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RESUMEN

Introduccion: la diseccién espontanea de las arterias cervicales representa solo el 2% de todos los ictus, pero
supone aproximadamente del 10 al 25% de los ictus en edad juvenil. La etiologia de la misma supone en ocasiones
un reto diagnéstico.
Objetivo: describir un caso de diseccién carotidea bilateral secuencial con una recurrencia tardia sugerente de
arteriopatia subyacente.
Pacientes y métodos: una mujer de 54 afios con diseccion carotidea izquierda aguda con lesiones isquémicas
agudas/subagudas por embolismo arterio-arterial, que cursaron como accidente isquémico transitorio y sintomas
compresivos como expresion clinica mediante sindrome de Horner ipsilateral, que en el estudio mostré una
diseccion carotidea derecha antigua con trombo intraluminal organizado. Interrogada especificamente habia
presentado cefalea y anisocoria pupilar 8 meses antes, resuelta y por lo que no habia consultado. Se realiza un
estudio de extension descrito en el que se pone de manifiesto un sindrome antifosfolipido, tratindose de una
confirmacién por antecedentes de abortos de repeticion.
Conclusiones: la diseccién secuencial con recurrencia tardia parece estar mas relacionada con enfermedades
subyacentes de tipo arteriopatia o con enfermedades sistémicas como el sindrome antifosfolipidico, por lo que
es necesario una amplia deteccién de enfermedad subyacente.

© 2023 The Authors. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY

(http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Spontaneous and sequential carotid dissection in a patient with antiphospholipid
syndrome

ABSTRACT

Introduction: Spontaneous dissection of cervical arteries represents only 2% of all strokes, but represents
approximately 10-25% of strokes in youth. Its etiology is sometimes a diagnostic challenge.
Objective: To describe a case of sequential bilateral carotid dissection with a late recurrence suggestive of under-
lying arteriopathy.
Patients and methods: A 54-year-old woman with acute left carotid dissection with acute/subacute ischemic le-
sions due to arterial-arterial embolism that progressed as a transient ischemic attack and compressive symptoms
with clinical expression of ipsilateral Horner syndrome, which in the study showed a previous right carotid
dissection with an organized intraluminal thrombus. She had presented headache and pupillary anisocoria 8
months earlier which were solved spontaneusly. A described extension study was carried out in which an
antiphospholipid syndrome was revealed, being confirmed by a history of recurrent abortions.
Conclusions: Sequential dissection with late recurrence seems to be more related to underlying pathologies like-
wise arteriopathy or to systemic diseases such as antiphospholipid syndrome, which is why extensive screening
for underlying pathology is required.

© 2023 The Authors. Published by Elsevier Espafia, S.L.U. This is an open access article under the CC BY license
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Introduccién

Las diseccién de la arteria cervical constituye una de las causas mas
frecuentes de ictus en los adultos jovenes, estimandose en torno a un
20% su frecuencia’. Fisiopatolégicamente supone la ruptura de la capa
intima que genera una extravasacion de sangre con desarrollo de hema-
toma intramural, aunque de manera mas excepcional se ha propuesto la
existencia de un hematoma intramural, sin rotura intimal, secundario a
la lesién de los vasa vasorum?®. De manera subsecuente se produce una
estenosis y a través de un mecanismo embodlico arterio-arterial o
menos frecuentemente hemodinidmico, puede provocar un ictus
isquémico.

La incidencia de diseccién carotidea se estima de 2 a 5 casos por
100.000 habitantes/afio, con una ligera preponderancia entre las
mujeres. En cuanto al vaso extracraneal afecto, existen variaciones
étnicas, siendo mas frecuente la diseccion espontanea de la arteria
vertebral (DEAV) en la poblacién asidtica y la diseccion espontanea
de la arteria carétida (DEACa) en los caucésicos'.

De un 12 a un 34 % de los casos se identifica un antecedente
traumatico. Puede ser banal, lo que implica la presencia de otros factores
en su génesis, como la displasia fibromuscular (DFM) de un 15 a 20% de
los casos, y otras enfermedades que implican al tejido conectivo en un
5% de los casos, como la enfermedad de Ehlers-Danlos tipo IV, osteogén-
esis imperfecta, seudoxantoma elastico, sindrome de Marfan, déficit de
alfa 1 antitripsina, hemocromatosis, enfermedad poliquisticarenal,
sindrome de Turner o sindrome de Willliams. Otros factores
predisponentes son la hipertensién arterial, migrafia, tabaquismo e
infecciones recientes'-,

Caso clinico

Una mujer de 54 afios con antecedentes de dislipidemia, tabaquismo
de 20 cigarrillos/dia e intervenida de hallux valgus, acudié al servicio de
urgencias por cefalea. Referia dolor de intensidad moderada de 24 horas
de evolucién, punzante, frontal izquierdo con leve fotofobia y nauseas.
Asociaba caida del parpado superior izquierdo y parestesias en la
mano derecha con discreta torpeza motora asociada. Relataba que 8
meses antes habia presentado un episodio similar, pero contralateral,
con ptosis del ojo derecho que se resolvié al mejorar la cefalea.
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En la valoracién inicial de urgencias presenta: TAS 217 mmHg TAD
94 mmHg, afebril, FC 96 Lp.m., saturacién 97%. En la exploracién
neurolégica presentaba: ptosis del ojo izquierdo con miosis sin
anhidrosis, compatible con un sindrome de Horner incompleto y refiere
parestesias intermitentes en la mano derecha con sensibilidad
preservada.

La analitica basica de urgencias no mostr6 alteraciones. El
electrocardiograma y la radiografia de térax fueron anodinas. Se solicit6
TC craneal sin lesiones y se ampli6 el estudio mediante angiografia-TC
que puso de manifiesto: en la arteria carétida interna (ACI) izquierda
se visualiza en su origen una imagen de flap intimal, con posterior
disminucién progresiva e irregular de su luz («signo de la cuerda»)
hasta su segmento petroso. En el segmento cervical de la ACI derecha
se visualiza un flap intimal focal con imagen de seudoaneurisma
adyacente (fig. 1).

Con el diagnéstico de diseccion aguda intra y extracraneal de ACI
izquierda con sintomas compresivos (sindrome de Horner) y proba-
ble diseccién previa de ACI derecha ingres6 en Neurologia. Se
instaura el tratamiento sintomdatico y anticoagulacién,
monitorizaciéon electrocardiografica, con vigilancia estrecha
neuroldgica, siendo la evolucion satisfactoria.

La paciente presenta carga aterosclerética por agregacion de factores
de riesgo cardiovascular (hipertension arterial [HTA] no conocida,
dislipidemia, tabaquismo) por lo que el diagnéstico diferencial se realizé
inicialmente con una diseccién sobre la placa del ateroma o la diseccién
subyacente a enfermedad del tejido conectivo tipo Enhler-Danlos, dado
que la paciente presentaba agregacion familiar de casos de hiperlaxitud
ligamentosa.

Se solicité un extenso estudio analitico que incluyé: bioquimica,
perfil tiroideo, proteinograma e inmunoelectroforesis, serologias,
vitamina B12 y acido félico, perfil férrico, factor reumatoide y alfa-1
antitripsina, siendo todo normal o negativo. Autoinmunidad con
positividad para anticuerpos antinucleares con patrén citoplasmatico a
titulo de 1/160, con screening de antigeno nuclear extraible negativo,
anti-citoplasma de neutroéfilo y factor reumatoide negativo. Ausencia
de consumo de complemento y analisis de orina con proteinuria inferior
a 300 mg/24 horas. Se pidié un estudio de trombofilia que resulta
positivo para anticoagulante ltpico (AL) con presencia de test de Russell
positivo (test del veneno vibora Russell 1,34 con confirmacién del test

Figura 1. En la reconstruccién del angio-TC se aprecia en el eje carotideo derecho una imagen de seudoaneurisma sugerente de diseccién cronica.
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vibora Russell en 1,4 siendo los valores de la normalidad entre 0,8 y 1,2).
Ademas se evidenci6 una elevacién de anticuerpos anticardiolipina IgM
13,2 MPL.

La paciente no presentaba antecedentes de trombosis, pero si habia
presentado abortos previos y en el estudio realizado hacia mas de 20
afios se le indicé a la paciente que tenia un probable estado procoagulante.

Se realizé TC téraco-abdémino-pélvico y TC de aorta sin hallazgos
sugestivos de vasculopatia inflamatoria o displasia fibrointimal aunque
se detect6é un aneurisma incidental de aorta abdominal infrarrenal
de 21 x 24 mm.

En la RM cerebral se evidenciaron unas lesiones isquémicas agudas/
subagudas en el territorio de las arterias cerebral media y cerebral ante-
rior izquierdas, con lo que la diseccién de ACI izquierda, mediante
mecanismo embdlico arterio-arterial provocé un ictus parcial
multiterritorio paucisintomatico desde el punto de vista neurol6gico
(fig. 2).

A tenor de los resultados analiticos descritos previamente, se decidié
la realizacién de angiografia cerebral para una deteccién de vasculitis. Se
constaté: en el eje derecho una placa de ateroma en el origen de la ACI,
ademas de una imagen de seudoaneurisma de 6,5 X 7 mm con un cuello
de 3 mm, con una lobulacién en su cara posterior, sugestiva de diseccién
crénica, con adecuada permeabilidad distal. En eje carotideo izquierdo,
se visualiza oclusién de la ACI posbulbar con afilamiento del calibre y
posterior oclusién (signo de la llama) sugestiva de diseccién aguda
con adecuada colateralidad (fig. 3).

El diagnéstico fue de diseccién carotidea secuencial: izquierda aguda
desde el origen con sindrome de Horner secundario a lo previo con ictus
multiterritorio por mecanismo emboélico y diseccion carotidea derecha
antigua no conocida con desarrollo de seudoaneurisma secundaria a
sindrome antifosfolipidico primario (SAF).

Se repitié el estudio confirmatorio para anticoagulante lGpico,
manteniendo la anticoagulaciéon con acenocumarol y se mantiene
asintomatica la neurolégica en sucesivas revisiones.

Discusion

En el presente articulo describimos el caso de una mujer con factores
de riesgo cardiovascular y un sindrome antifosfolipidico sumado a un
antecedente familiar de hiperlaxitud, que present6 diseccién de ambas
carétidas de manera secuencial.
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Se ha llevado a cabo una revisién exhaustiva de la bibliografia
médica para explorar los posibles mecanismos patogénicos implicados
en la diseccién de arterias cervicales, centrandonos en los casos
reportados sobre diseccion secuencial de la arteria contralateral.

La aparicion de diseccién en mdltiples vasos, asi como la presencia
de aneurismas intracraneales entre pacientes con diseccion espontanea
arteria carétida (DEACa) o una elevada incidencia familiar, debe
demostrar la presencia de una enfermedad arterial subyacente que
aumente la vulnerabilidad a traumas triviales. Sin embargo, solo en
una minoria de pacientes puede demostrarse una arteriopatia
subyacente>.

La DEACa recurrente puede ocurrir sobre la misma arteria o la con-
tralateral. Es infrecuente que la diseccién recurra dentro del mismo
vaso, ya que una vez resuelto el dafio, la propia cicatrizacién intramural
y los cambios en el tejido conjuntivo tienden a prevenir la recurrencia
local®. En cuanto a la distribucién temporal de recurrencia, esta parece
ser bimodal. Hay un porcentaje que recurre dentro del primer mes
(recurrencia temprana, con una tasa del 2% por mes), pero la mayoria
lo hace alos 6 meses o al afio después de la diseccién inicial (recurrencia
tardia, con una tasa del 1% por afio). Los casos de diseccién bilateral
simultaneas o de recurrencia temprana, parecen estar relacionados
con una arteriopatia transitoria. Por el contrario, la diseccién secuencial
con recurrencia tardia parece estar mas relacionada con enfermedades
subyacentes, como displasia fibromuscular, degeneracién quistica de
la media u otros trastornos que afectan la matriz extracelular, que
debemos saber identificar’.

Es ampliamente conocida la implicacién de los factores de riesgo
cardiovascular en la enfermedad vascular cerebral, sin embargo, su
impacto especifico en la DEACa es poco conocido. En el estudio de
cohortes multicéntrico CADISP, se concluye que existe una relacién
directamente proporcional entre HTA y DEACa y una relacién
inversamente proporcional entre el resto de factores de riesgo. Esta
relacién puede deberse a la mayor rigidez y heterogeneidad de la
pared arterial en los pacientes jévenes con DEACa®, en contraposicién
al envejecimiento y la arterioesclerosis, que la estructura se vuelve
cada vez mas homogénea, con un aumento de los enlaces cruzados de
colageno y elastina, con menor propension a la diseccion.

Otra de las etiologias son las enfermedades reumatolégicas con
afinidad por el endotelio vascular: el sindrome de Marfan (SM), el
sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV (SED) y la necrosis medial quistica’.

Figura 2. RMN cerebral donde se aprecian milimétricos focos de restriccion, en relacion con lesiones isquémicas agudas/subagudas en territorio de arteria cerebral media y cerebral

anterior izquierdas.
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Figura 3. Imagenes de arteriografia por sustraccion digital en las que se observa en la imagen de la izquierda una oclusién de la ACI izquierda posbulbar con afilamiento del calibre y
posterior oclusion (signo de la llama) sugestiva de diseccion aguda. En la imagen de la derecha, se constata ateromatosis carotidea con una imagen de seudoaneurisma sugestivo de

diseccion crénica.

Aunque cabe destacar que el SM solo parece asociarse marginalmente a
la DEACa, siendo otras conectivopatias entre las que destaca el SED tipo
IV, los principales implicados.

Es de especial interés la displasia fibromuscular (DFM), una
enfermedad sistémica, segmentaria, no inflamatoria, con compromiso
de arterias renales y cervicales. La relevancia de esta enfermedad radica
en su elevada asociacién con la DEACa recurrente®. Segtin la bibliografia
médica, la DFM cerebrovascular (DFMc) es mas frecuente en las mujeres,
lo que postula la posible implicacién de factores hormonales en la
susceptibilidad del endotelio. El resto de mecanismos subyacentes siguen
siendo desconocidos, pero recientemente se ha descrito un polimorfismo
no codificante rs9349379 de PHACTR1, que se correlaciona con una
mayor expresioén del gen EDN1, pero no PHACTR1, lo que implica una
vasoconstriccién mantenida inducida por valores elevados de endotelina
1y por consiguiente una mayor degradacién de matriz extracelular®.

Otra de las entidades relevantes en la DEACa recidivante es el sindrome
antifosfolipidico (SAF), un sindrome adquirido, caracterizado por valores
persistentemente elevados de anticuerpos antifosfolipidicos con > o
=12 semanas de diferencia, junto a manifestaciones clinicas tipicas
seg(n los criterios de clasificacién de Sydney. En cuanto al mecanismo
facilitador, se ha sugerido una disfuncién del endotelio arterial por la
accion de los anticuerpos antifosfolipidicos que podrian contribuir a una
vasculitis local y por consiguiente una DEACa ante traumas menores'°,

En el presente caso se cumplian criterios clinicos (trombosis que
condicionaron 2 disecciones secuenciales, con embolismo cerebral en
la segunda ocasién y 2 abortos, aunque deben ser 3, para ser tenido en
consideraciéon como criterio diagnéstico). Ademds la paciente
presentaba criterios de laboratorio con presencia de anticoagulante
lapico determinado de acuerdo con las recomendaciones de la Interna-
tional Society of Thrombosis and Hemostasis y constataciéon de
anticardiolipina IgM, aunque a titulos ligeros-medios, siendo la
recomendacién para que conste como criterio de laboratorio elevacién
por encima de 40 GPL o MPL o > percentil 99. Por lo tanto la paciente
presentaba un criterio clinico y uno analitico, tratdndose de un SAF
definitivo al repetirse la prueba de laboratorio en una segunda ocasi6n
separadas por 12 semanas.

Por dltimo, cabe destacar etiologias menos frecuentes que las
anteriores, pero que hay que investigar sobre todo en presencia de un
fenotipo sugerente como la enfermedad mitocondrial.

Conclusion

La diseccién secuencial con recurrencia tardia parece estar mas
relacionada con enfermedades subyacentes de tipo arteriopatia o con

enfermedades sistémicas como el SAF, por lo que es necesario una
amplio deteccion de enfermedad subyacente.
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