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Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible inducido por maniobra
de Valsalva: Reporte de caso y revision de la literatura

Valsalva maneuver induced-reversible cerebral vasoconstriction syndrome: Case report and

literature review
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RESUMEN

El sindrome de vasoconstriccién cerebral reversible es una entidad clinico-radiolégica caracterizada por la
presentacioén de cefalea severa de inicio hiperagudo tipo “trueno”, con o sin signos y sintomas neurologicos
adicionales en relacion a una vasoconstriccion arterial cerebral segmentaria que resuelve espontaneamente a
los 3 meses. Por la superposicion de las manifestaciones clinicas con otras entidades nosolégicas, y por los
multiples factores etiologicos asociados, el diagndstico se convierte en un reto; es imperativo realizarlo de forma
temprana para la instauracién de un tratamiento adecuado y la prevenciéon de complicaciones. Se presenta el
caso clinico de una paciente en quien se documentd como etiologfa la realizacion repetitiva de la maniobra de
Valsalva sin otro factor concomitante, se exponen las intervenciones realizadas y se hace una revision narrativa
del tema con énfasis en el diagndstico diferencial.

PALABRAS CLAVE: angiografia cerebral, cefalea secundaria, maniobra de Valsalva, sindrome de vasocons-
triccion cerebral reversible, vasoespasmo intracraneal (DeCS)

SUMMARY

Reversible cerebral vasoconstriction syndrome is a clinical-radiological entity characterized by severe and hype-
racute onset-thunderclap headache, with or without additional neurological signs and symptoms in relation
to a segmental cerebral arterial vasoconstriction that resolves spontaneously at around 3 months. Its clinical
manifestations are similar to other diseases, and additionally there are multiple associated etiological factors;
early diagnosis becomes a challenge, but is essential to establish proper treatment and prevent complications.
We present the case of a female patient in whom the repetitive performance of the Valsalva maneuver without
another concomitant factor was documented as etiology, the interventions performed are presented and a
narrative review of the topic is made with emphasis on differential diagnosis.

KEYWORDS:cerebral angiography, intracranial vasospasm, reversible cerebral vasoconstriction syndrome,
thunderclap headache, Valsalva maneuver (MeSH) .

INTRODUCCION en un periodo de 3 meses (1). Se sabe que el sindrome es una

El sindrome cerebral de vasoconstriccién reversible es una causa comun de cefalea tipo trueno en pacientes sin hemo-
entidad clinico-radiolégica que se caracteriza por la presencia tragia subaracnoidea aneurismatica, lo que la convierte en un
de cefalea severa hiperaguda asociada a vasoconstriccion seg- reto diagndstico, por la superposicién de sintomas con otras
mentaria de arterias cerebrales que resuelve espontaineamente enfermedades. Adicionalmente, las caracteristicas angiografi-
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cas pueden no estar presentes en el inicio de la enfermedad,
por ende, la alta sospecha clinica es muy importante para evitar
estudios innecesarios y complicaciones graves. A continuacion
se informa el caso de una paciente con este sindrome asociado
a una etiologfa muy poco frecuente y se hace una revisiéon
narrativa de la literatura.

Presentacion del caso

Mujer de 58 afios de edad, ama de casa, ingresé por 15
dias de evolucion de cefalea de inicio hiperagudo pulsatil, en
regién occipital propagada a region frontal derecha, perior-
bitaria y nasal, intensidad 9/10, asociado a maltiples emesis,
fosfenos y parestesias en manos. Habia intensificacién con
la maniobra de Valsalva, no fue precedida de aura y no tuvo
alteracion de la conciencia u otro sintoma adicional. LLos
sintomas se presentaron durante una sesién de masaje en un
spa, la paciente relaté que en un momento le indicaron que
realizara maniobras de Valsalva repetidamente y durante este
periodo de tiempo se instaura la cefalea. Como antecedentes,
tiene hipertension arterial y dislipidemia en tratamiento con
losartan 50 mg cada dia y atorvastatina 40 mg cada noche,
negaba abuso de alcohol o de tabaco, y una hija falleci6 por
hemorragia subaracnoidea aneurismatica 10 meses atras. Se
encontro deshidratada, con presion arterial 170/80 mmHg,
frecuencia cardiaca 82/min; frecuencia respiratoria 20/
min; saturacion de oxigeno 92% al ambiente. Talla 1,65 m,
peso 78 kg, IMC 28 kg/m?2, sin anormalidad en su eximen
fisico general. En el fondo de ojo se observaron arterias
en hilo de cobre bilateral sin papiledema, no tuvo signos

Figura 1: Secuencia de susceptibilidad magnética por
resonancia. Muestra contenido hematico en el espacio
subaracnoideo.

de irritacién meningea, no hubo alteracién de otros pares
craneanos ni de la fuerza o sensibilidad o coordinacién.
La resonancia cerebral simple mostrd sangre en el espacio
subaracnoideo de la cisura interhemisférica (Figura 1); dado
esto y por el antecedente de la hija, se propuso practicar una
panagiografia cerebral. Se trasladé a la unidad de cuidados
intermedios y se inici6 terapia con nimodipino 60 mg cada
4 horas; no presenté deterioro neurolégico y el seguimiento
con doppler transcraneal no mostré signos de vasoespasmo.
Enla panangiograffa cerebral no se identificaron aneurismas
ni malformaciones arteriovenosas o fistulas, sin embargo,
en arterias de mediano y pequefio calibre tanto en territorio
anterior como posterior se evidenciaron multiples este-
nosis y dilataciones segmentarias generando la imagen de
“salchichas atadas” (Figuras 2 a 4). Se hizo la solicitud de
perfil autoinmune para evaluar dentro del diagnostico dife-
rencial vasculitis sistémica, los resultados de los anticuerpos
fueron: factor reumatoide negativo, C3 146 (normal), C4
28,7 (normal), anticuerpos antimieloperoxidasa negativos,
anticuerpos antiproteinasa 3 negativos, anticuerpos antinu-
cleares negativos.

Teniendo en cuenta la presentacion clinica, los hallazgos
angiograficos dados por la ausencia de signos de arrosaria-
miento vasculat, la presencia de estrechez y dilatacién vas-
cular segmentaria, la carencia de manifestaciones sistémicas
de enfermedad reumatoldgica, y la no exposicién a medica-
mentos vasoactivos, inmunosupresores u otra etiologfa; se

Figura 2: Arteriografia de la carétida interna izquierda.
Se observa estenosis y dilataciones segmentarias de
ramas de las arterias cerebrales anterior y media
(ver flechas).
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Figura 3: Arteriografia de la cardtida interna derecha. A la izquierda el estudio inicial
muestra constriccion arterial segmentaria (signo de “salchichas atadas”) en ramas de las
arterias cerebrales anterior y media. A la derecha el estudio control a los 3 meses muestra

normalizacion de los hallazgos (ver flechas).
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Figura 4: Arteriografia de las vertebrales. A la izquierda el estudio del ingreso evidencia
constriccion segmentaria de la arteria cerebelosa superior izquierda y ramas de la cerebral
posterior derecha. A la derecha el estudio control a los 3 meses demuestra su normalizacion.

considerd con mas certeza el sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible desencadenado por maniobras de Val-
salva. Para el diagnéstico diferencial de la angiitis primaria
del sistema nervioso central se realizé puncién lumbar para
descartar inflamacién en el liquido cefalorraquideo; la pre-
sién de apertura fue de 25 cmH20, glucorraquia 57 mg/dl
(elucemia 74,9 mg/dl), proteinorraquia 32 mg/dl, leucocitos
6 células/ul, VDRL no reactivo. Se observé a la paciente

durante 14 dfas en la institucion, en este periodo la cefalea
resolvié y no hubo recurrencia, tampoco hubo sintomas
o signos nuevos; los estudios de doppler transcraneal de
seguimiento no mostraron vasoespasmo. A la salida estaba
asintomatica y sin secuelas neurolégicas, completando 3
semanas de tratamiento con nimodipino. A los 3 meses el
control angiografico mostré normalizacion de la estrechez

segmentaria vascular (Figuras 3 a 4).
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DISCUSION

Hacia 1960 se pensaba que los casos de vasoconstriccion
cerebral reversible relacionados con puerperio, migrafia y
uso de vasoactivos eran entidades diferentes y se trataban
de forma independiente; fue hasta 1988 que Gregory Call
y Marie Fleming describieron una nueva entidad nosoldgica
a partir de la caracterizacién de una serie de pacientes con
hallazgos clinicos similares de cefalea hiperaguda, déficit
neurolégico transitorio o permanente, liquido cefalorra-
quideo (LCR) normal o con alteracién inespecifica, y vaso-
constriccion arterial segmentaria (1-3). En 2007, Calabrese
et al proponen el término “sindrome de vasoconstriccién
cerebral reversible” (SVCR) abarcando lo que previamente
se conocia como sindrome de Call-Fleming, angiopatia
posparto, angiopatia inducida por medicamentos y vasoes-
pasmo migrafioso (1,4) E1 SVCR tiene una edad media de
presentacion de 45 afios, pero en las mujeres es mas usual
hacialos 50 afios (5). La fisiopatologia es desconocida, pero
se cree que hay un trastorno reversible de la regulacion del
tono atterial intracraneal relacionado con hiperactividad
simpatica, disfuncién endotelial y estrés oxidativo (1,5).
En la histopatologia de pacientes con SVCR no se han
encontrado cambios en los vasos cerebrales que sugieran
procesos inflamatorios activos o vasculiticos (1). Existen
factores hormonales, bioquimicos y genéticos relacionados
con la entidad como: estrégeno, endotelina-1, serotonina,
oxido nitrico, prostaglandinas, factor de crecimiento pla-
centario, receptor soluble del factor de crecimiento pla-
centario, endoglobina soluble y el polimorfismo Val66Met
del gen del BDNF (Brain-Derived Neurotrophic Factor)

(1,6). Aproximadamente en 50% de los casos se identifican
desencadenantes (Tabla 1) y el tiempo entre la exposicion y
el desarrollo del SVCR puede ser desde unos dias a meses
(5,7). La asociacion del SVCR y la maniobra de Valsalva
se ha postulado dada la potencial induccién de activacién
simpdtica, sin embargo, es usual que existan otros factores
con un mayor potencial etiol6gico los cuales deben ser bus-
cados y evaluados, antes de determinar que dicha maniobra
ha sido la causa (8).

La caracteristica clinica principal es el inicio en segun-
dos de una cefalea intensa, que puede ser bilateral y difusa,
o de localizacién occipital (94-100%), imitando al dolor
producido por la ruptura de un aneurisma sacular; puede
estar asociado a emesis, diplopia, hipertension arterial y
fotosensibilidad. Aunque la cefalea tipo trueno no es especi-
fica del SVCR (45% de los casos) (8,9), la ausencia de dolor
es inusual. Otras presentaciones incluyen crisis epilépticas
(17%), encefalopatia, déficit neurolégico focal (8%0), ataque
cerebrovascular, edema cerebral, diseccién arterial cervical
(1,10). El examen fisico usualmente es normal o se pueden
documentar signos de focalizaciéon (11). El citoquimico
del LCR generalmente es normal, peto puede tener cam-
bios inespecificos como pleocitosis menor a 15 células/
ul y proteinas menor a 100 mg/dl (11,12) (Tabla 2) (4). Es
mandatoria la realizacién de imdgenes diagndsticas para
demostrar la vasoconstriccion segmentaria y evaluar los
diagnésticos diferenciales, asi como buscar complicaciones
(12). En la resonancia magnética cerebral las lesiones se
observan en 12-81% incluyendo hemorragia subaracnoidea
de la convexidad, hemorragia intraparenquimatosa e infarto

Tabla 1: Factores asociados con el sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible

Vulnerabilidad vascular idiosincratica

Polimorfismo Val66Met del gen BDNF (6)

Vasoactivos (50%): antidepresivos (inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina, inhibidores selectivos de la recaptacion de
noradrenalina y serotonina), simpaticomiméticos (noradrenalina, efedrina, seudoefedrina, fenilpropanolamina)

Migrafia episddica sin aura (20- 40%)

Estado posparto con o sin pre-eclampsia/eclampsia (10%)

Sustancias psicoactivas: cannabis, marihuana, cocaina, anfetaminas, nicotina, cigarrillo electronico, acido lisérgico, éxtasis

Uso excesivo de analgésicos: cafeina, dipirona, derivados del ergot (bromocriptina, ergotamina), triptanes

Otros medicamentos: inmunoglobulina, interferén alfa, ciclofosfamida, tacrolimus, eritropoyetina, intoxicacion con fenitoina, anastrozol

(23)

Diseccion arterial cervical (10)

Tumores secretores de catecolaminas: feocromocitoma, tumor carcinoide bronquial, tumores glomicos

Otros: trauma craneoencefalico, neurocirugia, endarterectomia carotidea, trombosis de seno venoso dural, disreflexia autonoémica,
porfiria, maniobra de Valsalva, cefaleas primarias (asociada al ejercicio, al coito, a la tos)

BDNF: Brain-Derived Neurotrophic Factor
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Tabla 2: Criterios diagnoésticos del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (4).

Cefalea hiperaguda y severa (en “trueno”) con o sin focalizacion y crisis epilépticas

Curso unifasico sin nuevos sintomas luego de 1 mes de presentado el cuadro

Arterias cerebrales con vasoconstriccion segmentaria evidenciado por métodos de arteriografia directa o indirecta

Sin evidencia de hemorragia subaracnoidea aneurismatica

Liquido cefalorraquideo normal o casi normal (glucorraquia normal, leucocitos <15 células/pl, proteinorraquia <100 mg/dl)

Normalizacién de la vasoconstriccion segmentaria a los 3 meses de presentacion, por el mismo método de arteriografia con el que se

hizo el diagnostico

cerebral (11). La panangiografia es la mejor herramienta de
diagnéstico para confirmar la estenosis segmentaria vascular
(7); la sensibilidad de los métodos indirectos de angiogratia
es del 70% con respecto a la técnica convencional (11).
Hasta un tercio de los pacientes pueden no evidenciar la
vasoconstriccion en la primera semana (12), los cambios
pueden verse en los controles imagenoldgicos posteriores
entre uno y tres meses después (13). La ultrasonografia es
una herramienta util en el seguimiento del vasoespasmo
(12), es poco frecuente encontrar anormalidades (13% de
los pacientes) pero su hallazgo predice riesgo de compli-
caciones (13,14).

Los diagnésticos diferenciales a tener en cuenta son:
hemorragia subaracnoidea aneurismatica, angiitis primaria
del sistema nervioso central, vasculitis sistémica, trombosis
de senos venosos durales, diseccion arterial cervical, sin-
drome de encefalopatia posterior reversible, migrafia, arteri-
tis de células gigantes y apoplejia hipofisiaria (4,11,12). Con
respecto a la angiitis primaria del sistema nervioso central,
se presentan mas sintomas y signos de focalizacién y el LCR
junto con la resonancia cerebral suelen tener anormalida-
des (13,15); y dado que es una entidad que afecta arterias
mucho mas pequeflas, en la panangiografia es esperado
que entre el 50-60% tengan anormalidad vascular y afecte
ramas de segundo orden e incluso distales con un patrén
de “cuentas de rosario” (15). Respecto a las vasculitis sisté-
micas con afectacion del sistema nervioso central, el curso
clinico es rapidamente progresivo con un mal prondstico a
corto plazo, especialmente si no se establece un tratamiento
inmunosupresor adecuado (16).

Las recomendaciones para el tratamiento se basan en
estudios observacionales y opinién de expertos; se deben
reconocer los factores desencadenantes y evitar la expo-
sicién (8,14), dar manejo analgésico, anticonvulsivantes si
hubo crisis epilépticas, antihipertensivos y vigilar estados
de depresion y suicido tras la suspension abrupta de anti-
depresivos. El nimodipino ha sido usado para el manejo
sintomatico dado que se asocia con mejoria de la cefalea y
para prevenir y/o tratar el vasoespasmo al igual que en la
hemorragia subaracnoidea aneurismatica; sin embargo, la

evidencia actual no ha demostrado que tenga un impacto
fuerte en el curso de la enfermedad (8). El uso de glucocor-
ticoides se ha documentado como un factor independiente
de mal pronéstico clinico y radiolégico (17), por una posible
relacién con el aumento de la actividad simpatica (1,14,18).
En casos graves, con evidente progresion clinica, la adminis-
tracién intraarterial de milrinona, nimodipino, verapamilo
y prostaciclina han sido utilizados con resultados variables
(19,20). Usualmente el prondstico es bueno con baja recu-
rrencia, a pesar de que 40% de los pacientes pueden tener
infarto cerebral o sangrado (21), menos de 10% pueden
terminar en desenlaces fatales o discapacidad (8,15,17,22).

Se trata del primer caso reportado en la literatura de
sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible claramente
provocado por la realizacion a repeticion de la maniobra de
Valsalva, se descarté que la paciente estuviera expuesta a
otro factor etiol6gico; por ende se propone contemplar que
dentro del mecanismo fisiopatoldgico, la realizacién repe-
tida de la maniobra es la que favorece la descarga simpatica
anormal que afecte el tono de la vasculatura cerebral. Las
caracteristicas clinicas de la cefalea y los hallazgos imageno-
l6gicos son muy similares a los originalmente descritos por
Call y Fleming (2) y cumple con los criterios diagnosticos
propuestos por Calabrese et al (4). Es importante resaltar
como la panangiografia permitié visualizar la estrechez
segmentaria vascular alternada con segmentos contiguos
de calibre normal o aumentado, configurando la imagen de
“salchichas atadas” descrita en 1988. El tratamiento sigue
siendo debatido, especialmente el uso de nimodipino oral;
en la paciente no se observaron complicaciones ni efectos
adversos por el medicamento y si favorecié la resolucién
del dolor como se ha descrito, por ende su administracion
se continud hasta completar un esquema de 3 semanas.
Por otro lado tampoco es claro cuanto tiempo se deben
vigilar los pacientes en una institucioén, pero dado el riesgo
de complicaciones se plantea que es prudente contemplar
una hospitalizacién entre 7 y 14 dias.

Previamente se reporté en la literatura nacional un caso
de SVCR de otra etiologfa (9), tratandose de una mujer de
51 afios con similares antecedentes, pero con una presen-
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tacién clinica mas severa, que desarrollé encefalopatia y
vasoespasmo, lo anterior demuestra que las caracteristicas
clinicas del cuadro y su severidad no estan en relacién con
el sexo, la edad ni factores de riesgo cardiovasculares. A
pesar de su presentacion clinica diferente, el pronéstico de
ambas pacientes fue bueno.

CONCLUSIONES

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
tiene un curso clinico generalmente benigno a pesar de
tener una presentacion variable que puede ir desde solo
cefalea hasta focalizacion, crisis epilépticas y encefalopatia.

Se ha relacionado con multiples factores potencialmente
etiolégicos dentro de los cuales estd la maniobra de Valsalva;
presentamos el primer caso con una asociacién mas clara de
la enfermedad con dicha maniobra, lo anterior es imperativo
a tener en cuenta para evitar su recurrencia. Es importante
reconocer esta entidad, porque un error diagndstico con-
llevaria a exponer innecesariamente a un paciente a terapias
inmunosupresoras o incluso a la biopsia.
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