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Las vasculitis del sistema nervioso central (SNC) son
trastornos poco frecuentes, de etiologia desconocida, po-
tencialmente graves y que plantean al clinico importan-
tes retos diagndsticos y terapéuticos.1 Las vasculitis del
SNC pueden ser primarias o secundarias, asocidndose es-
tas a una gran variedad de condiciones, entre las que se
incluyen infecciones, enfermedades del colageno, vascu-
litis sistémicas o neoplasiasl.

La vasculitis primaria del SNC es una forma de vasculi-
tis idiopatica limitada al cerebro, la médula espinal y los
tejidos circundantes. El diagnéstico definitivo requiere
confirmacion histolégica o exclusion de aquellos trastor-
nos que puedan dar cuadros similares2.

Desde su primera descripcion, la vasculitis primaria
del SNC ha sido descrita bajo una variedad de términos
como angeitis aislada del SNC2; angeitis idiopatica del
SNC y angeitis primaria del SNC (o PACNS de sus siglas
en inglés Primary Angitis of Central Nervous System). Este
dltimo término fue propuesto por Calabrese que contri-
buyé notablemente al conocimiento de esta entidad pro-
poniendo unos criterios diagnésticos, asi como una des-
cripcion del curso y prondstico3.4.

La literatura mis reciente propone el término en inglés
de “childhood primary angitis of the CNS”, o cPACNSL}5.
A pesar de que hay pocas series que analicen casos pe-
diatricos se han encontrado diferencias entre los casos
pediatricos y esta entidad en adultos.

DEFINICION

Presencia de un déficit de otro manera inexplicado jun-
to con hallazgos tipicos angiogrificos o histologicos de
vasculitis en el SNC y sin evidencia de vasculitis sistémi-
ca o ninguna otra condicion que pudiera confundir los
hallazgos angiograficos o patologicosLO.

EPIDEMIOLOGIA

Se desconoce la incidencia real de esta entidad en la in-
fancia debido a que es muy poco frecuente. Se han des-
crito casos en cualquier edad pediitrica, incluyendo el
periodo de lactante2.6.

CLriNICA

Los sintomas clinicos muestran un amplio rango de sin-
tomas, desde accidentes vasculares cerebrales (AVC) has-
ta cuadros de encefalopatia, con frecuencia asociados a
importantes cefaleas. Los sintomas clinicos pueden ser di-
ferentes dependiendo del tamano de los vasos afecta-
dosl1.2.7.

- cPACNS afectando arterias de tamano grande y me-
diano: Presentan mas tipicamente sintomas agudos
consistentes en:

o AVC por isquemia de grandes arterias
o Hemorragia subaracnoidea

o Accidentes isquémicos transitorios.

o Sintomas prodrémicos menores.

- cPACNS afectando a vasos de pequefio calibre. Pre-

sentan mas tipicamente sintomas graduales de:
o Cefaleas persistentes
Déficit neurologicos focales progresivos
Empeoramiento cognitivo
Trastorno de caracter
Cambios de conducta
o Convulsiones focales.

Algunos pacientes pueden presentar afectacion simul-
tinea de vasos de pequefo y mediano y gran calibre. La
aparicion de los sintomas en estos pacientes varia, asi
mientras que algunos presentan déficits neurologicos ra-
pidamente progresivos otros presentan hallazgos focales
o generalizados de aparicién progresiva en semanas o
meses.26.7,
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DIAGNOSTICO

Pruebas de laboratorio
No hay pruebas de laboratorio especificas que permi-
tan el diagnéstico de cPACNS, aunque hay una serie de
pruebas serolégicas o bioquimicas que deben realizarse
para excluir enfermedades sistémicas!.2.6.
- VSG, PCR, cifras de leucocitos, inmunoglobulinas,
complemento C3: Pueden estar elevados, aunque su
normalidad, como la de otros marcadores de inflama-
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cién no excluye la existencia de una vasculitis del

SNC.
- ANA: normalmente son negativos, aunque su pre-
sencia a titulos bajos no excluye la existencia de una
cPACNS
ANCA (anticuerpos anticitoplasma del neutrofilo),
anti-Ro, anti-La, factor reumatoide, enzima converti-
dor de angiotensina (ECA) son negativos.
Electroforesis de proteinas del suero debe ser nor-
mal
- Los estudios serolégicos deben permitir descartar vi-
rus varicela-zoster, virus de la inmunodeficiencia hu-
mana, citomegalovirus, virus hepatitis B y C, Borrelia
burgdorferi, Treponema pallidum, infecciones por
Rickettsias entre otras.
Las infecciones por Micobacterium tuberculosis o
fingicas también deben ser descartadas.
Anticuerpos anticardiolipina: Normalmente son nega-
tivos, aunque algunos autores han descrito su pre-
sencia a titulo bajo hasta en un 50% de los pacientes.

Liquido cefalorraquideo (LCR)

Alterado en un 50% (30-80%) de los pacientes. Se pue-
de encontrar un aumento de proteinas o de una pleocito-
sis linfocitica. El analisis del LCR debe incluir las tinciones
adecuadas, cultivos y serologias para descartar una infec-
cion del SNC, y citologias para descartar neoplasias. Se ha
visto que en ocasiones el curso de la enfermedad sigue
una estrecha correlacion con los cambios en el LCRS.

Pruebas de imagen

- Tomografia Computada: puede mostrar un infarto is-
quémico o una lesién con efecto masa. Tiene una
baja sensibilidad, aunque puede jugar un papel para
excluir otras etiologias cuando una Resonancia Mag-
nética no esta disponible, o para descartar una he-
morragia de manera precoz8)9.

- Resonancia Magneética: Sensible, pero no especifica.
Se pueden observar lesiones de isquemia y cambios
inflamatorios afectando la sustancia blanca y el cor-
tex, hemorragias intracerebrales o subaracnoideas, asi
como hallazgos que recuerdan enfermedades des-
mielinizantes y lesiones sugestivas de tumor. No hay
hallazgos patognomonicos tampoco no hay estudios
sobre el valor predictivo de técnicas como las se-
cuencias de inversion-recuperacion, difusion o la ad-
ministracion de contraste con gadolinio8,10,11,

- Angiografia: Considerada la prueba mis sensible,
aunque los hallazgos no son patognomonicos. Pue-
de mostrar zonas Unicas o multiples de estrechamien-
to segmentario, dilataciones a lo largo del curso de
un vaso, oclusiones vasculares, margenes de los va-
sos borrosos y formacion de colaterales. Puede ob-
servarse un tiempo de circulacion prolongado en las
areas vasculares afectadasl.8.
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- Angio-Resonancia Magnética: Presenta la ventaja
frente a la angiografia convencional de ser una técni-
ca no-invasiva, aunque su normalidad no excluye la
realizacion de una angiografia convencionall.s.

Biopsia cerebral

A pesar de que se considera el “gold standard” para el
diagnéstico, hay pocos casos publicados de biopsias elec-
tivas en nifios con sospecha de cPACNS. Las biopsias de
leptomeninges o dreas del cerebro que se habian visto
afectadas en las pruebas de imagen pueden mostrar en la
anatomia patoldgica infiltrados multifocales y segmenta-
rios, necrosis fibrinoide, y fibrosis de vasos indicando le-
siones en fase de curacion. Los infiltrados consisten pre-
dominantemente en linfocitos asociados a células gigantes
que forman granulomas y eosindfilos. Los infiltrados linfo-
citicos pueden ser los primeros signos detectados de infla-
macion, mientras que la presencia de granulomas puede
implicar una forma mas agresiva o mas avanzada del pro-
ceso. Las lesiones vasculares pueden ser segmentarias,
multifocales o discontinuas (sensibilidad: 50-80%). En au-
sencia de lesiones focales, la biopsia temporal del hemis-
ferio no dominante es el lugar preferido para la obten-
cién de muestras. Las biopsias de meninges basilares son
importantes para excluir infecciones y sarcoidosis.1.2,7.8

En los pacientes con lesiones de pequefio vaso las
pruebas de imagen con frecuencia no detectan los cam-
bios, es en estos casos que la biopsia de cerebro y de lep-
tomeninges puede permitir la deteccion de la vasculitis,
aunque debido a que las lesiones pueden ser segmenta-
rias, multifocales o discontinuas, las biopsias pueden no
ser diagnosticas. A pesar de ello es en estos pacientes que
el riesgo-beneficio de realizar una biopsia es mis bajol.

Criterios diagndsticos

1.- La presencia de un déficit neurolégico inexplicado
a pesar de un proceso de evaluacion completo.

2.- Una angiografia altamente sugestiva de arteritis y/o
evidencia en la anatomia patolégica de arteritis
afectando al SNC.

3.- Exclusion de todos aquellas enfermedades capaces
de imitar los hallazgos angiograficos o asociados
con inflamacién vascular del SNC.12 (Tabla 1)

En aquellos pacientes con cambios angiograficos tipi-

cos en los cudles otras enfermedades hayan sido descar-
tadas puede aceptarse el diagnostico de cPACNSLO.

TRATAMIENTO
No hay estudios controlados sobre tratamientos en
cPACNS. Los corticoides son la terapia de primera linea.
Sin embargo el uso combinado de corticoesteroides y ci-
clofosfamida tiene mejor prondstico comparado con el
uso de corticoides aislado®.
- La dosis de corticoides y la via de administracion de-
pende del grado de severidad del cuadro. En casos
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TABLA 1. Causas de Vasculitis secundarias del SNC en nifos

Enfermedades infecciosas:

- Bacterias causantes de meningitis purulentas: Streptococcus
pneumoniae, Haemophilus influenzae, Neisseria meningitidis
Otras bacterias y micobacterias atipicas: Mycobacterium
tuberculosis, Borrelia burgdorferi, Mycoplasma pneumoniae,
Criptococcus neoformans, Treponema pallidum, Rickettsia.

- Agentes virales: Virus Varicela-zoster, citomegalovirus, virus
hepatits B, virus hepatitis C, virus encefalitis japonesa, HIV
Hongos: Aspergillus, Coccidioides, Mucormicosis, Hystoplama
capsulatum

Protozoos: malaria, toxoplasma

Vasculitis del SNC secundarias a farmacos y drogas
- Anfetamina

- Fenilpropanolamina

- Efedrina

- Heroina

- Cocaina

Vasculitis del SNC asociadas a enfermedades
linfoproliferativas u otras neoplasias.

Enfermedades protrombéticas (sindrome antifosfolipido)

Enfermedades inflamatorias:
- Lupus eritematoso Sistémico
- Sindrome de Sjoegren
Enfermedad de Behcet
Enfermedad de Takayasu
Poliarteritis nodosa

- Poliangeitis microscépica

- Enfermedad de Kawsaki
Sindrome de Churg-Strauss
Granulomatosis de Wegener
Sarcoidosis

- Enfermedad inflamatoria intestinal

Otras:

Arteriopatia asociada a enfermedad de células falciformes.

- MELAS (mitochondrial myopathy encephalopathy, lactic
acidosis and stroke-like episodes)

- Pdrpura trombética trombocitopénica

Vasculopatia por radiacién

Endocarditis infecciosa

Enfermedad de Moyamoya

Dispalasia fibromuscular

- Enfermedad injerto contra el huésped

graves es recomendable utilizar corticoides en pul-
sos (prednisona a 30 mg/kg/dia hasta un maximo de
1000 mg/kg/dia) intravenosamente durante 3 dfas se-
guido de 1 mg/kg/dia de prednisona o dosis equiva-
lente. Después del control de la enfermedad los cor-
ticoides se deben reducir de manera lenta y
progresiva.

Ciclofostamida endovenosa en pulsos, dosis de 500-
1000 mg/m2, cada 2 semanas las tres primera veces y
después a intervalos mensuales.

Ciclofosfamida oral a dosis de 2-2’5 mg/kg/dia tiene
una mayor capacidad inmunosupresora aunque tam-

bién aumentan sus efectos secundarios.

La duracion 6ptima del tratamiento es desconocida
aunque se sugiere un periodo de 12 meses después de
la remision clinica, asociado con una cuidadosa monitori-
zacion angiografica, antes de reducir el tratamiento.

La azatioprina y el metotrexate se han propuesto como
farmacos ahorradores de corticoides en estos pacientes.

Los antiagregantes plaquetarios y los anticoagulantes se
han recomendado como un tratamiento adicional de
mantenimiento.

La respuesta al tratamiento puede monitorizarse me-
diante la estabilizacién de las manifestaciones clinica, la
estabilizacion de las manifestaciones radiolégicas (angio-
grafia) y la normalizacién de las pruebas de laboratorio
(VSG vy andlisis del LCR)1.6.

PRONOSTICO Y SEGUIMIENTO

No se dispone de estudios longitudinales en pacientes
con cPACNS, a partir de datos publicados en adultos en li-
neas generales podriamos considerar:1,13

e Factores de mal prondstico:

o Accidentes vasculares cerebrales secundario a la
afectacion de arterias de tamano grande y/o me-
diano.

o La existencia de estenosis proximales en la an-
giografia

o La presencia de lesiones granulomatosas en la
anatomia patologica.

o El retraso en el inicio de la terapia inmunosupre-
sora.

e Factores de buen prondstico estarian:

o La disfuncién neruocognitiva.

o Cefaleas

o Estenosis multifocales en la angiografia

o La terapia inmunosupresora.

Hay que tener en cuenta que la afectacion del SNC
puede ser el primer sintoma en algunas enfermedades
reumaticas, por lo que un cuidadoso seguimiento es par-
te esencial del seguimiento. Asi mismo hay que conside-
rar la morbilidad asociada al tratamiento como la osteo-
porosis, la toxicidad por firmacos, etc.
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