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Resumen

El sindrome de vasoconstriccion reversible es un grupo de alteraciones clinico-radiolégicas que
se caracterizan por cefaleas intensas de inicio brusco y estrechamiento multifocal reversible de las
arterias cerebrales. La mayoria de los pacientes no presentan déficit neuroldgico focal, aunque puede
verse en un grupo reducido asocidndose con edema cerebral, ataque cerebrovascular o convulsiones.
Es considerado un proceso benigno, en pocos casos originan discapacidad y muerte en una minoria
de pacientes.

El término de sindrome de vasoconstriccion reversible se ha propuesto para unificar a una variedad
de sindromes clinicos similares, pero de etiologia diferentes y han originados diversos epénimos.

La aparente baja frecuencia del sindrome de vasoconstriccion reversible y su forma de presentacion
hace que se convierta en un reto diagndstico en los servicios de urgencias y puede pasar desapercibido
si no se tiene una historia clinica adecuada.

Presentamos un caso probablemente relacionado al uso de isometepteno. (Acta Med Colomb
2019; 44. DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2019.1213)

Palabras clave: sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible, sindrome de Call Fleming,
cefalea en trueno.

Abstract

Reversible vasoconstriction syndrome is a group of clinical-radiological alterations that are charac-
terized by severe sudden-onset headaches and reversible multifocal narrowing of the cerebral arteries.
Most patients do not present with focal neurological deficit, although it can be seen in a small group,
associated with cerebral edema, stroke or seizures. It is considered to be a benign process that causes
disability and death in a minority of patients.

The term ‘reversible vasoconstriction syndrome” has been proposed to unify a variety of clinical
syndromes which are similar, but have different etiologies, and have originated various eponyms.

The apparently low frequency of reversible vasoconstriction syndrome and the way it presents
make it a diagnostic challenge in the emergency room, and it may go unnoticed without an adequate
medical history.

A case probably related to the use of isometeptene is presented. (Acta Med Colomb 2019; 44.
DOIL: https://doi.org/ 10.36104/amc.2019.1213)

Keywords: reversible cerebral vasoconstriction syndrome, Call-Fleming syndrome, thunderclap
headache.
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Introduccion
El sindrome de vasoconstriccion reversible (SVR) esta
constituido por un grupo de trastornos que se caracterizan
por cefaleas intensas de inicio brusco (en “trueno’) con o
sin déficits neuroldgicos focales y vasoconstriccion rever-
sible multifocal de las arterias cerebrales que se resuelven
en un periodo de 12 semanas (1). Se han descrito multiples
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factores predisponentes que en el pasado condicionaban
diferentes nomenclaturas, hasta la unificacion de todas ellas
dentro del concepto de SVR (2), originalmente sindrome de
vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR).

Hay predominio femenino de los casos informados, sobre
todo en pacientes de mediana edad, pico de incidencia entre
los 20-50 afios (3), también hay informes en nifios (4).
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Es probable que sea originado por una alteracion en la
regulacion del tono vascular cerebral que provoca constric-
cion y vasodilatacion arterial multifocal (1, 3). Entre el 60
al 80% de los casos puede identificarse una causa desenca-
denante y usualmente existe una historia previa de cefaleas,
incluyendo migrafias hasta en un 40% de los pacientes (1).
El sindrome es generalmente autolimitado y tiene una baja
incidencia de recurrencia (1, 5).

La paciente del caso tenfa antecedentes de migrafia y
uso frecuente de una sustancia vasoconstrictora como el
isometepteno para aliviar la cefalea. Es probable que esta
sustancia sea el origen desencadenante.

Presentacion del caso

Mujer de 57 afios que ingresé al servicio de urgencias
por cefalea intensa de tres horas de evolucién con nduseas
y vémitos persistentes. La cefalea temporo-occipital tuvo
inicio subito que no mejord con el uso de un compuesto que
utilizaba con frecuencia a base de dipirona, isometepteno y
cafeina ni con acetaminofén ni diclofenaco intramuscular.
Tuvo emesis en repetidas ocasiones y un episodio de crisis
comicial ténico-clénica generalizada que cedid espontdnea-
mente. Se hall6 élgica, sin déficit neurolégico focal, pero
con cifras de presién arterial elevadas (165/105), taquicdr-
dica (112 por minuto), taquipneica (28 por minuto), afebril
(36.8°C) con notoria agitacion, confusién y desorientacion.
El fondo de ojo fue normal como el resto de su examen fisico.

Antecedentes de hipertensioén arterial, dislipidemia,
obesidad, sedentarismo y episodios de cefalea bitemporal
que en las tdltimas dos semanas se habfan hecho mads
frecuentes e intensas. La cefalea era atribuida a crisis de
migrafia. Entre los medicamentos habituales utilizaba
ademas del mencionado, losartan, hidroclorotiazida,
atorvastatina y aspirina. Ante la sospecha de hemorragia
intracraneana se procedié a practicar una TAC cerebral

simple que fue normal (Figura 1A). La puncién lumbar dio
salida a un liquido cefalorraquideo claro con una presién de
28 mmHg, 58 mg/dL de glucosa, 62 mg/dL de proteinas,
linfocitos 3/mm?. No hematies ni xantocromia.

Ante una TAC normal se procedi6é a una RMN cerebral
simple que mostré zonas hiperintensas periventriculares
y corticosubcorticales occipitales y otra pequefia a nivel
parietal derecho y sin colecciones hemorrdgicas. Secuencia
Flair (Figura 1B).

Por este hallazgo se realizé a una angiografia cerebral que
mostré dreas de vasoconstriccion arterial cerebral multifocal
principalmente en M2 de la arteria cerebral media derecha
y en los segmentos V3 'y V4 de la vertebral del mismo lado
(Figura 2).

Doce semanas después la paciente continuaba asintoma-
tica, ante la negativa para realizar la angiografia de control
se practicd una angiorresonancia que no mostré las zonas
hiperintensas ni la vasoconstriccién descritas inicialmente
(Figura 3).

A la paciente se le practicaron estudios adicionales,
las serologifas para VIH, sifilis, virus herpes simple 1 y 2,
citomegalovirus, HBsAg y virus de Epstein-Barr fueron
negativas. Por otra parte, el hemograma, glucemia, crea-
tinina, proteina C reactiva, parcial de orina, funcién renal,
perfil hepético, electrolitos, PT, PTT y gases arteriales no
mostraron alteraciones, lo mismo que la determinacion de
autoanticuerpos como ANAS, anti-DNA, anti-Ro, anti-La,
anti-RNP, anti-SM, cardiolipinas IgG e IgM, p-ANCAS
y c-ANCAS fueron negativos. La radiografia de térax y
el electrocardiograma fueron normales. No se practicaron
estudios para trombofilia ni EEG.

Durante la hospitalizaciéon no recurrieron las crisis
convulsivas y la cefalea fue cediendo paulatinamente hasta
desaparecer por completo al séptimo dia. Ademads del trata-
miento sintomadtico intrahospitalario se utiliz6 nimodipino a

Figura 1. A. TAC cerebral simple sin anormalidades estructurales. B. RMN cerebral simple. FLAIR. Zonas hiperintensas periventriculares y occipitales derechas.
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Figura 2. Angiografia cerebral. A, B y C. Areas de vasoconstriccion arterial multifocal principalmente en M2 de la arteria cerebral media derecha.

dosis de 60 mg cada cuatro horas por via oral, medicamento
que atin continda utilizando a menor dosis a pesar de indi-
carse la suspension.

Discusion
Con el avance del conocimiento, el SVR se ha reconocido
cada vez mas en los dltimos afios, pero ain sigue siendo
una afeccién no sospechada y, por lo tanto, no diagnosti-
cada en muchos servicios de urgencias y hospitalizacién
(3). Ademas, la mayoria de los médicos, incluidos algunos
neurdlogos, tienen un conocimiento limitado sobre SVR.

Es un sindrome que probablemente fue mal interpretado
en las décadas pasadas porque se atribuia por una parte a
una vasculitis primaria del sistema nervioso central, y por
otra,a una hemorragia subaracnoidea aneurismatica debido
a la superposicion de las manifestaciones clinicas ademds
del estrechamiento angiografico cerebral (6), este estrecha-
miento también ha sido descrito en otras alteraciones origi-
nando diferentes epénimos como angiopatia aguda cerebral
benigna, sindrome de Call-Fleming, angiopatia inducida por
farmacos, vasculitis migrafiosa, angiopatia posparto, cefalea
sexual primaria, cefalea por el bafio y otros (1). La cefalea

Figura 3. Angioresonancia cerebral. A y B. Desaparicion de las zonas hiperintensas y la vasoconstriccion.

Acta Med Colomb 2019; 44
DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2019.1213



S. Campbell-Silvay cols.

tipo “trueno” tiene diferentes causas entre ellas el SVR (1,
3,5). Ver diagnésticos diferenciales en la Tabla 1 (7).

Nuestro caso tiene caracteristicas similares a los descritos
en la literatura como la cefalea en “trueno”, que es aquella
cefalea sibita y severa que alcanza su maxima intensidad
en un minuto o menos (7). Es uno de los sintomas mas fre-
cuentes y caracteristicos del sindrome, se presenta entre 94
y 100% de los pacientes (3, 8, 9); tenia episodios previos
de migrafia, observado hasta en 40% de los casos (1, 9);
presentd un episodio convulsivo, informado entre 1 y 17%
de los pacientes (9, 10); no quedé con déficit neurolégico
focal, aunque en otras series de casos se ha documentado
entre 8 y 43% (9); tenia antecedentes de hipertension arte-
rial, condicién que se ha tenido como comérbida y muchas
veces en el momento de la presentacion del SVR se tienen
cifras elevadas (10), como en este caso, pero no queda claro
es si estas cifras altas de presion hacen parte de los eventos
que conducen a un episodio del SVR o si es una respuesta
fisiolégica (1, 10).

La mayoria de los casos informados son mujeres, pero
se desconoce el por qué de esta prevalencia (3).

La paciente utilizaba habitualmente un compuesto a base
de isometepteno para aliviar el dolor ocasionado por los
episodios de migrafa, y tanto la migrafia como el isome-
tepteno se tienen como condiciones que pueden ocasionar
el SVR (1, 3,9, 10). Consideramos que el uso frecuente de
esta sustancia haya sido el factor desencadenante en una
paciente con una base premdrbida como la migrafia.

En laTabla 2 se pueden apreciar las condiciones asociadas
y factores precipitantes del SVR.

Tabla 2. Precipitantes y condiciones asociadas con el sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible. (Referencia 8).

Embarazo
. Preeclampsia
. Eclampsia
© Posparto

Cefaleas

© Cefalea primaria tipo trueno
U Migrana
. Cefalea en trueno relacionada con el baio y/o ducha, a la actividad sexual, a

las maniobras de Valsalva, a las emociones, al esfuerzo, a la flexion del tronco

Medi < hioléot

drogas y
. Agentes antimigraia (sumatriptdn y otros triptanes, isometepteno, tartrato de

ergotamina, maleato de metilergonovina)

. Supresores de la tos y el resfriado (fenilpropanolamina, pseudoefedrina)
. Pildoras para dietas (derivados de las anfetaminas, hydroxycut)
. Antidepresivos (inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina e

inhibidores de la recaptacién de serotonina y noradrenalina)

© Agentes adrenérgicos (epinefrina, bromocriptina, lisuride)

. Drogas ilicitas (cocaina, éxtasis, marihuana, dietilamida del 4cido lisérgico)
. Agentes quimioterapéuticos (tacrolimus, ciclofosfamida)

© Otros (eritropoyetina, indometacina, inmunoglobulina intravenosa, interferén

alfa, parches de nicotina, transfusiones de células rojas, regaliz, estimulacion

ovdrica, anticonceptivos orales, ginseng, consumo excesivo de alcohol)

Misceldnea
. Hipercalcemia, porfiria, feocromocitoma, tumor carcinoide bronquial, aneu-

risma cerebral sacular no roto, trauma craneano, hematoma subdural espinal,
endarterectomia carotidea, diseccion arterial cervical, procedimientos neuro-

quirtirgicos, tumor del glomo carotideo, amigdalectomia, cirugia de cuello,

trombosis venosa cerebral, grandes altitudes.

Tabla 1. Hallazgos diagndsticos para las causas mds comunes de la cefalea trueno. (Referencia 7).

Causas Cuadro clinico TAC Puncién lumbar Angiografia RMN
Hemorragia Alteracién de Hemorragia Eritrocitos elevados, Ruptura aneurismatica, Hemorragia
subaracnoidea la conciencia, subaracnoidea en xantocromia vasoespasmo subaracnoidea en
aneurismatica convulsiones, cisternas basilares y cisternas basilares y

meningismo. fisuras silvianas. fisuras silvianas.
Sindrome de Cefalea en trueno Normal o hemorragia Normal o aumento leve Vasoconstriccién Normal o hemorragia

vasoconstriccion
cerebral reversible

recurrente

subaracnoidea a lo largo
de la superficie cortical
/ surcos

de glébulos blancos,
elevacion leve de
proteinas

multifocal multivasos

subaracnoidea a lo
largo de la superficie
cortical/surcos, ataque
cerebrovascular
isquémico, edema
cerebral, hemorragia
intracerebral

Diseccién de la arteria
carétida y vertebral

Dolor nucal, sintomas
relacionados con
isquemia cerebral,
sindrome de Horner
(diseccion carotidea)

Normal 0o ACV
isquémico

Normal

Diseccién arterial.
Vasoconstriccion
segmentaria multifocal si
se asocia con SVCR

Normal o ataque
cerebrovascular
isquémico

Trombosis del seno
venoso cerebral

Déficit neurolégico
focal, alteracién

del estado mental,
alteraciones visuales.

Signo de tridngulo denso
(codgulo dentro del
seno), signo del cordén
(trombosis venosa
cortical o profunda),
hemorragias venosas

Presién de apertura alta,
proteinas altas

Trombosis del seno
Venoso

Normal o infartos
venosos con hemorragia;
trombo intraluminal en
T1,T2

Hipotension intracraneal
espontinea

Cefalea ortostatica,
trastornos auditivos.

Normal o colecciones
subdurales.

Presion de apertura baja

Normal

Engrosamiento y
refuerzo paquimeningeo
difuso, colecciones
subdurales
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A pesar del conocimiento gradual que se ha tenido del
SVR, la fisiopatologia exacta sigue siendo desconocida
(1, 9). Como el SVR es un grupo de sindromes clinico-
radiolégicos similares, es probable que los mecanismos
subyacentes sean multifactoriales (1). Entre los mecanismos
propuestos se encuentran las alteraciones en la regulacién
del tono vascular causado por disfuncién endotelial, en la
cual, la hiperactividad simpdtica tendria un papel impor-
tante interactuando una predisposicion genética y factores
precipitantes o asociados (1, 3).

El diagndstico del SVR requiere, ademas de la cefalea
caracteristica en “trueno”, la demostracion de la vasocons-
triccién segmentarias de las arterias cerebrales y su rever-
sibilidad completa o casi completa en 12 semanas después
del inicio del cuadro (3). Aqui el papel de la neuroimagen
es fundamental, no solo para demostrar la vasoconstric-
cion sino para los diagnésticos alternativos y potenciales
complicaciones como la hemorragia intracraneal, el edema
vasogénico y el ataque cerebrovascular isquémico (3, 10).
Aunque la angiografia convencional ha sido el criterio estan-
dar para evaluar la vasoconstriccién cerebral, modalidades
de imdgenes no invasivas como el doppler transcraneal, la
angiografia por tomografia (angio TAC) y la angiografia por
resonancia magnética (angiorresonancia) se estdn usando
con mayor frecuencia (11).

En la paciente del caso no obtuvimos la angiografia de
control, la angiorresonancia practicada es vdlida, nos ayudé
en el diagnéstico y no demerita la validez del caso.

El diagndstico diferencial debe hacerse principalmente
con la hemorragia subaracnoidea aneurismadtica que la
paciente no presentd y la vasculitis primaria del sistema
nervioso central, entidad menos frecuente, de predominio
en hombres, cuya cefalea es insidiosa, progresiva, y los
hallazgos angiograficos generalmente son irreversibles (10).
En el caso descrito es probable la asociacién entre el SVR y
el sindrome de la encefalopatia posterior reversible puesto
que comparten muchas caracteristicas clinico-radiograficas,
sugiriendo una superposiciéon o mecanismos fisiopatolégicos
similares (1).

En el afio 2007, Calabrese (2), propuso unos criterios
diagndsticos que han demostrado utilidad para diagnosticar
el SVR y mejorar el conocimiento médico, pero no han sido
validados en estudios prospectivos (10). La paciente del caso
cumple con los criterios descritos (Tabla 3), lo mismo que
la cefalea atribuida al SVR segtin Comité de Clasificacién
de las Cefaleas de la Sociedad Internacional de Cefalea en
su III edicion (12).

Dada la naturaleza potencialmente grave de las posibles
etiologfas intracraneales subyacentes, la cefalea en “trueno”
debe considerarse y tratarse como una emergencia médica,
por tal razén proponemos que a todos los pacientes con
cefalea en “trueno”, ademas de una buena historia clinica
y examen fisico, debe realizarse una TAC de crdneo sin
contraste tan pronto como sea posible para descartar hemo-
rragia subaracnoidea. Sila TAC es normal, el paso siguiente
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Tabla 3. Criterios diagndsticos del sindrome vasoconstriccion cerebral reversible. (Re-
ferencia 1,2.)

1. Que exista cefalea aguda, severa con o sin signos o sintomas neurolégicos
adicionales.

2. Que no haya evidencia de hemorragia subaracnoidea aneurismatica.

3. Que el andlisis del liquido cefalorraquideo sea normal o casi normal (niveles de
proteinas <80 mg%, leucocitos <10 mm?, nivel normal de glucosa)

4. Que se demuestre vasoconstriccion multifocal segmentaria mediante angiograffa
transfemoral o angiografia por tomografia computarizada o angiografia por
resonancia magnética.

5. Que exista reversibilidad de las alteraciones angiogrificas dentro de las 12
semanas del inicio.

es realizar una puncién lumbar para obtener la presién de
apertura y analizar el liquido cefalorraquideo. Si la TAC y
la puncién lumbar no son diagndsticas, debe realizarse una
RM cerebral simple y una imagen neurovascular no invasiva
mediante angiorresonancia o angio TAC. La arteriografia
convencional se reservard para aquellos casos en que exista
duda de la vasoconstriccion en los estudios anteriores.

No existe una terapia establecida parael SVR (3). Se han
utilizado: verapamilo, glucocorticoides, sulfato de magnesio,
triptanes, dantrolene y también la angioplastia con balén y
la administracién intraarterial de nicardipina, papaverina,
milrinone y nimodipino con resultados variables (9). Los
glucocorticoides no deben usarse ya que se han asociado
con peores resultados (9). Su utilidad radica cuando el
aparente SVR es ocasionado por una vasculitis primaria
del SNC (6, 9).

Ante la ausencia de estudios clinicos comparativos, el
tratamiento de la vasoconstriccién ha estado orientado por
datos de observacidn y la opinién de expertos (3).

Nosotros utilizamos nimodipino de manera empirica para
el tratamiento de la vasoconstriccion, sin embargo, hay datos
que muestran que el nimodipino no afecta la evolucion de
la vasoconstriccién cerebral (3, 10), pero podria aliviar la
intensidad de la cefalea y se ha documentado efecto sobre
la pared de pequefios vasos no visibles en la angiografia
convencional, de ahi la necesidad de mejorar las técnicas de
imdgenes, particularmente, imagenes de la pared de los vasos
(11). No obstante, como la resolucion clinica y angiografica
se produce sin ninguna intervencién médica en aproximada-
mente 90% de los pacientes (9), proponemos Unicamente el
manejo sintomadtico del dolor, reposo en cama, eliminacién
de los precipitantes y evitar maniobras de Valsalva como
medidas adecuadas mientras se espera la resolucion natural
de la cefalea y la vasoconstriccién. Igualmente creemos,
que estos pacientes no necesariamente deben ir a una UCI,
excepto que haya inestabilidad y/o empeoramiento del
estado neuroldgico.

En conclusidn, a pesar del gran interés creciente por el
SVR, la comprensién completa sigue sin obtenerse. Como
es una entidad clinica que se caracteriza por una cefalea
intensa de inicio stbito, “en trueno”, hay que tenerla en
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cuenta en los diagnésticos diferenciales en los servicios
de urgencias cuando se presenten pacientes con este tipo
de cefalea para poder orientar los estudios necesarios y
especialmente en pacientes con antecedentes de cefalea,
migrafa y abuso de medicamentos o drogas, hecho fre-
cuente en nuestro medio.
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