UCIN
se le brinda asistencia respiratoria mecanica (ARM), se administran antibiéticos de
amplio espectro, y se mantiene relajado y sedado mediante el uso de vencuronio y
fenobarbital por varios dias, debido al elevado riesgo de dehiscencia de suturas y
compromiso del retorno venoso por aumento de la presién intraabdominal.

il

Fig. 1. Gastrosquisis con exposicion visceral (higado,
estdmago e intestino delgado y grueso)en un neonato.

Se le realiza cateterizacion epicutanea en miembro superior derecho para alimentacion
parenteral y administracion de medicamentos. Fue necesaria la estabilizaciéon
hemodinamica, pues presentaba signos de shock hipovolémico después de la cirugia. A
pesar de su mal pronéstico desde el nacimiento, el paciente evoluciona
satisfactoriamente. A los 8 dias de vida inicia hipertermia (38 ©C), cambio de coloracion
con cianosis en esclavina, livedo reticularis y edema duro y caliente en miembro superior
derecho, térax, cuello y cabeza. Poco después aparece circulacion colateral en estas
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zonas. Se realiza coagulograma completo y conteo plaquetario, que resultan normales.
Se garantiza nuevo acceso venoso y se retira catéter epicutaneo del miembro afectado.
Ante estos eventos, se plantea una trombosis de la vena cava superior.

Teniendo en cuenta este diagndstico se inicia tratamiento trombolitico con heparina
sodica 75 U/kg via endovenosa (EV) en dosis de ataque, y se continGia con infusion
continua a 25 U/kg que se prolonga por 12 dias. A los 7 dias de iniciado el tratamiento
comienza a mejorar la coloracion cianética y el edema, desaparece el livedo y la
circulacion colateral, que permite, a los 14 dias de vida, la retirada de la ARM y el inicio
de la alimentacion enteral minima. Sin embargo, se comienza a observar en su examen
fisico neuroldgico hipertonia muscular marcada, fontanela anterior tensa con diastasis de
sutura sagital, y aumento del perimetro craneal. Comienza con convulsiones clénicas
multifocales, por lo que se incorporan anticonvulsivantes a su tratamiento, y ante estos
nuevos signos se le realizan los estudios siguientes:

- Fondo de ojo: normal.

- US evolutivo de craneo: ligera asimetria ventricular, sin desviacién de estructuras de la
linea media, ensanchamiento de los espacios interhemisféricos y subaracnoideos, y
aumento de la ecogenicidad de giros y circunvoluciones.

- TAC contrastada: defecto de llenado en proyecciéon del seno sagital, signos de
congestion cerebral (Fig. 2). Los signos eran sugerentes de TSS, por lo que se decide
prolongar el tratamiento con anticoagulantes, y sustituir la infusién continua de heparina
por fraxiheparina (heparina de bajo peso molecular, 150 mg/kg/d por via subcutanea
[SC]). Este medicamento se suspende al 5to. dia, pues tenia una trombocitopenia
severa (20 x 109 x L) y present6 sangrado digestivo alto. Se transfunde con plaquetas,
y una vez normalizado su conteo, se continda tratamiento trombolitico con warfarina
(0,2 mg/kg/d por via oral durante 3 meses). Ya para esta etapa habia desaparecido el
edema de la cabeza y la cianosis.

Fig. 2. Defecto de llenado en proyeccion
de seno sagital sugerente de trombosis.

El paciente tenia 35 dias de vida, succionaba bien el pecho materno, el tono muscular
era normal, la fontanela anterior no estaba tensa, pero mantenia diastasis de suturas,
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asi como ingurgitacion de vasos epicraneales y aumento del perimetro craneal, por lo
que se indicé una TAC evolutiva contrastada que arrojoé una atrofia hipocampal bilateral
marcada de 10 mm (asta temporal), con prominencia de los valles silvianos y signos de
atrofia cortical bilateral. Se vio imagen redondeada de 8 mm con tendencia a la
calcificacion a nivel de la prensa de Heréfilo (confluencia de los senos) secundaria a la
TSS, higroma subdural bilateral o subaracnoideomegalia, que se comporta como una
hidrocefalia externa (Fig. 3).

Fig. 3. Calcificacion a nivel de la prensa de Herdfilo secundario a
trombosis del seno sagital (TSS) e higroma subdural bilateral.

Se planted un trastorno de reabsorcion del liquido cefalorraquideo a nivel del seno
sagital superior, por lo que se incorporé a su tratamiento la acetazolamida (40
mg/kg/d). Evolutivamente las fontanelas regresaron a la normotension y el perimetro
cefédlico se estabiliz6. En USG evolutivos no se detectd dilatacidon del sistema ventricular.
La paciente actualmente a los 16 meses de edad tiene buen desarrollo psicomotor.

DISCUSION

En el 80 % de los casos de las series de pacientes con TSVD existen estados
patofisiolégicos que llevan a un bajo flujo venoso, estasis sanguineo, hipercoagubilidad y
trombosis.*° Los estudios en neonatos aportan pocos datos por su baja frecuencia, y se
reportan la compresiéon y dafio de los senos sagital y lateral seguido de trombosis, por el
cabalgamiento de suturas craneales durante el nacimiento.'® Esto se debe a la ubicacién
de los senos a lo largo de las suturas craneales que los hace susceptibles al dafio
mecanico durante el nacimiento, cuando la cabeza fetal tiene la necesidad de
acomodarse para atravesar el canal del parto.*”’
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La asfixia es otra condicion asociada a esta entidad en la etapa neonatal, aunque el
diagndstico de TSVD puede pasar inadvertido cuando no se han realizado estudios
imaginolégicos, pues la clinica es similar.® También se reporta la mutacién heterocigética
del factor V de Leiden con proteina C deficiente y la elevacion del factor VIII de la
coagulacion, con una asociacion fuerte entre preclampsia, estados protromboticos y
trombosis de los senos venosos en neonatos.** Algunos casos de trombosis de los
senos venosos en recién nacidos se han visto asociados a severa hemofilia A 'y
hematoma subdural.*? La literatura incluye ademas la oxigenacién por membrana
extracorporea (ECMO) como factor de riesgo para TSVD en recién nacidos, por oclusion
iatrogénica de la vena yugular interna y trombosis retrégada del sistema venoso
cerebral.® Otros factores relacionados en recién nacidos son la deshidratacion, la
hipernatremia severa y la infeccion del SNC.3>7

En nuestro caso fueron varias las condiciones asociadas a la TSS, como el antecedente
de asfixia perinatal, la hipovolemia e hipotensién secundaria a deshidratacion importante
por exposicién de visceras de la cavidad abdominal, y la pérdida de volumen sanguineo
por una cirugia compleja. El paciente, ademas, habia permanecido relajado y sedado
durante la primera semana, y tenia insertado un catéter epicutaneo en una de las venas
del miembro superior derecho, que drena a la vena cava superior, conjuntamente con la
yugular interna.

La clinica de las TSVD en nifios se caracteriza por el comienzo sutil, difuso y dominado
por las convulsiones. La hipertension intracraneal (HIC) se va estableciendo
gradualmente, lo cual dificulta su diferenciacion de otras entidades que también la
producen. El cuadro inicial va a estar influido por la edad del paciente, la extension y
localizacion del trombo, asi como por la presencia o no de infarto venoso.*®® En el
periodo neonatal, la inmadurez del cerebro hace que la presentacioén clinica esté limitada
mayormente a convulsiones (72 %), que casi siempre aparecen en la primera semana, y
también letargia (59 %). En aquellos infantes con topografia extensa, las fontanelas
estan tensas, con separacion de suturas y las venas epicraneales dilatadas, rara vez
puede acompafiarse de defectos motores (6 %) como hemiplejia o hemiparesia.>*** La
TSVD es también la causa mas reconocida de hemorragia intraventricular (HIV) en
recién nacidos a término, frecuentemente asociada con infartos talamicos.*®

En nuestro paciente no se observd alteracion del estado de conciencia ni afectacion
motora, lo cual se pudiera explicar por el desarrollo lento y progresivo de la oclusién del
seno venoso. Este factor "tiempo" jugd un papel importante, pues su lenta instauracion
posibilité al encéfalo poner en marcha una serie de mecanismos compensatorios para
garantizar por una parte el drenaje venoso, y evitar dafios mas serios como los infartos
cerebrales secundarios, y por otra parte, garantizar vias de suplencia para la reabsorcién
de liquido cefalorraquideo (LCR). Hasta hace poco se planteaba que el sitio primario y
con mayor importancia para la absorcion del LCR lo constituian las granulaciones
aracnoidales a nivel del seno sagital superior. Hoy en dia se ha demostrado que existen
otras vias que tienen gran importancia en la absorciéon del LCR, como son, la absorciéon
linfatica que ocurre a nivel de las vainas durales que rodean los pares craneales y los
nervios espinales.”®

Las investigaciones realizadas en esta entidad, confirman el diagnéstico y establecen en
algunos casos las causas predisponentes. El estudio radiolégico preferente y mas
sensible en neonatos es la resonancia magnética nuclear (RMN), que permite visualizar
el flujo sanguineo y el sitio de la oclusion, las areas de edema e infartos venosos, y
puede detectar otra enfermedad concomitante.>** El US de craneo, preferentemente
Doppler, y la tomografia axial computarizada (TAC) con contraste endovenoso son
estudios también utilizados. En este Ultimo, la imagen caracteristica de la TSS reciente
se describe como un tridngulo denso con estructuras vasculares a su alrededor (empty
delta sign).™’ Este signo solo es visible en la fase subaguda, después que el coagulo se
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hace menos denso con respecto a la sangre contrastada que fluye dentro del seno. En la
fase aguda, el coagulo es denso y puede verse como una imagen hiperdensa en los
cortes sin contraste endovenoso.! Sin embargo, la TAC contrastada no es ideal en recién
nacidos, pues fracasa en el diagnodstico en el 10-40 % de casos. Esto se debe a que los
senos venosos son adyacentes al hueso, que puede causar interferencia. También
pueden obtenerse falsos positivos, porque en recién nacidos el hematdcrito es elevado y
el flujo sanguineo es lento y denso, en contraste con la baja densidad del tejido cerebral
adyacente que esta poco mielinizado.>**

El uso de procederes invasivos como la angiografia cerebral para confirmacion del
diagndstico continda siendo controversial, pues pueden ser ellos mismos causantes de
trombosis, sobre todo, en el sitio de la insercidon del catéter, y particularmente en
lactantes con vasos pequefios, por lo que no es aconsejable su uso en nifios.*

El estudio de trombofilia es justificable en pacientes con TSVD recurrente, que en
nuestro caso fueron negativas. El tratamiento de una TSVD va encaminado a la
estabilizacion del paciente y evitar las complicaciones relacionadas con el aumento de la
presién intracraneal.®** En nuestra experiencia fue eficaz la acetazolamida para tratar el
trastorno de reabsorcion del LCR. Una adecuada hidratacion también es vital en estos
pacientes, haciendo uso de terapéutica antimicrobiana y anticonvulsivantes cuando sea
oportuno.’® Aun se discute el uso de anticoagulantes en nifios, por el riesgo de infartos
venosos hemorragicos, pero la opinidon general es que debe utilizarse en estos pacientes
atendiendo a la rapida mejoria clinica y radioldégica después de la administraciéon de
heparina, seguida de recanalizacion del vaso."*'* Se recomienda sustituirla pronto por
anticoagulantes orales como la warfarina, tratamiento que debe prolongarse de 4-6
meses, sobre todo en aquellos casos en los que se sospeche una trombofilia u otro
factor de riesgo recurrente.**°

Todavia se considera experimental la terapia fibrinolitica con estreptokinasa y la
trombolisis mecanica mediante un catéter insertado en la vena femoral derecha, y
guiada hasta los senos venosos para aspiracion del trombo e instilacién del factor
activador del plasminégeno en el tratamiento de la TSVD.***%7 E| pronéstico de la TSVD
puede ser favorable cuando su diagndstico es temprano, sin embargo puede empeorar
en las edades extremas de la vida, cuando ha existido alteracion del nivel de conciencia
0 cuando se asocia a trombosis de las venas corticales profundas. La presencia de
convulsiones, infartos venosos o hemorragia intracraneal, predicen también una
evolucion adversa.'® La recurrencia de trombosis de los senos venosos durales se ha
relacionado con la mutacion del factor V de Leiden y del factor Il de la coagulacién, se
observa mayormente en nifios mayores de 2 afios, y es poco frecuente en neonatos y
lactantes. Los estudios imaginolégicos sucesivos y la ausencia de anticoagulantes en el
tratamiento pueden propiciar también la repeticién de la trombosis.*3¢8

En este caso el neonato desarroll6 un trastorno transitorio de la reabsorciéon del LCR a
nivel del seno sagital superior expresado al inicio con signos de HIC. A medida que se
fue recanalizando el seno, las fontanelas regresaron a la normotensiéon y el perimetro
cefélico se estabiliz6. En USG evolutivos no se detectd dilatacion del sistema ventricular.
La paciente actualmente a los 16 meses de edad tiene buen desarrollo psicomotor.
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