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INTRODUCION

La vasculitis primaria del Sistema Nervioso Central
(VPSNC) es una variedad poco frecuente de vasculitis que

RESUMEN: Arch Med Interna 37(2): 74-79

La vasculitis primaria del Sistema Nervioso Central (VPSNC) es una variedad
poco frecuente de vasculitis que compromete el encéfalo y la medula espinal
exclusivamente. La presentacion es heterogénea y poco sistematizable, pu-
diendo comprometer mas de una estructura encefalica al mismo tiempo. El
diagnéstico se establece con un cuadro clinico compatible, asociado a una
angiografia que evidencie un patron de vasculitis y/o biopsia de parénqui-
ma encefalico o meninges. Las alteraciones documentadas en la Resonancia
Nuclear Magnética son constantes pero inespecificas pudiendo la angiogra-
fia no evidenciar lesiéon sugestiva si el afectado es un pequeno vaso. Pre-
sentamos tres casos clinicos de probable VPSNC basado en la presentacion
clinica, los hallazgos imagenologicos compatibles asi como la respuesta te-
rapéutica a ella. En los casos analizados se constataron alteraciones en la
resonancia nuclear magnética encefalica que sugerian compromiso de varias
estructuras encefalicas, con un liquido cefalorraquideo inflamatorio y altera-
ciones en el electroencefalograma. El tratamiento de induccién, se realizé en
base a bolos de metil-prednisolona y el de mantenimiento fue con corticoides
via oral. Presentaron una excelente respuesta al tratamiento instituido tanto
clinica como imagenolégicamente.

Palabras Clave: Vasculitis Primaria del Sistema Nervioso Central.

ABSTRACT: Arch Med Interna 37(2): 74-79

The primary central nervous system vasculitis is an uncommon variety of vas-
culitis that exclusively compromises the encephalon and the bone marrow. It
arises as heterogeneous and unsystematized and it could compromise more
than one encephalic structure at the same time. The diagnosis is made based
on compatible symptoms supported by an angiography showing evidence of
a vasculitis pattern or/and an encephalic parenchyma or meninges biopsy.
The alterations documented in the Nuclear Magnetic Resonance are frequent
but unspecific and it is possible to find no evidence of the injury if only a
small vessel is affected. We present three clinical cases of probably PCNSV
in which the diagnosis was made based on: the clinical presentation, imagi-
nologicfindingsand therapeutic response. In the cases studied the alterations
of the NMR were confirmed, the results suggested that several encephalic
structures were compromised with CSF (cerebrospinal fluid) inflammatory
and alterations on the EEG. The induction therapy included Methilpredniso-
lone boluses; and the maintenance therapy, locally applied steroids. The re-
sponse to the treatment was excellent clinically as well as imaginologically.

Keywords: primary central nervous system vasculitis.

compromete el encéfalo y la medula espinal exclusivamen-
te(4,

Si bien se trata de una entidad poco comun, constituye
la forma mas frecuente de compromiso encefalico por vascu-
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litis si se compara con otras entidades que pueden afectar el
sistema nervioso central como son las vasculitis secundarias
a enfermedades sistémicas (neoplasicas, infecciosas y auto-
inmunes).®

Su incidencia es poco conocida y solo se cuenta con da-
tos provenientes de algunos estudios retrospectivos siendo
estimada en 2 casos por afio por millén de personas™.

La forma de presentacion suele ser insidiosa, aunque en
algunos casos la misma puede ser brusca. La sintomatologia
neurolégica es diversa e inespecifica (cefaleas, alteraciones
cognitivas, déficit motor) lo que dificulta mucho establecer el
diagnéstico en etapas iniciales de la enfermedad®®. Habi-
tualmente estos pacientes presentan alteraciones inespecifi-
cas en el Liquido céfalorraquideo (LCR) asi como en el elec-
troencefalograma (EEG). Las alteraciones documentadas en
la Resonancia Nuclear Magnética (RNM) encefalica son casi
constantes aunque inespecificas para el diagnosticot™.

El diagnéstico de VPSNC se establece a partir de un
cuadro clinico compatible, con manifestaciones neuroldgicas
que evidencien compromiso multifocal o difuso, curso progre-
sivo o recurrente, asociado a una angiografia que muestre un
patron compatible con vasculitis. La biopsia de parénquima
cerebral y/o meninges continua siendo el Gold estandar para
confirmar el diagnéstico, pero dado lo invasivo de ella, asi
como la dificultad en el acceso a esta técnica, no se realiza
en forma sistematica‘.

Es fundamental descartar diagnésticos diferenciales
como son las vasculitis secundarias, las infecciones y los
procesos neoplasicos, puesto que el tratamiento y el pronos-
tico son diferentes en cada una de ellas.

El tratamiento de esta entidad se basa en el uso de glu-
cocorticoides (via oral o intravenoso) pudiendo asociar desde
el inicio o en la evoluciéon inmunosupresores como la ciclo-
fosfamida®™.

OBJETIVOS

Presentar tres casos clinicos de probable VPSNC basa-
dos en la presentacion clinica, los hallazgos imagenoldgicos
compatibles asi como la respuesta terapéutica a ella asisti-
dos en una Institucion de Asistencia Médica Colectiva, en un
periodo de dos afios.

CASO CLINICO 1

Paciente de 50 afos, sexo femenino. Antecedentes per-
sonales: prolapso de valvula mitral.

Historia de 1 mes de evolucion de déficit de fuerza de
miembro superior izquierdo (MSI), progresiva que limita sus
actividades diarias. El dia del ingreso es encontrada en domi-
cilio con depresién de conciencia (en coma) y convergencia
ocular del ojo derecho, nistagmus horizontal bilateral, pupilas
midbticas y signo de Babinsky bilateral con triple retirada. Mo-
viliza los 4 miembros al estimulo doloroso. Se realiza intuba-
cion orotraqueal (IOT) recibiendo asistencia respiratoria me-
canica (ARM) e ingresa a unidad de terapia intensiva (UT]).

Tomografia (TAC) craneo: sin evidencia de isquemia
aguda. Minima asimetria en surcos parietales izquierdos. Es-
tudio del LCR: liquido normotenso, cristal de roca, proteinas:
0,62 g/L, glucosa: 0,65 g/L, glébulos rojos 10/mm3, glébulos
blancos 0. Bacteriologico y reaccion en cadena de la polime-
rasa (PCR) para virus negativo. EEG: actividad de fondo con
ondas lentas, superpuesta con ondas rapidas sin actividad
epileptégena.

Ecocardiograma y Doppler de vasos de cuello sin lesio-
nes a destacar.

75

Fig. 1. RNM Caso clinico 1. Imagen focal en talamo izquierdo hiperintensa en
FLAIR y T2 e hipointensa en T1, realce intenso con contraste. Se observa otra
imagen de similares caracteristicas en region talamica contralateral. Lesiones
focales puntiformes en sustancia blanca hiperintensas en T2 y FLAIR.

De la evolucion, la paciente mejora la depresion de con-
ciencia, permaneciendo con bradipsiquia, VI par en ojo dere-
cho y paresia de MSI leve.

AngioTAC craneo: no se observan lesiones isquémicas
ni hemorragicas. Arterias del sistema carotideo y vertebral de
calibre habitual.

RNM encefélica: presenta imagen focal patoldgica lige-
ramente redondeada y bien delimitada en talamo izquierdo,
hiperintensa en FLAIR y T2 e hipointensa en T1, sin efecto
de masa ni edema perilesional. Presenta realce intenso con
contraste. Se observa otra imagen de similares caracteristica
en region taldmica contralateral. Ademas presenta lesiones
focales puntiformes en sustancia blanca frontal bilateral, pa-
rietal izquierda y en sector medio/posterior de cuerpo calloso,
hiperintensas en T2 y FLAIR (Figura 1).

Con los hallazgos imagenolégicos se plante6 probable
vasculitis del SNC, por lo que se inicidé bolos de Metilpredni-
solona (MTP) 1 g i/v dia por 5 dias, continudndose posterior-
mente con Prednisona a dosis 1 mg/kg por dia.

Se complet6 valoracidn inmunolégica: Anticuerpos An-
tinucleares (ANA), Anticuerpos Anticitoplasma de neutréfilo
(ANCA), Anticuerpos de Sindrome Antifosfolipidico (Ac. SAF)
negativos y complemento normal. VIH negativo.

Presentd excelente evolucidn con clara mejoria del es-
tado de conciencia, asi como del déficit motor del MSI, con
retroceso casi completo del VI par a derecha. Se completé
valoracién con Tomografia por emision de positrones (PET
SCAN) que informé, hipometabolismo moderado a nivel fron-
tal izquierdo y similares hallazgos de moderado a severo en
regiones talamicas, compatibles con vasculitis primaria del
SNC.

CASO CLINICO 2

Paciente de 38 anos, sexo masculino. Sin antecedentes
personales.

Retorna de viaje en el exterior (Dubai) 10 dias previos a
la consulta. Instala cefalea holocraneana intermitente, pro-
gresiva, agregando en la evolucién trastornos conductuales y
mnésicos, astenia intensa y artromialgias.

En emergencia paciente vigil, limitacion en la flexion de
nuca, sin alteraciones de pares craneanos o espinales. TAC
craneo normal. Estudio del LCR: cristal de roca, gl6bulos
blancos 2 mm?, proteinas 0,91 g/L, glucosa 0,42 g/L. PCR
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Fig. 2. RNM Caso clinico 2. Lesiones supra e infratentoriales, hiperintensas
en T2 (FLAIR) a nivel de sustancia blanca mesencéfalo a derecha, nucleos
grises de la base, cuerpo calloso y ventriculos laterales, con realce de las
leptomeninges.

para herpes y enterovirus, tinta china, antigeno neumocécci-
co, directo y cultivo negativos.

Ingresa a sala con planteo de encefalitis viral, bajo trata-
miento con aciclovir y ceftriaxona i/v. Agrega confusion, ten-
dencia al suefo, afasia fluente y paraparesia asimétrica de
miembros inferiores con mayor depresion de conciencia por
lo que ingresa a UT], requiriendo IOT-ARM durante 36 hs.

Se realiza RNM encefalica, que evidencia multiples le-
siones supra e infratentoriales, hipo e isointensas en T1 e
hiperintensas en T2 (FLAIR). A nivel de la sustancia blan-
ca subcortical, mesencéfalo a derecha, nucleos grises de
la base, cuerpo calloso y adyacente a ventriculos laterales,
varias se impregnan con contraste y existe realce de las lep-
tomeninges (Figura 2).

RNM de columna: focos puntiformes de sefial alta en se-
cuencia T2 en T8 y T9. Potenciales evocados informan dis-
funcion bilateral de la via visual y somatosensitiva de miem-
bros inferiores (intraaxial). EEG: sufrimiento cerebral difuso
leve (ritmo theta). ANA y ANCA negativos. Complemento nor-
mal. VIH negativo.

Con planteo de probable vasculitis del SNC se iniciaron
bolos de MTP 1 g i/v por dia por 5 dias con mejoria sintoma-
tica parcial. Multiples cateterismos vesicales por vejiga neu-
rogena, presentando como complicacién orquiepididimitis
derecha a Klebsiella pneumoniae, con recaida de la sintoma-
tologia neuroldgica. Se realiza tratamiento antibi6tico dirigido
y medidas medicas con resolucion del cuadro infeccioso y
retroceso de la sintomatologia neurologica.

Se completo la valoracién con AngioRNM encefalica: sin
alteraciones de arterias de mediano y grueso calibre, dismi-
nucion de las lesiones descritas en el estudio previo a nivel
encefalico y desaparicion de las lesiones a nivel medular.

El paciente continu6 tratamiento en base a corticoides
v/o manteniéndose asintomatico desde el punto de vista neu-
rologico.

Fig. 3. RNM Caso clinico 3- Parénquima encefalico de morfologia y sefal
conservada, se observa lesiones a nivel protuberencial y talamico en el lado
izquierdo, que realzan con el contraste asi como también se impregna a nivel
de las leptomeninges.

CASO CLINICO 3

Paciente 58 afios sin antecedentes patologicos a des-
tacar.

Comienza en julio de 2013 con astenia, adinamia, artral-
gias intensas e invalidantes, malestar general y congestion
conjuntival, por lo que ingresa a sala, se interpreta el cuadro
como Leptospirosis, por nocion epidemiolégica de la zona sin
confirmacion.

En la evolucion presenta depresion de conciencia y ata-
xia por lo que ingresa a UTI. Se realiza TAC craneo: Hipo-
densidad gangliobasal izquierda. Se interpreta como Stroke
encefalico isquémico y se plantea como diagnéstico diferen-
cial Vasculitis del SNC.

Ecodoppler de vasos de cuello: sin estenosis hemodina-
micamente significativos.

Ecocardiograma transtoracico: sin trastornos sectoriales,
sin trombos intracavitarios.

Estudio del LCR: aspecto liquido claro, ligeramente tur-
bio sin coagulos, escaso sedimento hemético. Leucocitosis
5/mm?3, GR 500/mm3, Proteina 0,91 g/L, Glucosa 0,81 g/L.
PCR para Herpes 1, 2, 6, CMV, Epstein Barr, Varicela Zoster:
negativos.

Cultivo no desarrolla bacterias. Tinta china y cultivo LCR
negativo.

EEG. Sufrimiento encefalico difuso, sin actividad epilep-
togena.

Angio RNM encefélica: parénquima encefalico de morfo-
logia y sefial conservado, se observan lesiones a nivel protu-
rebancial y talamicos en el lado izquierdo, que realzan con el
contraste asi como también se impregnan a nivel de leptome-
ninges compatibles con vasculitis. Angiografia no evidencia
lesiones (Figura 3).

PET SCAN: hipometabolismo frontal bilateral, talamo iz-
quierdo con pequefia area hipometabdlica, disminucion del
consumo de glucosa a nivel del cerebelo. Hallazgos compati-
bles con vasculitis primaria del SNC.

ANCA, FR, ANA negativo, Ac. SAF negativos. Comple-
mento normal.

Del resto de la valoracion se destaca: VES: 22 mm.
VDRL negativo, VHA, VHB, VHC Negativos. VIH Negativo.

En funcién de los hallazgos imagenolégicos se plantea
probable vasculitis del SNC por lo que se inicia tratamiento
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con Bolos de Metilprednisolona 1 g i/v por dia, durante 5 dias,
con retroceso de la sintomatologia neurolégica.

La paciente continuo su tratamiento en base a Corticoi-
des y Micofenolato con buena evolucién en plan de rehabili-
tacion de la estatica y marcha en forma ambulatoria.

DISCUSION Y COMENTARIOS

No existen datos epidemioldgicos disponibles en nues-
tro medio ni a nivel regional sobre la incidencia de esta pa-
tologia. La Unica informacion acerca de ella proviene de la
Clinica Mayo, en Estados Unidos, estimada en 2 casos por
millébn de habitantes anualmente. Se presentan con igual
frecuencia en hombres y en mujeres®® y la edad media de
presentacion es de 50 afios. En nuestros pacientes se de-
sarroll6 en 2 mujeres y 1 hombre; el rango de edades fue de
38 a 58 afos.

Los primeros criterios diagnésticos de VPSNC fueron
propuestos por Calabrese y Mallek en 1988('. Estos criterios
incluyen cambios angiograficos que indican una alta proba-
bilidad de vasculitis, como son: areas de estrechez vascu-
lar, alternando con dilataciones aneurismaticas, en ausencia
de compromiso aterosclerotico significativo. Sintomatologia
neurolégica inespecifica y caracteristicas histopatolégicas
compatibles con VPSNC realizado por biopsia, en ausencia
de elementos que sugieran vasculitis secundaria o de com-
promiso sistémico. Realizandose el diagnéstico de VPSNC si
todos los anteriores se cumplen (Tabla I).

Recientemente, se proponen nuevos criterios en base
a los grados de certeza del diagnéstico®. Estableciendo el
diagnéstico definitivo con histologia positiva y diagndstico
probable en ausencia de ella, pero con hallazgos en la angio-
grafia, RM y alteraciones en el LCR asociados con un cuadro
clinico compatible con VPSNC (Tabla I). Varios estudios han
reportado una sensibilidad de la RM para VPSNC cerca de
100%". En nuestros pacientes todos presentaron altera-
ciones inespecificas y variables en la misma, como el com-
promiso de multiples estructuras encefalicas en diferentes
territorios vasculares, lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR,
con realce con el contraste a nivel de leptomeninges como
se ve en los Casos 1y 3. Las alteraciones en el LCR, un he-
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Tabla I. Criterios diagnésticos de VPSNC

Los criterios
diagnésticos de
VPSNC propues-
tos por Calabrese
y Mallek

Una historia o hallazgos clinicos de un
déficit neuroldgico adquirido, que con-
tinlen sin explicacién después de una
minuciosa evaluacion basica inicial

Cualquiera de caracteristicas clasicas
angiograficos o histopatologicos de
VPSNC.

No hay evidencia de vasculitis sistémi-
ca o de cualquier otra condicién a la que
las caracteristicas angiograficas o pato-
I6gicas podrian ser secundarias.

Un diagnéstico de vasculitis del sistema
nervioso central primaria se hace si to-
dos los criterios anteriores se cumplen.

Los criterios
diagnésticos de
VPSNC propues-
tos por Birnbaum
y Hellmann.

El diagnéstico definitivo: la confirmacién
de vasculitis es histopatolégico.

Diagnostico probable: en ausencia de
confirmacion de con biopsia de SNC, si
hay resultados de alta probabilidad en
la angiografia, con hallazgos anormales
en RNM y un perfil LCR consistente con
VPSNC

Tomado de: “Adult primary nervous system vasculitis: an update”. Curr Opin
Reumatol®.

cho casi constante en estos pacientes se caracterizan por la
presencia de hiperproteinorraquia evidenciada en los tres ca-
s0s, no presentando alteracion del recuento celular ni en los
niveles de glucosa (Tablas Il y 1ll). Aunque la posibilidad de
realizar biopsia del SNC es limitada, se trata del “patrén oro”
para el diagnostico de VPSNCU4. Presenta la desventaja de

Tabla Il. Comparacion de hallazgos clinicos y paraclinicos de los pacientes.

SINTOMAS :
SEXO | NEUROLOGICOS A e EEG AngioTAC RNM
INESPECIFICOS
Cefalea Hemipare- Sufrimiento Lesiones multiples,
. par VES <20 mm cerebral hiperintensa en FLAIR
CASO sia MSI, depresion . . . o
50/F L Paneo Al Negativo. difuso sin Normal. y T2 e hipointensa en
1 de conciencia, VI Lo . L .
Serologia viral Negativa. |actividad T1, realce intenso con
par OD. .
epileptogena. contraste.
Mdltiples lesiones,
Cefglga, Trastornos Sufrimiento hipo e isointensas en
mnésicos, conduc- | VES <20 mm N
CASO 38/M |tuales, depresion de | Paneo Al Negativo cerebral No disponible T1 e hiperintensas en
2 S, dep \ Neg . difuso leve, P " | T2 (FLAIR) realce de
conciencia, parapa- | Serologia viral Negativa. . .
. (ritmo theta). leptomeninges con
resia de MMII.
contraste.
VES 22 mm Lesiones multiples, que
CASO Cefalea Paneo Al: realzan con el contraste
3 58/ F | Depresion de con- | Factor reumatoideo Normal Normal. asi como también se
ciencia, ataxia. negativo. impregnan a nivel de
Serologia viral Negativa. Leptomeninges.
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Tabla lll. Caracteristicas del liquido cefalorraquideo en los 3 casos.

Cara(':tgrl'sticas Proteinas Glucosa GR Leucocitos _ Bandas
macroscopicas de LCR LCR LCR Oligoclonales
CASO 1 Claro, cristal de roca. 0,62 g/l 0,65 g/l 10/mm? 0/mm@
CASO 2 Claro, cristal de roca 0,91 g/l 0,42 g/l 2/mm? Negativo.
CASO 3 Claro, cristal de roca 0,85 g/l 0,81 g/l 50/mm? 5/mm3 Negativo.

su dificil acceso y lo invasiva que es". Por tal motivo, la an-
giografia se ha convertido en el estudio més realizado frente
a la sospecha clinica de esta enfermedad®'2'3, Sin embargo
presenta limitaciones, dado que las alteraciones angiogréfi-
cas pueden encontrarse en otras patologias como vasoes-
pasmo, infecciones del SNC, embolias arteriales cerebrales,
aterosclerosis. Otra de las limitaciones es que el compromiso
de pequefio vaso puede no evidenciarse por este método®©.

En nuestros pacientes no se realizé angiografia conven-
cional, realizandose AngioTAC en los Casos 1y 3 y Angio-
RNM de craneo en el caso 2, no obteniéndose imagenes cla-
ramente sugestivas de vasculitis. Los electroencefalogramas
mostraron sufrimiento encefalico difuso con ondas lentas (rit-
mo theta) en los tres casos. En cuanto a los hallazgos de la-
boratorio, destacamos la ausencia de elevacion de parame-
tros inespecificos de inflamacion sistémica. En los tres casos
la Velocidad de eritrosedimentacion y la proteina C reactiva,
se encontraban en valores de normalidad, siendo negativa la
valoracién de autoinmunidad.

El sostén de nuestro planteo diagnéstico se basé en el
cuadro clinico compatible, presentando compromiso neurolé-
gico diverso, en ausencia de otras manifestaciones sistémi-
cas y con hallazgos en la imagenologia sugestivos asi como
la respuesta al tratamiento inmunosupresor instituido. Desta-
camos en el Caso 3, durante un periodo de suspensién del
tratamiento corticoideo (la paciente abandona el tratamiento
por su cuenta) la peoria neurolégica, con la necesidad de
reinstalacion del tratamiento inmunosupresor, logrando remi-
sién de la sintomatologia neurolégica en forma completa.

Se plante6 ademas en los tres casos que se tratara de
vasculitis de pequefio vaso, pudiendo esto explicar la ausen-
cia de hallazgos patoldgicos en la angiografia

La patogenia de VPSNC es desconocida®, existen va-
rias hip6tesis sobre ella relacionadas con infecciones vira-
les(, mecanismos autoinmunes, sin confirmacion hasta el
momento.

Las manifestaciones clinicas son inespecificas". En
nuestros pacientes se presentd en forma insidiosa en los Ca-
sos 1y 3, teniendo una presentacién méas aguda en el Caso
2. Los tres casos tuvieron depresion de conciencia que requi-
ri6 ingreso a unidad de terapia intensiva y cefaleas. El caso
1 presento hemiparesia de MSI progresiva, diplopia, consta-
tandose al examen paralisis de VI par derecho y elementos
de liberacién piramidal en MMII. En el caso 2 presenta afasia
fluente, agregando trastornos mnésicos y conductuales, con
limitacion en la flexion de nuca y paraparesia de MMII. El
Caso 3 presenta ataxia ademas de las manifestaciones neu-
rologicas comunes de los tres casos referidos previamente
(Tabla II).

Para el tratamiento de esta entidad carecemos de reco-
mendaciones claras y consensuadas dado que no existen
trabajos prospectivos sobre estrategias terapéuticas extra-
polandolas del manejo realizado en las vasculitis sistémicas.

En nuestros pacientes el tratamiento de induccidén de

la remisién, se realizd en base a bolos de MTP intravenosa
durante 5 dias. El tratamiento de mantenimiento fue con cor-
ticoides via oral en todos los casos y en el caso 3 ademas
de la corticoterapia via oral, se agregd Micofenolato Mofetilo
1 gramo dia como ahorrador de corticoides. En uno de los
casos se observd un efecto adverso por el uso de MTP a
dosis altas, reportado en la literatura cuando se superan los
3 gramos. En efecto, existe evidencia creciente que sugiere
que dosis altas de prednisona (por encima de 30-40 mg/dia)
son igualmente efectivas que dosis menores (por debajo de
30 mg/dia), combinadas con pulsos de MTP, que no superen
los 500 mg cada pulso, acumulando una dosis total de MTP
de 1,5 g. Este esquema terapéutico ha mostrado eficacia se-
mejante, pero con francamente menores efectos adversos
sistémicos que los esquemas clasicos de 1 mg/kg/dia.(®

El pronéstico de estos pacientes es variable, pero el tem-
prano reconocimiento y tratamiento de esta entidad, disminu-
ye la incidencia de consecuencias graves e incluso letales®?.

Nuestros pacientes presentaron factores de buen pro-
néstico ya que respondieron al tratamiento establecido clinica
e imagenoldgicamente, no siendo necesario el uso de otros
inmunosupresores como Ciclofosfamida en el tratamiento de
induccién, ademas de no presentar lesiones de mediano y
grandes vasos evidentes angiograficamente, como otro fac-
tor de mal prondstico.

Destacamos que, actualmente, a un promedio de 12 me-
ses del tratamiento, los pacientes se mantienen asintomati-
Ccos.

CONCLUSIONES

Las VPSNC son una patologia infrecuente y de patoge-
nia desconocida. Se trata de tres casos complejos en los que
se plante6 probable VPSNC con buena respuesta al trata-
miento inmunosupresor. La presentacion clinica es hetero-
génea y poco sistematizable, por lo que la sospecha clinica
es crucial para el diagnéstico. La imagenologia (AngioRNM
y AngioTAC) cuando es analizada e informada por profesio-
nales especializados en este tipo de estudio y en patologia
vascular del SNC, junto con el estudio del LCR, pueden apor-
tar datos muy orientadores que parecen permitir obviar otros
estudios invasivos clasicamente recomendados.

Debe sospecharse VPSNC en casos de presentacion
aguda de cefalea, compromiso de conciencia y otros hallaz-
gos neuroldgicos no sistematizables. Las alteraciones ima-
genoldgicas en Flair y la presencia de hiperproteinorraquia
apoyan esta sospecha.
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