SERam 3 5 COHQFESO Zarég.(?za

Nacional

lcTus de causa
inhabitual: mas alla

de la oclusion de
IIM‘I | A |

Marc Viles Garcial, Rebeca Bermejo Garcés?,
Paula Aguero Rueda 3, Ana Valero Mut 4, Salvador
Miralbés Celma »

Hospital Universitart Son Espases, Palma de
Mallorca



SERam 3 Congreso Zarf’)g.oz;;

Nacional

Estructura:

1. Objetivos Docentes
2. Revision del Tema
3. Presentacion de Casos (5)

4. Conclusiones
5. Bibliogratia




SERam 3 Congreso Zarf‘)g.(?za

Nacional

1.0Dbjetivos Docentes

* Revisar causas potenciales de ictus isquéemico mas alla de la
arterioesclerotica, la cardioembdlica y la enfermedad de pequeno

vaso (lacunar).

* Destacar la importancia de un diagndstico precoz en pacientes

con ictus de causa inhabitual.

* Presentar herramientas disponibles de radiologia vascular
intervencionista para el tratamiento de estos pacientes en fase

aguda.
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2.Revision del Tema

El ictus (accidente cerebrovascular) es la segunda causa de muerte y la tercera de
discapacidad en todo el mundo. Se calcula que en Espana se produce
aproximadamente un ictus cada 6 minutos. Mientras que la mortalidad por ictus ha
ido disminuyendo en las ultimas décadas, el numero de pacientes con discapacidad
secundaria a enfermedad cerebrovascular ha ido en aumento(1).

La mayoria de ictus se clasifican, segun los principales registros, segun causas
clasicas como la arteriosclerosis, cardioembodlica y de pequeno vaso (lacunares)
(TOAST classification). Sin embargo, también existen otras causas de ictus menos
frecuentes y no por ello, de menor relevancia clinica (2).

Historicamente, hasta un 30% de los ictus isquémicos se han considerado
criptogenénicos, es decir, de causa desconocida pese a su evaluacion estandar. No
obstante, existen casos, en los que un estudio exhaustivo puede llevar a descubrir
una causa de ictus inhabitual.

Los ictus isquémicos de causa inhabitual (Isquemic Strokes of Unusual Cause o
ISUC) pueden deberse a un numero elevado y variado de etiologias como la
arteriopatia no aterosclerodtica (p.ej, displasia fibromuscular, diseccion arterial,
enfermedad de moyamoya) o por una enfermedad sistémica o hematologica de
base (p.ej, conectivopatia, trastorno de la coagulacion, sindrome mieloproliferativo)

(3).

Estos representan aproximadamente el 7% de todos los eventos isquémicos
cerebrales y pese que pueden ocurrir en cualquier edad, son una importante causa
de ictus isquémico en pacientes jovenes y adultos de mediana edad. Sin embargo,
existen pocos estudios epidemiologicos que establezcan las caracteristicas clinicas o
el pronostico de los pacientes que sufren esta clase de patologia cerebrovascular.
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2.Revision del Tema

En las ultimas décadas, la superioridad de la trombectomia mecanica frente a la
trombolisis endovenosa han situado los tratamientos endovasculares en Ia
delantera para el tratamiento del ictus isquémico (4). Pese a que existen
numerosas guias para el tratamiento de aquellos ictus de causa habitual, creemos
qgue se ha prestado poca atencion en el tratamiento de los ISUC. Existe una falta de
evidencia sobre como manejar y tratar a estos pacientes pese a que muchos

podrian ser tratables mediante técnicas endovasculares especificas, en ocasiones,
distintas a la trombectomia mecanica.

Hemos revisado retrospectivamente los pacientes con ictus en nuestro hospital
desde el 2017 al 2019 y seleccionado aquellos con causa inhabitual que hayan sido
tratados con procedimientos endovasculares de radiologia intervencionista.

Presentamos a continuacion los siguientes casos: Sindrome de vasoconstriccion
verebral veversible, diseccion carotidea bilateral atipica (Sindrome de Eagle), “web”
carotideo, vasculitis de Takayasu y trombosis de senos venosos.



3.Presentacion de Casos

Caso 1: Sindrome de Vasoconstriccion Cerebral Reversible

Una mujer de 51 a se presentd en urgencias con vomitos y alteraciones visuales. El
dia anterior la paciente tubo cefalea en trueno (intensidad 10/10). El TC cerebral
mostro una hemorragia intraparenquimatosa parietooccipital y hemorragia
subaracnoidea en surcos hemisféricos ipsilaterales con patréon no aneurismatico.

C D

FIG 1. La arteriografia cerebral con substraccion digital (revel6 vasoconstriccion multifocal y
segmentaria con estenosis de ambas arterias cerebrales medias (ACM), ambas arterias cerebrales

anteriores (ACA) (Ay C) y del segmento intradural de ambas arterias vertebrales (AV).
Incidentalmente se encontro un aneurisma en la bifurcacion de la ACM izquierda (A y B).
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3.Presentacion de Casos

La arteriografia cerebral con substraccion digital (reveld vasoconstriccion multifocal
v segmentaria con estenosis de ambas arterias cerebrales medias (ACM), ambas
arterias cerebrales anteriores (ACA) (Fig 1.A y C) y del segmento intradural de

ambas arterias vertebrales (AV). Incidentalmente se encontro un aneurisma en la
bifurcacion de la ACM izquierda (Fig 1. Ay B).

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR) en un sindrome clinico-
radiologico cuya presentacion puede ser comun en varias patologias. Se caracteriza
por cursar con una cefalea “en trueno” (de alta intensidad y de instauracion brusca)
junto con vasoconstriccidon reversible de arterias cerebrales, que puede ser
espontanea o desencadenada causas exogenas (5).

Pese a que la fisiopatologia de |la entidad es desconocida, alteraciones en el tono
vascular cerebral son el mecanismo clave. El sindrome tipicamente tiene un curso

benigno, sin embargo, en un una pequena minoria, puede ocasionar secuelas
permanentes y muerte al ocasionar ictus isquémico y/o hemorragia intracraneal.

La administracion de bloqueantes de los canales del calcio (Nimodipino) ha
demostrado, en estudios prospectivos y retrospectivos, mejoria sintomatica.

Se ha realizado administracion intraarterial de vasodilatadores y angioplastia con

baldon de arterias cerebrales en los casos mas severos, aunque su indicacion vy
eficacia no esta clara en la actualidad.

Tratamiento endovascular realizado en nuestro caso:

Angioplastia de ambas ACMs y ambas carotidas internas (segmento intracraneal)
mediante el balon Gateway (2.5x20mm). Infusion lenta de Nimodipino intraarterial
en ambas ACAs y AVs en |la misma intervencion. Observamos una clara mejoria

morfologica de las estenosis y remision de la clinica del paciente en pocos dias
pudiendo ser alta hospitalaria siendo asintomatica.
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Caso 2: Trombosis Venosa Cerebral

Presentamos a continuacion el caso de una mujer de
34 anos que debutd con cefalea opresiva
hemicraneal de una semana de evolucion y leve
debilidad de miembro inferior izquierdo. La paciente
referia que el dolor empeoraba con la actividad
fisica.

Se realizo una TC sin contraste y un Angio-TC que
demostraron una trombosis de seno transverso y
sigmoide  derecho junto  con hemorragia
intraparenquimatosa temporo-occipital ipsilateral FiG 2. NECT showed a hemorragic

sugestiva de infarto venoso hemorragico (Fig 2). venous ilf:fagctm” in the temporo-
occipital lobe.

La trombosis venosa cerebral (TVC) hace referencia a la oclusion de los canales
venosos del cerebro, incluyendo los senos venosos durales, venas corticales y sistema
venoso profundo.

Esta es una enfermedad poco frecuente (0.5% de todos los ictus) que afecta
predominantemente a adultos jovenes, tipicamente mujeres y en la que la cefalea
suele ser el sintoma mas prominente. Su diaghostico es un reto y sus efectos pueden
ser devastadores. Es potencialmente reversible si de diagnostica y trata de forma
precoz.

El tratamiento estandar de la TVC es |la terapia anticoagulante, tipicamente con
heparina de bajo peso molecular durante 3 meses (dependiendo de la etiologia).

El tratamiento endovascular (trombolisis quimica, trombectomia mecanica o ambos)
parece ser una opcion en aquellos pacientes mas graves o que no respondan al
tratamiento anticoagulante (6-8).
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FIG 3. La arteriografia digital con substraccion (DSA) confirmo la trombosis del seno lateral y sigmoide derechos

(A). Se realizd trombectomia mecanica mediante stent retriever (Trevo ® 6x30mm) + sistema de aspiracion
(Penumbra ®)(B) obteniendo gran cantidad de coagulos y consiguiendo una recanalizacion completa de ambos

senos (C).

Tratamiento endovascular realizado en nuestro caso:

Pese a la terapia anticoagulante la paciente no
presentaba una evolucion favorable por lo que se
decidid la realizacion de una trombectomia venosa. La
arteriografia digital con substraccion (DSA) confirmo la
trombosis del seno lateral y sigmoide derechos (Fig
3.A). Se realizd trombectomia mecanica mediante
stent retriever (Trevo® 6x30mm) + sistema de
aspiracion (Penumbra®)(Fig 3.B) obteniendo gran
cantidad de coagulos vy consiguiendo una
recanalizacion completa de ambos senos (Fig 3.C). El

FIG 4. El control a los 6 meses

control a los 6 meses mediante RM |la permeabilidad mediante RM mostro
permeabilidad de los senos

. . tratados sin recidiva de |la
trombosis (Fig 4.D). trombosis (D).

de los senos venosos recanalizados sin recidiva de la



SERam 3 Congreso zar?g.?za

Nacional

3.Presentacion de Casos

Caso 3: “Web"” Carotideo

Una mujer de 42 anos acudio a urgencias con disartria y hemiparesia izquierda, por
lo que se activo el protocolo de codigo ictus. La TC sin contraste evidencio el sigho de
la ACM hiperdensa (Fig 5.A). El angio-TC mostro una oclusion del segmento
horizontal (M1) de la ACM izquierda y también un defecto de replecion fino, lineal e
intraluminal en la region posterior del bulbo carotideo derecho, compatible con un
“web” carotideo (Fig 5.B).

El “Web” (membrana en inglés) carotideo es una arteriopatia no arterioesclerotica
no inflamatoria, ocasionada por una protrusion o membrana en el bulbo carotideo.
Estos webs carotideos han sido descritos como variantes de la displasia
fiboromuscular intimal (9). Esta entidad puede manifestarse como ictus isquémicos o
ataques isquémicos transitorios recurrentes en el mismo territorio arterial (10-12)
especialmente en pacientes jovenes. También puede ser hallazgo incidental y cursar
de forma asintomatica.

Pese a que un manejo medico parece ser la opcion mas accesible, el manejo optimo
de estos pacientes sigue siendo fuente de controversia ya que parece que el
tratamiento endovascular con stent o la endarterectomia podrian ser mas
definitivos.

FIG 5. Mujer de 42 acudio a urgencias con disartria y hemiparesia izquierda, por lo
gue se activo el protocolo de cdodigo ictus. La TC sin contraste evidencio el signo
de la ACM hiperdensa (A). El angio-TC mostro una oclusion del segmento
horizontal (M1) de la ACM izquierda y también un defecto de replecion fino, lineal
e intraluminal en la regién posterior del bulbo carotideo derecho, compatible con
un “web” carotideo. (B).
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Tratamiento endovascular realizado en nuestro caso:

La arteriografia cerebral confirmo la presencia de una oclusion de M1 que fue
tratada mediante trombectomia mecanica usando el sistema de aspiracion
(Penumbra ®) consiguiendo una revascularizacion completa.

La arteriografia también puso de manifiesto un defecto de replecion intraluminal en
region posterior del bulbo carotideo (Fig 6. AB) compatible con un web carotideo. Se
puede observar una retencion del contraste incluso en fase venosa arteriografica por
el enlentecimiento de flujo que ocasiona dicha membrana (Fig 6.C). Se decidié
mediante un equipo multidisciplinario que el mejor tratamiento en este caso era el
endovascular, colocando un stent carotideo (Wall-Stent ® 7x30mm) en el origen de la
carotida interna. Se obtuvo un magnifico resultado (Fig 6. D). El paciente pudo
altarse siendo asintomatico. Se le tratd con doble antiagregacion plaquetaria
durante 3 meses y con monoantiagregacion indefinida.
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origen de la cardtida interna. Se obtuvo un
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3.Presentacion de Casos

Caso 4: Diseccion arterial cervical atipica: “Sindrome de Eagle”

Tras un cuadro de intensa tos y estornudos, un hombre de 54 anos se presentd en
urgencias con asimetria facial, debilidad del brazo izquierdo y dificultades al habla.

Se activo el protocolo de codigo ictus realizando una TC sin contraste, un angio-TC y
TC perfusion.

Con el angio-TC se diagnostico una oclusion proximal de la carotida interna derecha
(ACI) (Fig 7.A) vy de la ACM ipsilateral en una rama M2 (oclusion en tandem). Una
evaluacion detallada de de ambas carotidas revelo hallazgos compatibles con una
diseccion del segmento cervical de ambas ACIs junto con unas apofisis estiloides
hipertroficas y elongadas, en intimo contacto con las arterias disecadas (Fig 7.C).

El sindrome de Eagle se define por una elongacion de la apodfisis estiloides o
calcificacion del ligamento estilo-hioideo, que impronta en estructuras adyacentes
ocasionando una variedad de sintomas (14). Clasicamente, el sindrome de Eagle
cursa con dolor de cuello, orofaringe o dolor en el oido.

C

FIG 7. Tras un cuadro de intensa tos y estornudos, un hombre de 54 anos se presentd en urgencias con asimetria
facial, debilidad del brazo izquierdo y dificultades al habla. En la imagen de arteriografia (A) observamos la
colusion proximal de la ACl derecha junto con la oclusion de un ramo M2 de la ACM ipsilateral (B). La

reconstruccion 3D del angio-TC (C) muestra unas apofisis estiloides hipertroficas y elongadas que contactan con
ambas ACls.
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3.Presentacion de Casos

La variante vascular o sindrome estilo-carotideo puede presentarse con cefalea,
ataque cerebral isquémico transitorio e incluso ictus. La diseccion carotidea es una
complicacion poco frecuente del sindrome y esta representa una causa significante
de ictus isquémico en pacientes de todos los grupos de edad, pero especialmente los
jovenes (15). La diseccion carotidea puede ocurrir por trauma, enfermedad del
tejido conectivo, hipertension o espontaneamente. Cuando existe una elongacion
del proceso estiloideo el riesgo de sufrir una diseccion carotidea se multiplica por

cuatro (16). No existen guias ni algoritmos para el manejo del sindrome de Eagle con
diseccion carotidea (15).

Tratamiento endovascular realizado en nuestro caso:

Se recanalizd con éxito la arteria cerebral media derecha (M2) (Fig 8.A). En la
arteriografia se vio una carotida interna en su segmento cervical con irregularidades
en su pared, estenosis significativas y varios pseudoaneurismas (Fig 8.B). Se decidié
colocar un stent en el segmento cervical de la ACIl. Bajo doble antiagreagacion se
colocaron dos stent LEO de BALT ©® (4.5x75mm vy 4.5x40mm) solapados cubriendo
toda la diseccion y consiguiendo una nueva luz arterial (Fig 8.C).

Varios meses despueées se realizd al paciente una reseccion quirurgica de ambas
apofisis estiloideas por el servicio de otorrinolaringologia como prevencion. El
paciente se recupero progresivamente hasta su independencia funcional.

C
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FIG 8. Se recanalizo con éxito la arteria cerebral media derecha (M2) (Fig 8.A). En |la arteriografia se vio una caroétida
interna en su segmento cervical con irregularidades en su pared, estenosis significativas y varios pseudoaneurismas

(Fig 8.B). Se decidid colocar un stent en el segmento cervical de la ACI. Bajo doble antiagreagacién se colocaron dos

stent LEO de BALT ® (4.5x75mm y 4.5x40mm) solapados cubriendo toda la diseccion y consiguiendo una nueva luz
arterial (Fig 8.C).
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3.Presentacion de Casos

Caso 5: Vasculitis de Takavasu

Una mujer de 34 anos de edad acude con mareo, hemiparesia izquierda y deéficits
visuales intermitentes. Se activo el protocolo de cdodigo ictus. En el angio-TC, una
franca disminucion del calibre de ambas ACIs, llamaba la atencion (Fig 9.A). No se
observo ninguna oclusion arterial ni venosa. El estudio de TC perfusidon mostro areas

de penumbra isquémica en territorios frontera corticales sin lesion isquémica
establecida (Fig 9.B).

Fig.9. Una mujer de 34 anos de edad acude con mareo, hemiparesia izquierda y déficits
visuales intermitentes. Se activd el protocolo de codigo ictus. En el angio-TC, una franca
disminucion del calibre de ambas ACIs, llamaba la atencion (A). No se observo ninguna
oclusidn arterial ni venosa. El estudio de TC perfusion mostro areas de penumbra isquémica en
territorios frontera corticales sin lesion isquémica establecida (B).

La arteritis de Takayasu es (AT) es una vasculitis de gran vaso cronica, que
tipicamente afecta a mujeres jovenes. Una inflamacion granulomatosa de la aorta y
de sus principales ramas lleva gradualmente a una estenosis que a su vez ocasiona
sintomatologia relacionada con isquémia multiorganica (18). La presentacion clinica
en pacientes con AT varia notablemente y depende, en gran medida, de la
localizacion y velocidad de instauracion de |la estenosis. La isquemia cerebral puede
ocurrir hasta en un 16% de pacientes con AT (19) v puede ocasionar una variedad de

sintomas tales como cefalea, crisis epilépticas, ictus, sincope y alteraciones visuales
(18), como en nuestro caso.
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El tratamiento de la AT con corticoesteroides, immunosupresores y agentes
bioldgicos mejora el pronostico en estos pacientes. No obstante, en pacientes sin
respuesta al tratamiento meédico 0 con lesiones vasculares
significativas, procedimientos invasivos pueden ser necesarios. Un procedimiento
con resultados demostrados es la angioplastia percutanea endoluminal con balon
(20). Esta es segura y minimamente invasiva. Otra opcion es la implantacion de

stent, sin embargo, la superioridad entre estas dos opciones, no ha sido estudiada
(20).

Tratamiento endovascular realizado en nuestro caso:

Dada la focalidad neuroldgica de la paciente y los hallazgos en el TC perfusion se
opto conjuntamente con el equipo de neurologia por un tratamiento endovascular.
La arteriografia cerebral confirmo estenosis multifocales e irregularidad de la pared
de ambas ACIls, atribuible a la AT (Fig 10.A). Se realizd angioplastia con baldn
compliante de baja presion (BALT ® Copernic 5x20mm). Se obtuvo una importante
mejoria morfologica tras el procedimiento (Fig 10.B).

FIG 10. La DSA confirmo estenosis multifocales e irregularidad de la pared de ambas ACls, atribuible a la AT
(Fig 10.A). Se realizo angioplastia con balon compliante de baja presion (BALT ® Copernic 5x20mm). Se
obtuvo una importante mejoria morfologica tras el procedimiento (Fig 10.B).
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4.Conclusiones

El manejo y tratamiento de los pacientes con ictus ha evolucionado de forma
sorprendente en las ultimas decadas, siendo el tratamiento endovascular el pilar
fundamental de tratamiento para estos pacientes.

Pese a la baja frecuencia de los ictus isquémicos de causa inhabitual, estos pueden
tener igualmente consecuencias devastadoras, especialmente si no son tratados vy
diagnosticados a tiempo. Multiples de las etiologias causantes suelen requerir
técnicas y procedimientos endovasculares especificos, complejos y distintos a los
habituales (trombectomia mecanica).

Pese a unos resultados prometedores, se necesitan a dia de hoy, mas estudios vy
evidencia cientifica a favor de estos procedimientos, para la realizacion de guias de
manejo y tratamiento optimo para estos pacientes.
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