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Resumen

Introduccion: el sindrome de Percheron es causa de lesiones isquémicas talamicas bilaterales ocasionando una
serie de anomalias clinicas como: alteracion del estado de conciencia, oftalmoplejias, y alteraciones de la memoria.
Caso clinico: presentamos el caso de una mujer de 49 afios con diabetes mellitus, mal control metabolico, episodios
hipoglucémicos e hiperglucemicos repetitivos, quien cursa con sintomatologia inespecifica, se realizan estudios
imagenoldgicos no invasivos documentado lesiones talamica bilaterales. Conclusiones: los cuadros subagudos
e isquémicos parciales que involucran la region paramediana del Talamo bilateral podrian tener alguna relaciéon
con episodios hipoglucémicos e hiperglucemicos repetitivos, que pueden llegar a cursar con sintomatologia leve e
inespecifica, lo cual lo convierte un reto diagndstico para este sindrome.
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Abstract

Introduction: Percheron syndrome is the cause of bilateral thalamic ischemic lesions, causing a series of clinical
abnormalities such as an altered state of consciousness, ophthalmoplegia, and memory alterations. Clinical case: We
present the case of 49-year-old woman with diabetes mellitus, poor metabolic control, and repetitive hypoglycemic and
hyperglycemic episodes with nonspecific symptoms, non-invasive imaging studies were performed, which documented
bilateral thalamic lesions. Conclusions: Subacute and partial ischemic symptoms that involve the paramedian region
of the bilateral thalamus could have some relationship with repetitive hypoglycemic and hyperglycemic episodes, and
can lead to mild and nonspecific symptoms, which makes it a diagnostic challenge for this syndrome.
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Introduccion

La arteria de Percheroén, llamada asi por su descubridor,
fue descrita por primera vez en el afo 1973'?. Esta
variante anatomica es rara y se caracteriza porque solo un
tronco de la arteria cerebral posterior (P1) irriga la parte
medial del talamo de forma bilateral y la parte ventral del
mesencéfalo®®. Esta variacion se presenta entre el 4 % al
12 % de la poblacion’, su oclusion es la causa de hasta el
35 % de los casos de ictus talamico y del 0,1 % al 0,6 %

de todos los episodios de ictus isquémico.

Este sindrome puede ocurrir a cualquier edad, sin
embargo, suele ocurrir después de los 30 afios, con un
pico de incidencia entre los 60 y 70 afios, y presenta
predominio en poblacion masculina (relacion 3 hombres
a 2 mujeres)®. Las caracteristicas clinicas del accidente
cerebrovascular isquémico en el sindrome de Percheron
varian enormemente debido a las funciones complejas
del tdlamo y las estructuras del mesencéfalo, donde
predominan tres caracteristicas principales: paralisis
de la mirada vertical, deterioro de la memoria y coma’.
El diagnostico puede ser complejo puesto que los
estudios imagenologicos presentan bajo rendimiento y
clinicamente se puede confundir con otras afecciones
neurologicas'. El objetivo de este trabajo es presentar
el caso de una paciente con sindrome de Percheron
asociado a patologia de origen metabolico.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 49 afios quien ingresd por
presentar cuadro clinico de 4 meses de evolucion,
consistente en cefalea generalizada de predominio
occipital que se irradiaba a la region frontal, asociado a
despertares nocturnos, mareo, disminucion de la agudeza
visual, dificultad en la marcha, pérdida del tono postural y
dolor toracico opresivo de alta intensidad sin irradiacion.
Presenta un antecedente patologico de diabetes mellitus
de 2 afios de evolucion, con manejo de insulina glargina
28 Ul, insulina cristalina 4 Ul antes de cada comida,
atorvastatina 40 mg/dia, cuadros de hipoglucemia
repetitivos por uso de insulinas (4 episodios), antecedentes
quirargicos de miomectomia (hace 18 afios), reduccion
abierta de cuello de pie (hace un mes) y antecedente de
tabaquismo (5 cigarrillos al dia hace 5 afios).

Al examen fisico, se encuentra una frecuencia
cardiaca de 75 lpm, frecuencia respiratoria 20 rpm, y
tension arterial 100/60 mmHg. Glasgow 15/15, pares
craneales normales, presencia de nistagmus, aumento
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del poligono de sustentacion, prueba de Dix-Hallpike
positiva a la izquierda, sin signos de focalizacion
neurologica. Los paraclinicos evidenciaban glicemia de
273 mg/dl, ademas de electrolitos, troponinas, funcioén
renal y hemograma en parametros de normalidad. Ante
estos hallazgos se consideré que la paciente cursaba
con vértigo paroxistico benigno, por lo que se realizo
la maniobra de Epley sin presentar mejoria clinica,
adicionalmente se realizé ajuste de medicacion para su
enfermedad metabolica de base.

Dada la persistencia del cuadro clinico y mejoria en
el control de las cifras glicémicas, se decidio realizar
resonancia nuclear magnética del cerebro, ademas de
un estudio de angiorresonancia, donde se evidencio
hiperintensidad sincrénica asimétrica basal postero
medial talamica, en las secuencias ponderadas en T2,
FLAIR (Figura 1) y difusion sin aparearse en el ADC,
siendo de mayor tamafio en el lado derecho, el cual fue
compatible con lesiones de origen vascular arterial,
sugiriendo infartos arteriales isquémicos subagudos
por variante anatomica de la arteria de Percheron.
Adicionalmente, en la secuencia time of flight (TOF)
se evidenciaron variantes anatomicas asociadas;
(Figura 2) se realizo ecocardiograma que se encontraba
dentro de limites normales y Holter que no presentaba
arritmias.

Figura 1. Imagen de resonancia cerebral simple en corte
axial, secuencia FLAIR: alteracion de la intensidad a nivel
talamico basal postero medial bilateral.
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Figura 2. Imagen de resonancia magnética angiografica
(TOF) en fase arterial: evidencia poligono de Willis permeable
con hipoplasia de la arteria comunicante posterior derecha,
sin evidenciar vasos de pequefio calibre accesorios. Arteria
cerebral anterior derecha bihemisférica como variante.

Al cuarto dia de hospitalizacion, la paciente presento
mejoria de su cuadro clinico, con adecuado control de
su patologia metabolica de base, por tal razon se decidid
dar egreso con recomendaciones y signos de alarma.

Discusion

El talamo es una estructura diencefalica que funciona
como punto de relevo de informacién que viene y va
desde la corteza cerebral'. La formacion reticular
activadora involucra una serie de diferentes estructuras
como mesencéfalo, puente, tilamo y proyecciones
talamicas, las cuales son los responsables del estado
de conciencia. La arteria de percheron es una variante
anatomica de la circulacion posterior, que esta
encargada de la irrigacion de la region paramediana de
ambos talamos en el 11 % de los casos. Por lo tanto,
la presencia de compromiso vascular de esta arteria
genera hasta el 1 % de las lesiones isquémicas de dichas
estructuras y ocasiona un espectro de anomalias clinicas
como alteracion del estado de la conciencia, que puede
extenderse hasta grados de coma, oftalmoplejias,
alteraciones de la memoria, comportamiento y funciones
disejecutivas™', o como describen algunos autores,
una triada caracterizada por alteracion del estado
mental, paralisis de la mirada vertical y alteracion de la
memoria®'>13,

Respecto al deterioro cognitivo, como parte del espectro
clinico puede ocurrir un sindrome amnésico y deterioro
de la funciéon ejecutiva, conducta social inapropiada,
apatia, hiperfagia, afasia, disartria, hemiplejia,
ataxia cerebelosa y alteraciones del movimiento',
adicionalmente, en cuanto a las alteraciones oculares
puede encontrarse también pérdida de convergencia,
oftalmoplejia internuclear bilateral, pseudoparalisis del
nervio abducens e intolerancia a la luz.

Dentro de la irrigacion talamica, Percheron describio 3
tipos distintos de origen arterial. El tipo 1 se presenta
de forma mas frecuente, en un 50 % de los casos, y
consiste en un origen simétrico bilateral ipsilateral.
El tipo 2, con un 45 % de frecuencia, tiene un origen
asimétrico, debido a que las arterias para el talamo
derecho e izquierdo nacen de la misma arteria cerebral
posterior, y se divide a su vez en tipo 2A, con multiples
ramos independientes del segmento vascular posterior,
y tipo 2B, que nace de un tronco comun en el mismo
segmento vascular posterior. Por tltimo, el tipo 3 es
la variacion menos frecuente, es simétrica y conecta
ambas arterias cerebrales posteriores, originando dos
arterias paramedianas ipsilaterales’.

De acuerdo con la bibliografia revisada, se propone
una forma de clasificar los infartos talamicos segun la
etiologia en vasculares, no vasculares e idiopatico. El
infarto talamico de etiologia vascular se presenta debido
a lesion vascular isquémica, por otra parte, el drenaje
venoso talamico sigue el sistema venoso profundo,
por lo que la ocurrencia de eventos tromboticos a
nivel venoso puede cursar con sintomatologia similar.
Dentro de la etiologia no vascular, podemos encontrar
la presencia de intoxicaciones exdgenas (p €j. cianuro,
metanol, monoxido de carbono) y endogenas de origen
metabolico encefalopatia de Wernicke, desmielinizacion
osmotica, enfermedad de Wilson, enfermedades
neurodegenerativas como enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob o ferrocalcinosis), infecciones (encefalitis por
flavivirus, toxoplasmosis, virus de inmunodeficiencia
humana), neoplasias y patologias inflamatorias'"'*'4,

Debido a la irrigacion sanguinea variable del talamo
y al espectro de sintomas, es necesario un enfoque
de imagenologia multimodal. En los casos donde la
oclusion de la arteria de Percherdn es hiperaguda o
aguda, latomografia computarizada craneal sin contraste
con frecuencia es normal, mientras que en la fase aguda
tardia a subaguda puede hallarse una disminucion en la
densidad en comparacion con la sustancia gris y blanca,
que representa un edema citotoxico en la distribucion
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talamica paramediana bilateral'®, sin embargo, dada
baja sensibilidad de la tomografia computarizada en
esta entidad se dificulta el diagnéstico, por ello, es
de eleccion la resonancia magnética ponderada por
difusidn, con valores de sensibilidad del 100 %'°.

Las secuencias T1/T2 pueden no detectar pequenas
lesiones isquémicas, por lo que las imagenes ponderadas
en difusion son el estudio de eleccion ante la sospecha
clinica de un infarto de la arteria de Percheron. En
estas, puede observarse restriccion de la difusion
talamica paramediana bilateral con afectacion variable
del mesencéfalo, adicionalmente con la evolucion
del infarto se desarrolla una sefial hiperintensa en
la secuencia T2/FLAIR. Hay algunos autores que
describen un patrén hiperintenso en forma de “V” en
las imagenes axiales DWI y/o FLAIR a lo largo del
mesencéfalo rostral adyacente a la fosa interpeduncular
en pacientes con afectacion del mesencéfalo'!7.

Por otro lado, son descritos cuatro patrones de imagen
distintos del infarto de la arteria de Percheron, talamico
paramediano bilateral con afectacion del mesencéfalo
rostral; talamico paramediano bilateral sin afectacion
del mesencéfalo; paramediano bilateral y talamico
anterior con afectacion del mesencéfalo; y paramediano
bilateral y talamico anterior sin afectacion del
mesencéfalo’®.

Hay que tener en cuenta que, en el caso de los accidentes
cerebrovasculares, las imagenes no invasivas pueden
ser suficientes para el diagndstico y el tratamiento
siendo la resonancia el gold estandar. Sin embargo,
existen en la literatura algunos articulos que se oponen
a esto, ya que manifiestan que este tipo de alteraciones
en raras ocasiones se pueden apreciar por esta clase de
imégenes13,19,20.2],22,23.

Es importante tener presente que el sindrome de la
arteria de Percheron tiene una variabilidad clinica, lo
cual puede predisponer a tener presentes diagnosticos
diferenciales, sin embargo, la presencia de factores
de riesgo vascular, sintomatologia neuroldgica
y la visualizacion de las alteraciones en estudios
imagenoldogicos como la resonancia magnética permiten
establecer el diagnostico’. En el caso de estudio, el
paciente presentaba cuadro de hipoglicemia que se
consider6 como un factor confusor, puesto que generaba
sintomatologia neuroldgica, sin embargo, los estudios
imagenologicos comprobaron la etiologia vascular
asociado a la variante de la arteria de Percheron.
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El tratamiento de un accidente cerebrovascular
isquémico agudo depende de factores como el momento,
la ubicacion de la lesion y las contraindicaciones para
el uso de tromboliticos. Los casos emergentes de la
oclusion de la arteria de Percheron deben tratarse
inicialmente con heparina intravenosa y activador del
plasminogeno tisular si no estdn contraindicados con
posterior anticoagulacion a largo plazo. Los casos no
emergentes, que no afecten al mesencéfalo, pueden
tratarse con rehabilitacion y anticoagulacion oral?,

El accidente cerebrovascular es una de las principales
causas de discapacidad y la quinta causa de muerte
en los Estados Unidos®, sin embargo, se desconoce
el pronodstico a largo plazo de los infartos talamicos
paramedianos bilaterales. Una serie de 16 casos con
infarto paramediano informo6 disfuncion persistente de la
memoria y apatia en 13 pacientes, asi como deterioro del
estado de alerta en 8 pacientes durante su seguimiento,
otra serie de 18 pacientes informoé que el prondstico de
vida y funcién de estos pacientes fue favorable durante
los primeros tres meses, el 61 % de ellos tuvo un resultado
favorable con recuperacion funcional realizando sus
actividades de la vida diaria normal'. El prondstico de
este tipo de lesiones suele ser bueno cuando se trata de
etiologia vascular, y presenta una baja mortalidad. El
componente motor suele tener recuperacion completa,
sin embargo, el déficit de memoria podria ser temporal o
permanecer de por vida'”.

Conclusiones

El sindrome de Percheron se caracteriza por la
obstruccion del flujo arterial a nivel de esta variante
anatomica, el cual se especifica por un patrén isquémico
anivel del talamo bilateral. Estas lesiones pueden causar
individualmente diversos grados de alteracion del estado
de conciencia, anomalias oftalmolégicas y deterioro
de la memoria en diversos niveles dependiendo de la
severidad. Consideramos que el enfoque etioldgico a
este sindrome debe contemplar los multiples factores
cardiovasculares y metabdlicos, asi como la terapia
farmacoldgica, sin abolir otras posibles causas, no
obstante, los cuadros subagudos e isquémicos parciales
que involucran la region paramediana del Talamo
bilateral podrian tener alguna relacion con episodios
hipoglucémicos e hiperglucemicos repetitivos, pudiendo
llegar a cursar con sintomatologia leve e inespecifica
sin dejar secuelas neurologicas, lo cual se convierte
un reto diagnodstico para este sindrome. Por tltimo, los
hallazgos imagenologicos en el sindrome de Percheron
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podrian verse asociados a variantes anatdmicas como
hallazgos incidentales.
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