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rotura  mecánica  de  la  pared,  siendo  este  último  mecanismo
el  más  verosímil  para  explicar  la hemorragia  cerebral  de
nuestro  paciente.  No  obstante,  a pesar  de  las  dificultades
que  nos  podemos  encontrar  a la  hora  extraer  el  trombo  y
del  incremento  de  complicaciones,  no debemos  considerar
este  tipo  de émbolos  una contraindicación  absoluta  para  el
tratamiento  fibrinolítico  en  ninguna  de  sus  modalidades11.
Es  necesario,  por otro  lado,  insistir  en la  importancia  de la
composición  del material  embólico.  La  cada  vez  más  exten-
dida  utilización  de  dispositivos  mecánicos  de  embolectomía
nos  está  permitiendo  obtener  muestras  de  trombos  frescos
y  su caracterización  anatomopatológica12.  El mayor  cono-
cimiento  de la  naturaleza  del  émbolo  causal  del evento
isquémico  nos permitirá  estratificar  riesgos,  evaluando  la
eficacia  y  la  seguridad  de  los  diferentes  tratamientos  de
recanalización,  ayudándonos  de  esta forma  a  tomar  una
decisión  final.
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Clúster-tic como comienzo clínico de una
fístula dural carótido cavernosa

Cluster-tic  syndrome  as  the  first  clinical
manifestation of  a dural carotid-cavernous
fistula

Sr. Editor:

Las  malformaciones  vasculares  cerebrales  según  la  clasifi-
cación  de  McCormick  (1966)  se dividen  en malformaciones
arteriovenosas,  malformaciones  vasculares  venosas,  telan-
giectasias  capilares,  angiomas  cavernosos  y  varices.  Las
fístulas  durales  arteriovenosas  fueron  descritas  por primera
vez  en  la década  de  los  años  treinta  y se consideran  una
entidad  aparte.

Las  fístulas  durales  arteriovenosas  son el  10-15%  de todas
las  lesiones  arteriovenosas  intracraneales  y su sintomatolo-
gía  y  pronóstico  son muy  variables.  Algunas  pueden  producir
tinnitus  o  síntomas  oculares;  otras, síntomas neurológicos  o

hemorragia  intracraneal.  Para  determinar  el  riesgo  de cada
fístula  dural  arteriovenosa  y poder  tomar  decisiones  tera-
péuticas,  la  clasificación  más  utilizada  es la  de  Cognard
et al.,  estratificando  en  5  categorías  (i-v)1.

La  clasificación  de Cognard  se basa  en diferentes
aspectos,  como  son  la  dirección  del  drenaje  venoso,  el
reclutamiento  y si  existe o no  un  drenaje  venoso  espinal
perimedular.  Estratifica  5  categorías  i-v:  i: flujo anterógrado
hacia  un  seno  dural; ii:  drenaje  hacia  el  seno  dural con
reflujo  a  un solo seno  (iia), solo  a  venas  corticales  (iiB) o
tanto  al  seno  como  a las  venas  corticales  (iia  +  b);  iii: drenaje
directo  a  venas  corticales  sin  ectasia;  iv: drenaje  a venas
corticales  con  ectasia  venosa,  y v:  drenaje  a  venas  leptome-
níngeas  perimedulares.  Consideran  ectasia  cuando  el  calibre
es  mayor  de 5  mm  o mayor  de 3  veces  su diámetro  normal1.

La  fístula  dural  carótido  cavernosa  es  un tipo  especí-
fico  de fístula dural  arteriovenosa  donde  hay  una  derivación
anormal  dentro  del  seno  cavernoso.  El  seno  cavernoso  es
una  red  vascular  atravesada  por la  arteria  carótida  interna
intracraneal,  que  a su vez  da  varias  ramas  intracraneales
a  nervios  y  a la  glándula  pituitaria  (tronco  meningohipofi-
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Figura  1  Izquierda:  Arteriografía  de  arteria  carótida  externa  derecha  en  proyección  lateral  con  aporte  de  arteria  maxilar  interna

al seno  cavernoso.  Derecha:  Arteriografía  de  arteria  carótida  interna  derecha  en  proyección  lateral  con  aporte  al  seno  cavernoso.

En ambas  imágenes  se  aprecia  que  coexiste  reflujo  a  la  vena  oftálmica  derecha  y  las  venas  de la  cara,  y  hay  extensa  participación

de venas  corticales  hemisféricas  cerebrales  derechas.

sario  e inferolateral).  También  la arteria  carótida  externa
da  ramas  durales  al  seno  cavernoso  que  se  anastomosa  con
las  ramas  de  la arteria  carótida  interna.  Debido a  la  fístula
dural  arteriovenosa,  hay alta  presión  arterial  que  entra  en
el  seno  venoso  cavernoso  de  baja  presión  e  interfiere  con  los
patrones  normales  de  drenaje  venoso  del seno  cavernoso  y
de  la  órbita.

La  mayoría  de  las  fístulas  durales  arteriovenosas  son
adquiridas  (trombosis  de  un  seno  venoso,  cirugía, trauma-
tismo,  espontáneas,  etc.)2.  Su  formación  se ha asociado
a  la  rotura  de un  aneurisma  intracavernoso,  displasia
fibromuscular3,  síndrome  de  Ehlers-Danlos  y  otras  enferme-
dades  del  colágeno,  la  enfermedad  vascular  aterosclerótica,
el  embarazo,  etc.

Las  manifestaciones  clínicas  más  frecuentes  son la hiper-
tensión  venosa  oftálmica,  congestión  venosa  orbitaria,
proptosis,  quemosis,  diplopía  por  afectación  de  los  nervios
craneales  (iii,  iv  y vi),  afectación  de  la  primera  rama  del tri-
gémino  (v-1),  pérdida  de  visión,  oclusión  de  la  vena central
de  la  retina,  retinopatía,  glaucoma  y  cefalea4,5.

Presentamos  un caso de  fístula  dural  carótido  cavernosa
que  se  presentó  inicialmente  como  una  cefalea  recurrente
atípica.

Se trata  de  una  mujer de  69  años,  con antecedentes  de
síndrome  vertiginoso  y  colecistectomizada.  Consultó  por
cefalea  recurrente  hemicraneal  derecha  (de  predominio
en  región  periorbitaria)  de  4  meses  de  evolución.  Las  crisis
de  cefalea  tenían  una  frecuencia  casi  diaria,  eran  más
intensas  por la  noche  y ocurrían  con una  frecuencia  de
2  a  4  episodios  al  día;  su  duración  era  de  minutos  a  horas,
tenían  carácter  opresivo,  aunque  en ocasiones pulsátil,
y  su  intensidad  era moderada-intensa.  Como  síntomas
acompañante  presentaba  inyección  conjuntival  ipsolateral
al  dolor,  sensación  extraña  («arenilla»)  en el  ojo  derecho,
y  ocasionalmente  coincidiendo  con  el  dolor,  sensación  de
plenitud  en  zona  nasal  derecha.

Desde  que  se  inició  con la cefalea  descrita  presentó  tam-
bién  un  dolor  paroxístico  de  muy corta  duración,  menor
de  60  s,  localizado  en la arcada  dentaria  superior  derecha

que describía  como  una  descarga  eléctrica,  con periodicidad
variable  al día,  intensidad  moderada-intensa  y  sin puntos
gatillo  ni otros  síntomas  acompañantes.

La  paciente  había  sido valorada  por  Oftalmología  y  un
médico  dentista,  y  se había  realizado  una  TC  facial  y una
resonancia  magnética  (RM)  craneal  sin hallazgos  significati-
vos.

Ingresa  a  cargo  de Neurología  por presentar  en  los últi-
mos  días  diplopía  binocular  horizontal,  observándose  en la
exploración  una  paresia  del vi  par  derecho,  sin otros  hallaz-
gos.

Se  realizaron  una  RM  encefálica  y  una  angio-RM
que  mostraron  discreto  exoftalmos  derecho,  cambios  de
intensidad  de seno  cavernoso  derecho  y  aumento  de  calibre
en  la  vena  oftálmica  derecha  que  sugerían  una  fístula  dural
carótido  cavernosa  derecha.  Ante  estos hallazgos,  se  rea-
lizó  una  arteriografía  cerebral  bicarotídea,  mostrándose  en
el  estudio  una  extensa  comunicación  fistulosa  arteriovenosa
dural,  que  afectaba  a los  senos  cavernoso  derecho,  corona-
rio  y con  probabilidad  al  margen  medial  del seno  cavernoso
izquierdo,  con prominente  aporte  arterial  dependiente  de
ramas  de ambas  arterias  maxilares  internas  y  en  gran  medida
de troncos  durales  de  ambas  arterias  carótidas  internas.
El drenaje  venoso  de  la  fístula  se establecía  de  manera
anterógrada  hacia  ambos senos  petrosos  inferiores,  permea-
bles  en  la  exploración,  coexistiendo  un  intenso  reflujo  a
la  vena oftálmica  superior  derecha  y venas  de la  cara,  y
extensa  participación  de  venas  corticales  hemisféricas  cere-
brales  derechas  (figs.  1  y  2). De este  modo,  la  angio-RM  y
arteriografía  cerebral  mostraron  la  existencia  de una  fístula
dural  carótido  carvernosa  de grado  iii (con  un drenaje  directo
con  implicación  de venas  corticales  hemisféricas  cerebrales
derechas  sin  ectasia).

Se  realizó  en  una  segunda  intervención  una  embolización
del seno  cavernoso,  mostrándose  las  series  bicarotídeas  pos-
teriores  ausencia  del shunt  arteriovenoso  patológico,  con
normalización  de la  circulación  cerebral  en ambos  territo-
rios  carotídeos.  A  los  5  meses  de la intervención,  la paciente
no  había vuelto  a presentar  cefalea.
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Figura  2  Izquierda:  Arteriografía  de  arteria  carótida  común  izquierda  en  proyección  anteroposterior,  con  aporte  de arteria  maxilar

interna al  seno  cavernoso  y  del  tronco  dural  de  la  arteria  carótida  interna.  Derecha:  Arteriografía  de arteria  carótida  externa

izquierda en  proyección  lateral  con  aporte  de  arteria  maxilar  interna  al  seno  cavernoso.

Nuestra  paciente  presentó  inicialmente  una  cefalea
recurrente  que,  aunque  cumplía  criterios  de  cefalea  en
racimos,  presentaba  algunos  datos  atípicos,  como  eran  el
inicio  reciente  en  una  mujer  anciana  y la  asociación  de una
neuralgia  del  trigémino  sin zonas  gatillo  ni factores  desen-
cadenantes.  La coexistencia  de  una  cefalea  en  racimos  y
neuralgia  del trigémino  ha sido  descrita  hace  años  como
una  entidad  denominada  clúster-tic  y reconocida  por  la
Clasificación  Internacional  de  cefaleas  de  la IHS6.  Esta  enti-
dad  en  su  forma  primaria  quedó  finalmente  descartada  ante
la  aparición  de  una  paresia  oculomotora  y los  hallazgos  en
pruebas  complementarias.  En  la literatura  se han  descrito
algunas  causas  secundarias  de  clúster-tic,  como  ectasia  de
la  arteria  basilar  o  adenoma  hipofisario7,8.

Tabla  1  Etiología  de  cefalea  en  racimos  secundaria

Postraumática

Postendarterectomía  carotídea

Aspergiloma  esfenoidal

Enucleación  orbitaria

Metástasis  cerebral

Tumores  selares

Prolactinoma

Meningioma

Carcinoma  nasofaríngeo

Tumor  del  clivus

Xantoma  ventricular

Infarto  cervicomedular

Hematoma  subdural

Trombosis  séptica  del seno  cavernoso  o  arteria

comunicante  posterior

Fístula  arteria  temporal  superficial

Malformación  arteriovenosa  mesencefálica,  parietal,

occipital  o  temporal

Aneurisma  y  disección  arteria  vertebral

Aneurisma  intracavernoso  micótico

Aunque  hemos  encontrado  descrita  en la literatura  la
asociación  entre  fístula  dural  arteriovenosa  y cefalea  inter-
mitente,  la  descripción  de  sus características  clínicas  es
escasa4,5. Otro  aspecto  que  se debe  destacar  de nuestro
caso  fue  la existencia  de  una  RM  craneal  inicial  normal,  y
así se  aconseja  incluir  en  el  estudio  de  cefaleas  trigémino
autonómicas  una  angio-RM,  o  exploración  equivalente,  dado
que  esta  prueba  complementaria  permite  identificar  varias
enfermedades  vasculares  descritas  como  causa  de cefalea
en  racimos  secundaria  (tabla  1)9—12.

En  definitiva,  ante  la  presencia  de una  cefalea
trigémino  autonómica  atípica  es  preciso  extremar  la
búsqueda  de una  causa  secundaria,  dada  la  no  infre-
cuente  asociación  con  entidades  de diversa  etiología  y
gravedad.
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7. Ochoa JJ, Alberca R, Cañadillas F, Blanco A. Cluster-tic and
basilar arteria ectasia: a case report. Neurology. 1993;33:
512—3.



128  CARTAS  AL  EDITOR

8. Leone M, Curone M, Mea E, Bussone G.  Cluster-tic syndrome
resolved of pituitary adenoma: the first case. Cephalalgia.
2004;24:1088—9.

9. Seijo M, Castro M,  Cervigon E, Conde C. Cefalea en raci-
mos sintomática: presentación de dos casos. Neurologia.
2000;15:406—10.

10. Rubi-Callejón J, Arjona-Padillo A, Alonso G, Huete A, Naranjo C,
Serrano-Castro PJ, et  al. Los criterios diagnósticos de la IHS no
permiten clasificar correctamente las cefaleas trigeminoauto-
nómicas. Neurología. 2008;23:203—8.

11. Favier I, van Vliet JA, Roon KI, Witteveen RJW,
Verschuuren JJGM, Ferrari MD, et  al. Trigeminal autono-
mic cephalalgias due to structural lesions. A Review of 31
cases. Arch Neurol. 2007;64:25—31.

12. Bernal Sánchez-Arjona M, Carrillo García F,  González Pérez P,
Gómez-Aranda F. Síndrome de Cluster-Tic. A propósito de un
caso. Neurología. 2009;24:506—8.

M. Payán  Ortiz ∗,  P.  Guardado  Santervás,  A.  Arjona  Padillo
y  A. Aguilera  del Moral

Unidad  de  Neurología  Clínica  y  Diagnóstica,  Complejo

Hospitalario  Torrecárdenas,  Almería,  España

∗ Autor  para correspondencia.
Correo  electrónico:  payanortiz@hotmail.com
(M.  Payán  Ortiz).

http://dx.doi.org/10.1016/j.nrl.2012.06.007

Deterioro neurológico rápido y severo
asociado  a degeneración cerebelosa
paraneoplásica con anticuerpos anti-Yo
positivos

Rapid, severe neurological impairment
associated with  paraneoplastic cerebellar
degeneration and anti-Yo antibodies

Sr.  Editor:

La  degeneración  cerebelosa  paraneoplásica  (DCP)1-3 es un
raro  síndrome,  más  frecuente  en  mujeres  con cáncer
ginecológico4,  y  se caracteriza  por  una  extensa  pérdida
de  las  células  de  Purkinje  por anticuerpos  dirigidos  contra
estas  (anti-Yo,  anti-Tr)5,6 que  se pueden  detectar  en  el
suero  y/o  liquido  céfalorraquídeo  (LCR)7.  Estos  síndromes
se  manifiestan  con  síntomas  pancerebelares,  incluyendo  vér-
tigo,  ataxia,  disartria  y  nistagmos8,9,  usualmente  expresados
en  etapas  tempranas  del tumor  subyacente,  lo que  debe
acelerar  una  investigación  en  búsqueda  de  una  neoplasia
oculta10-12.

Se  trata  de  una  mujer de  69  años,  que  consulta  en nues-
tro  hospital  por cuadro  de  desviación  de  la  mirada  a la
izquierda,  con  pérdida  de  la  consciencia  aproximadamente
5  min,  hipotonía  generalizada  y luego  hipertonicidad  en
extremidades:  Como  antecedentes  tenía  hipertensión  arte-
rial  e hipotiroidismo  controlados,  venía  con  pérdida  de peso
8  kg  en  6  meses  y una  semana  previa  al  ingreso  inició  cuadro
de  dificultad  para  la  marcha,  vértigo,  visión  borrosa  y dificul-
tad  para  hablar.  En  la exploración,  signos  vitales  sin  altera-
ciones,  paciente  alerta,  orientada,  disártrica,  con  dificultad
para  obedecer  órdenes,  ojos  con movimientos  sacádicos  y
nistagmo  vertical,  con marcada  dismetría  mayor  izquierda
en  el  test  dedo  nariz;  la  prueba  talón-pierna-rodilla  no pudo
ser  realizada;  los  reflejos  tendinosos,  los  pares  craneanos  y
la  sensibilidad,  sin alteraciones.  Entre  las  pruebas  comple-
mentarias  destacaban  hemograma  y función  renal  normales,
Elisa  para  VIH  y  serología  no  reactivas,  niveles  de  vitamina
B12 normales,  estudio  del LCR  (citoquímico,  directos  y  cul-
tivos)  sin  alteraciones,  resonancia  magnética  cerebral  con
gadolinio  (fig. 1) que  evidenció  leucoencefalopatía  microan-

giopática  sin  lesiones  en  la fosa  posterior  y  angiorresonancia
normal,  por  lo que se sospechó  DCP.  Se  hicieron  estudios  de
extensión  en búsqueda  de tumor  primario  con TC  de  tórax  y
ecografía  mamaria  sin  alteraciones.  Las  TC  abdominal  y  pél-
vica  (fig.  2) reportaron:  masa retroperitoneal  adyacente  a  la
tercera  porción  del  duodeno,  sin  masas  en ovario  o  anejos;
se realizó  una  resección  cuya  patología  reportó  ganglio  lin-
fático retroperitoneal  con  adenocarcinoma  metastásico  mal
diferenciado.  El perfil  de  inmunohistoquímica  no  fue  con-
cluyente.  Se  analizó  la  presencia  de  anticuerpos  anti-Hu  y
anti-Yo  por Western  Blot,  encontrando  este último  detec-
table.  Se  iniciaron  esteroides  a  1 mg/kg/día;  sin  embargo,
la  paciente  experimentó  una  mala  evolución,  con  acentua-
ción  de  síntomas  cerebelosos  rápidamente,  con incapacidad
para  la bipedestación  y  deglución  en  menos  de 7 días  de
hospitalización.  Dados  el  deterioro  clínico  rápido  y  el  mal
pronóstico,  se decidió  no  hacer  más  estudios  ni exponer  a
tratamientos  (plasmaféresis,  inmunoglobulina)  que  pudie-
ran  empeorar  su estado  clínico  sin  mayor  beneficio,  como
lo ha mostrado  hasta  ahora  la literatura13,14.  El caso  des-

Figura  1  Resonancia  magnética  cerebral  con  gadolinio

secuencia  FLAIR  (fluid-attenuated  inversion  recover):  leucoen-

cefalopatía  microangiopática.

mailto:payanortiz@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.nrl.2012.06.007

	Clúster-tic como comienzo clínico de una fístula dural carótido cavernosa
	Bibliografía
	Bibliografía
	Bibliograf{í}a
	Deterioro neurolgico rapido y severo asociado a degeneracin cerebelosa paraneoplasica con anticuerpos anti-Yo positivos
	Agradecimientos

	Bibliograf{í}a

