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Probable Sindrome de Vasoconstriccion Cerebral Reversible como
manifestacion de Feocromocitoma

OProbable Reversible Cerebral Vasoconstriction Syndrome as a
Manifestation of Pheochromocytoma
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Resumen

Introduccion: La fisiopatologia del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible no estd completamente esclarecida. Sin embar-
go, la alteracion de la autorregulacion cerebral, la hiperactividad simpatica, la disrupcion de la barrera hematoencefalica y la disfuncion del
sistema glinfatico parecen desempefiar un papel central.

Caso clinico: Mujer de 35 afios, con antecedente de sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible, quien consultdé por nuevos
episodios de cefalea en trueno ¢ hipertension arterial intermitente, dos afios después del primer evento. Durante la hospitalizacion, y con el
uso de neuroimagenes no invasivas se establecio una alta probabilidad de SVCR recurrente. La persistencia de los sintomas autonomicos
motivo a una evaluacion ampliada que confirmé la presencia de un feocromocitoma.

Conclusion: En pacientes con sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible recurrente o con sintomas atipicos, debe considerarse
etiologias secundarias potencialmente tratables.
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Abstract

Introduction: The pathophysiology of reversible cerebral vasoconstriction syndrome remains incompletely understood. However,
failure of cerebral autoregulation, sympathetic overactivity, disruption of the blood-brain barrier, and glymphatic system dysfunction play
a central role.

Case report: We present the case of a 35-year-old woman with a history of cerebral vasoconstriction syndrome who developed new
episodes of thunderclap headache and intermittent hypertension two years after the initial event. During hospitalization, non-invasive neu-
roimaging suggested a high probability of recurrent vasoconstriction syndrome. Due to persistent autonomic symptoms, further evaluation
revealed a pheochromocytoma.

Conclusion: In patients with recurrent or atypical symptoms of reversible cerebral vasoconstriction syndrome, secondary and poten-
tially treatable causes should always be considered.
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Introduccion

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
(SVCR) es un trastorno cerebrovascular caracterizado por
la combinacion de cefalea en trueno (CET) y la presencia
de vasoconstriccion segmentaria y multifocal que compro-
mete ramas de al menos dos vasos cerebrales de gran calibre
o arteriolas distintas.!”* Aunque cerca de la mitad de los

pacientes presentan realce de la pared vascular, en estudios
de neuroimagen con gadolinio, no se ha demostrado una
asociacion relevante con inflamacion o infeccion vascular?
El vasoespasmo cerebral es un fendmeno dinamico,
habitualmente reversible dentro de los primeros tres meses.
Sin embargo, pueden presentarse complicaciones graves
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como crisis epilépticas, infarto cerebral, hemorragia de la
convexidad o parenquimatosa, diseccion arterial o encefa-
lopatia posterior reversible?

EL SVCR presenta un claro predominio en mujeres,
con una razén mujer-hombre que varia entre 2:1 y 10:1,
especialmente entre los 40 a 50 afios? La CET alcanza
su maxima intensidad en menos de un minuto, puede ser
unica o recurrente, y en aproximadamente el 50% de los
casos tiene una duracion de hasta tres horas! En oca-
siones puede asociarse a otros sintomas como vomito,
fotofobia, sensacion de panico, y elevacion subita de la
presion arterial sistolica.’

La fisiopatologia del SVCR no estd completamente
dilucidada. Se sugiere que involucra una alteracion de la
autorregulacion cerebral, modulada por una predisposi-
cion genética, factores de riesgo y precipitantes que favo-
recen la desregulacion del tono vascular y la disfuncion
endotelial. En este proceso parecen confluir la hiperacti-
vidad simpatica, disrupcion de la barrera hematoencefa-
lica y disfuncion de la unidad neurovascular. Los recep-
tores al-adrenérgicos (alA, alB, alD), localizados en el
musculo liso de la vasculatura cerebral, median los efectos
de las catecolaminas endogenas® Estos receptores se dis-
tribuyen tanto en territorios corticales como subcorticales,
con mayor densidad en la corteza prefrontal, el hipo-
campo, la amigdala y el tdlamo” Su activacion excesiva
genera vasoconstriccion, incremento del tono vascular y
alteraciones en la perfusion cerebral’® En paralelo, puede
comprometer el sistema glinfatico, reduciendo la depura-
cion de metabolitos y especies reactivas de oxigeno? En
algunos casos el sindrome puede presentarse en forma

espontanea o idiopatica (Figura 1)!!®!" Presentamos el
caso de una mujer con alta probabilidad de SVCR recu-
rrente, asociado a feocromocitoma, en quien se resalta
el uso de la ecografia Doppler transcraneal (EDT) como
herramienta complementaria no invasiva en la deteccion
de vasoespasmo cerebral.

Descripcion del caso

Paciente femenina de 35 afios quien ingreso al servicio
de urgencias por CET recurrente de tres dias de evolucion,
acompafiada de hipertension arterial intermitente, palpi-
taciones, nauseas y temblor. Referia un episodio similar
dos aflos antes, cuando fue diagnosticada con SVCR tras
una angiografia por resonancia magnética (ARM) y una
angiografia por sustraccion digital (ASD). Al ingreso, se
documentd una presion arterial de 130/93 mmHg y una
frecuencia cardiaca de 125 Ipm. En el examen neurolo-
gico se evidencid temblor de predominio en miembros
superiores y monoparesia del miembro superior derecho.
La ARM cerebral (Figura 2a) no mostro alteraciones vas-
culares ni lesiones isquémicas, y el analisis del liquido
cefalorraquideo fue normal. Durante la hospitalizacion,
la paciente presento fiebre, hematuria y dolor abdominal.
La tomografia computarizada y la resonancia magnética
abdominal contrastada evidenciaron una masa retroperito-
neal localizada en el polo superior del rifion izquierdo, en
contacto con la glandula suprarrenal (Figura 2b). Se con-
firm6 una sepsis del tracto urinario por Escherichia coli,
que fue manejada con antibidticos de amplio espectro. A
pesar del tratamiento, los episodios de cefalea, hiperten-
sion y taquicardia persistieron. Dado el antecedente de

Figura 1. Mecanismo fisiopatolégico propuesto del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR), adaptado de

referencia!?" Elaboracion propia.
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SVCR, y una ARM con resultado normal, se complemento
el estudio con una ecografia Doppler transcraneal (EDT).
Este examen mostrd una velocidad media de flujo en la
arteria cerebral media izquierda de 134,5 cm/s y una dife-
rencia interhemisférica de los indices de Lindegaard > 1,
hallazgo compatible con vasoespasmo intracraneal (Tabla
1). Con base en estos hallazgos y en las puntuaciones ele-
vadas en las escalas RCVS2 (6 puntos) y RCVS-THC
(9 puntos), se estableci6 una alta probabilidad de SVCR
recurrente, por lo que se instaurd manejo sintomatico y
control de la presion arterial> Ante la persistencia de sin-
tomas autonomicos, y la presencia de la masa suprarrenal,
se solicitaron niveles de metanefrinas en orina de 24 horas,
los cuales resultaron trece veces por encima del valor de
referencia. Posterior a la reseccion quirtirgica del tumor, y
con una inmunohistoquimica positiva para sinaptofisina y
cromogranina A, se confirmé el diagndstico de feocromo-
citoma. En el seguimiento telefonico, la paciente refirié
resolucion completa de los sintomas, y comentd que el
EDT de control habia sido informado como normal.

Discusion

El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
(SVCR) constituye la vasculopatia intracraneal no infla-
matoria mas frecuente!”> En pacientes menores de 45
afios, puede ser responsable de hasta de un 13% de los
casos de ataque cerebrovascular (ACV) isquémico, segiin
la cohorte estudiada® En casos de CET de presentacion
unica, es fundamental descartar entidades potencialmente
letales como la hemorragia subaracnoidea aneurismatica.
Por otro lado, cuando los episodios de CET se presentan
de forma recurrente en dias o semanas, debe considerarse
la vasculitis primaria del sistema nervioso central dentro
de los diagnosticos diferenciales.? El feocromocitoma, un
tumor neuroendocrino productor de catecolaminas, puede
actuar como precipitante del SVCR. Esto puede deberse
a un circulo vicioso fisiopatolégico que incluye: 1) ele-
vacion de la presion arterial con falla en los mecanismos
de autorregulacion cerebral, generando hipoperfusion,
disfuncion endotelial y edema vasogénico; y 2) hiperacti-
vidad simpética inducida por el exceso de catecolaminas

Figura 2. a) Angiografia por resonancia magnética (tiempo de vuelo), sin evidencia del patrén “string of beads”; 2b) Tomografia
computarizada de abdomen contrastada, donde se observa una masa retroperitoneal en el polo superior del rifdn izquierdo, en

contacto con la glandula suprarrenal.

Tabla 1. Resultados de la ecografia Doppler transcraneal.

Arteria Vel. Media derecha cm/s IP derecha IR derecha Vel. Media izquierda cm/s IP izquierda IR izquierda
ACM 55.9 0.8 0.5 134.5 0.7 0.5

ACA 70.8 0.6 0.5 32.6 0.8 0.5

ACP 33.1 1.0 0.6 62.1 0.8 0.5

ACII 484 53.8

IL 1.1 25

ACM, arteria cerebral media; ACA, arteria cerebral anterior; ACP, arteria cerebral posterior; ACI|, arteria carétida interna intracraneana; IP, indice de pulsatilidad; IR, indice de

resistencia; IL, indice de Lindegaard
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que favorece estrés oxidativo, agregacion plaquetaria,
vasoconstriccion e isquemial'''* Estudios recientes tam-
bién han sugerido que la hiperactividad simpatica puede
alterar la funcion del sistema glinfatico. El estimulo exce-
sivo del sistema nervioso simpatico disminuye el flujo del
liquido cefalorraquideo y del fluido intersticial a través de
los espacios perivenosos, afectando la depuracion cere-
bral y facilitando acumulacién de sustancias vasocons-
trictoras y especies reactivas de oxigeno.’ La vasocons-
triccion cerebral suele alcanzar su punto maximo entre los
dias 9 y 13 posteriores al primer episodio de CET! Esta es
dinamica y puede alternarse con fases de vasodilatacion,
siguiendo un patron centripeto: inicia en los vasos distales
pequenos (arterias piales corticales, donde los receptores
a-adrenérgicos son abundantes) y progresa hacia los vasos
de mediano y gran calibre, que tienden a afectarse a partir
de la segunda semana.-'%!2 La angiografia por sustraccién
digital (ASD) continta siendo el estandar de oro para la
visualizacion del vasoespasmo, con una sensibilidad cer-
cana al 100%2? No obstante, presenta la limitacion de ser
un procedimiento invasivo, de alto costo y con riesgo de
complicaciones. Ademas, en hasta en un 22% de los casos
puede ser falsamente negativa si se realiza durante las dos
primeras semanas de los sintomas>>!* Las modalidades
de neuroimagenes no invasivas, como la ARM y la EDT
se emplean cada vez con mayor frecuencia en el SVCR.5
La ARM tiene una sensibilidad cercana al 80% y la ven-
taja de evitar la exposicion a radiacion ionizante, pero con
limitaciones para evaluar arterias pequenas distales, y al
igual que la ADS con falsos negativos durante las fases ini-
ciales?>!* La EDT, por su parte, permite evaluar en tiempo
real las velocidades de flujo cerebral y detectar cambios
hemodinamicos.” Su sensibilidad varia entre el 46,9% y
el 100%, dependiendo del vaso evaluado?* Aunque se
reconoce principalmente como herramienta de monitoreo,
algunos estudios han propuesto umbrales de velocidad
que pueden orientar al diagnostico de vasoespasmo en el
contexto de SVCR. Estos valores no parecen ser tan altos
como en el vasoespasmo de la hemorragia subaracnoidea
aneurismatica (VMF > 120 cm/s) y algunos investiga-
dores han sugerido emplear los criterios de ateroesclerosis
(VMF > 100 cm/s) para definir vasoespasmo.'>!¢

La recurrencia del SVCR se presenta entre un 5% y
10% de los casos durante el seguimiento a largo plazo?
Hasta el momento, no existe evidencia concluyente que
relacione la reexposicion a triptanes, antidepresivos o
agentes vasoconstrictores con nuevas recurrencias. Dichos
farmacos parecen ser seguros una vez se ha documentado
la resolucién angiografica® En el caso de esta paciente, la
presencia de sintomas autondémicos (hipertension paroxis-
tica, palpitaciones, palidez, diaforesis y ansiedad), sumado
al antecedente de SVCR documentado por ASD dos afios
antes, motivo la busqueda de una etiologia secundaria,
encontrandose un feocromocitoma. La combinacién de
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escalas diagnosticas validadas y el uso de métodos no
invasivos (ARM sin hallazgos + EDT con velocidades
alteradas) apoyaron una alta probabilidad de SVCR recu-
rrente, por lo que se decidio no realizar una nueva ASD.

Este reporte tiene como limitacion que el seguimiento
se efectud en forma telefonica y que el resultado del EDT
control fue referido verbalmente por la paciente.

Conclusion

En pacientes con SVCR recurrente, es necesario rea-
lizar una evaluacion integral orientada a identificar causas
secundarias potencialmente tratables. La presencia de sin-
tomas autondmicos y una respuesta clinica parcial al tra-
tamiento deben alertar sobre la posibilidad de un feocro-
mocitoma. En este contexto, el uso combinado de escalas
de puntuacion diagnoéstica y herramientas diagnosticas no
invasivas (ARM + EDT) pueden apoyar el diagnostico y el
seguimiento del paciente.
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