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Resumen

Objetivo: Reportar una forma de expresion de
trombofilia a partir del caso clinico de una pacien-
te con papiledema por trombosis de 2 senos veno-
sos cerebrales producto de esa afeccion.

Caso clinico: Paciente femenina de 47 afios de
edad que concurri6 al servicio de urgencias oftal-
moldgicas refiriendo episodios de oscurecimientos
transitorios de la vision, cefalea intensa y tinnitus.
Al examen oftalmoldgico se evidenci6 edema de
papila bilateral y en la angiorresonancia se detectd
trombosis de senos venosos cerebrales. Luego de
exhaustivos analisis clinicos y de laboratorio se
confirmé el diagnéstico de trombofilia como res-
ponsable de la trombosis, por lo que se le realizd
tratamiento anticoagulante con marcada mejoria
de su cuadro clinico.

Conclusidn: En este caso se resalta que la trombo-
filia puede ser causa de trombosis de senos veno-
sos cerebrales, lo que puede generar en consecuen-
cia papiledema bilateral.

Palabras clave: trombofilia, papiledema, trombo-
sis de senos venosos cerebrales, hipertension intra-
craneal, trombogénesis, manifestaciones neuroof-
talmoldgicas.

Trombophilia: neuroophthalmological
manifestation

Abstract

Objective: Report on a form of thrombophilia
from the clinical case of a patient with papillede-
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ma caused by 2 cerebral venous sinus thrombosis,
product of such disease.

Case report: 47-year-old female patient who pre-
sented to the ophthalmology ER reporting episodes
of transient darkening of vision, severe headache and
tinnitus. During the ophthalmologic examination
she had evidence of bilateral papilledema, showing
cerebral venous sinus thrombosis during the mag-
netic resonance angiography as a first instance patho-
physiological factor. After thourough clinical and lab
exams, thrombophilia diagnosis is confirmed as the
cause for the cerebral venous sinus thrombosis, and
so she was treated with anticoagulants showing a re-
markable improvement in the clinical scenario.
Conclusion: This case highlights that throm-
bophilia can be a cause of cerebral venous sinus
thrombosis, also causing bilateral papilledema.
Keywords: thrombophilia, papilledema, cerebral
venous sinus thrombosis, intracanial hyperten-
sion, thrombogenesis; neurooftalmology.

Trombofilia: expressao neurooftal-
moldgica

Resumo

Objetivo: Relatar uma forma de expressio da
trombofilia a partir do caso clinico de um paciente
com papiledema por trombose de 2 seios venosos
cerebrais em decorréncia desta condigio.

Caso clinico: Paciente do sexo feminino, 47 anos,
compareceu ao pronto-socorro oftalmoldgico rela-
tando episddios de escurecimento temporario da
visdo, cefaleia intensa e zumbido. O exame oftal-
moldgico revelou papiledema bilateral e a angior-
ressonancia detectou trombose dos seios venosos
cerebrais. Apds exaustivas analises clinicas e labo-
ratoriais foi confirmado o diagnéstico de trombo-
filia como responsavel pela trombose, para o qual
foi realizado tratamento anticoagulante com me-
lhora acentuada do quadro clinico.

Conclusao: Neste caso destaca-se que a trombo-
filia pode ser a causa da trombose do seio venoso
cerebral, podendo consequentemente gerar papile-
dema bilateral.

Palavras-chave: trombofilia, papiledema, trom-
bose do seio venoso cerebral, hipertensao intracra-
niana, trombogénese, manifestagdes neuro-oftal-
moldgicas.

Introduccion

La trombosis venosa cerebral (TVC) es un
trastorno infrecuente en la poblacién general
y representa entre el 0,5% y el 1% de todos los
accidentes cerebrovasculares, con una preva-
lencia estimada entre 0,22 a 1,23/100.000/afio,
dependiendo de las regiones del mundo'. La edad
media de los pacientes afectados varia entre los
37 y 49 anos’. Es mas frecuente en nifios, adultos
jovenes y mujeres; éstas tltimas a mas corta edad
y la mayor prevalencia en ellas se podria deber
al consumo de anticonceptivos, el embarazo y
el puerperio’. Los senos venosos cerebrales mas
afectados son el sagital superior (62%) seguido
por el lateral izquierdo (45%) y el lateral derecho
(41%)>. Mas del 50% de los pacientes tiene com-
promiso de multiples senos venosos cerebrales*.

La presentacion clinica es variable y sus poten-
ciales complicaciones son multiples®. La cefalea
esta presente en alrededor del 90% de los pacien-
tes. En los mayores de 50 afios es mas habitual
la afeccién isquémica*. Otros sintomas incluyen
alteracion de la conciencia, nauseas, vomitos, con-
vulsiones, compromiso de los nervios craneales,
afasia, paresias y parestesias®*. Las alteraciones
visuales podrian ser el resultado del papiledema
secundario al aumento de presidn intracraneal,
lesion isquémica directa de la via visual y/o inju-
ria directa de los nervios craneales responsables
de la motilidad ocular y la funcién pupilar’.

De acuerdo con el “Estudio Internacional
de Trombosis de Senos Venosos Cerebrales y
Durales” (ISCVT, por sus siglas en inglés) el papi-
ledema esta presente en alrededor del 28% de los
pacientes estudiados, en el 85% de los pacien-
tes con inicio agudo o subagudo y en todos los
pacientes con mas de 1 mes de evolucién; den-
tro de los ultimos, el 65% tenia alteraciones
visuales secundarias al papiledema o a la atrofia
pospapiledema’.

El factor de riesgo que comtinmente se identi-
fica es la trombofilia congénita y adquirida’. Las
hereditarias son las que mas se relacionan con
el compromiso de los senos venosos cerebrales
e incluyen la deficiencia de antitrombina III, de
proteina C, de proteina S, la mutacién del factor
V de Leiden, la mutacién del gen protrombina
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G 20210A y la disfibrinogenemia®. Los subtipos
adquiridos incluyen el sindrome antifosfolipido,
la hiperhomocisteinemia y la resistencia a la pro-
teina C activada adquirida®.

Por lo anteriormente expresado, el objetivo del
presente trabajo es reportar una forma de expre-
sion de trombofilia a partir del caso clinico de una
paciente con papiledema bilateral y trombosis de
senos venosos cerebrales.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 47 afios que con-
sulté por episodios de oscurecimientos visuales
transitorios, metamorfopsias y cefalea intensa de
meses de duracién. Como antecedentes clinicos
referia hipotiroidismo en tratamiento con levo-
tiroxina. Manifestaba, ademas, tinnitus pulsatil
y una suba significativa de su peso corporal (20
kg) en el dltimo afio.

Al examen oftalmoldgico se constat6 una agu-
deza visual mejor corregida de 9/10 en ambos
0jos. Visién cromatica, test de Amsler, biomi-
croscopia, presion intraocular y movimientos
oculares sin particularidades. Se detect6 un leve
escape pupilar bilateral.

Al fondo de ojos y en forma bilateral se visua-
liz6 papiledema grado 4, segtn escala de Frissen
(tig. 1a).

Se solicité resonancia magnética nuclear
(RMN) de encéfalo y orbita con y sin contraste
y angiorresonancia (angio-RM) con tiempos arte-
riales y venosos, y se derivé a neurooftalmologia
para abordaje multidisciplinario.

La RMN de encéfalo y drbita evidencio sig-
nos indirectos de hipertension endocraneal y
la angio-RM mostr6 hallazgos compatibles con
trombosis venosa en el seno sigmoideo izquierdo
y en el tercio medio del seno longitudinal supe-
rior (fig. 2).

Se decidi6 su internacion urgente y se solicit6
laboratorio completo incluyendo serologia para
enfermedades infectocontagiosas, enzima con-
vertidora de angiotensina (ECA), perfil hema-
tologico completo (factor V Leiden y mutacion,
proteina C, proteina S, antitrombina III, factor
VII, homocisteinemia y anticuerpos antifosfoli-

pidos) y reactantes de fase aguda. Se realizo ade-
mas PCR para descartar Sars-CoV 2 debido a la
situacion de pandemia.

Se indicé puncién lumbar para medicion de
presion de apertura del liquido cefalorraquideo
(LCR), fisicoquimico, cultivo y citometria de flujo
a fin de descartar infecciones y células linfopro-
liferativas en LCR, hallandose como tnico dato
positivo un aumento de la presion de apertura
de 30 mmHg.

Las serologias solicitadas, la ECA yla PCR para
SARS CoV-2 fueron negativas.

El perfil hematoldgico de la paciente eviden-
cié trombofilia adquirida como factor causal
(sindrome antifosfolipidico) por lo que se inici6
el tratamiento con anticoagulantes. La paciente
manifest6 una marcada disminucion de su cefa-
lea, del tinnitus y de la frecuencia de los episodios
de oscurecimientos visuales transitorios a los 20
dias de iniciada la anticoagulacion.

Actualmente la paciente se encuentra anticoa-
gulada, con marcada mejoria de sus sintomas
visuales y generales, y significativa disminucion
de su papiledema (fig. 1b).

Discusion

La incidencia de trombosis venosa cerebral fue
aumentando en los ultimos tiempos, reportandose
una mayor afeccion en mujeres jévenes debido a
factores de riesgo como el embarazo, el posparto
y el uso de anticonceptivos orales’. La trombofi-
lia, tanto congénita como adquirida, es el factor
de riesgo mas comunmente identificado®®. En el
caso reportado algunos diagndsticos diferenciales
fueron mas fuertemente considerados: entre ellos,
la hipertension intracraneal idiopatica y la infec-
ciéon por COVID-19.

En cuanto a la hipertensiéon intracraneal
idiopatica, la paciente se encontraba dentro del
grupo de riesgo para su desarrollo: género, edad
y obesidad. Tanto sus signos y sintomas hicie-
ron que se considerase al aumento de la presion
intracraneal como responsable de ellos: edema
de papila, cefalea y tinnitus. Uno de los criterios
de exclusion para el diagnoéstico de hipertension
intracraneal idiopatica es la presencia de trom-
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Figura 1. Retinografia en color. a) Papiledema al momento del diagndstico. b) Al ano postratamiento.

bosis de los senos venosos cerebrales’, por lo
que su presencia en la angiografia de la paciente
excluyd la variante idiopatica de hipertension
endocraneal.

En el contexto pandémico acontecido por el
Coronavirus 19 (COVID-19) —durante el cual
consult6 la paciente—, el riesgo de TVC fue
impactado profundamente por la fuerte aso-
ciaciéon del virus con eventos tromboemboli-
cos, y existen reportes de TVC en pacientes que
padecieron la infeccion. Ademas, se relaciona al
virus con casos de exacerbacion de hipertension

intracraneal idiopatica y otros “de novo’, proba-
blemente debido al neurotropismo directo del
COVID-19 hacia las células epiteliales del plexo
coroideo encargados de la reabsorcion del LCR,
infeccion meningea o cambios en el estilo de vida
debido a la cuarentena®. Por esta razon se deci-
di6 descartar la infeccion por COVID-19 en esta
paciente.

En cuanto al diagndstico dela TVC, laRMN en
asociacion con la angiorresonancia venosa (ARV)
de cerebro tienen la mayor sensibilidad y especifi-
cidad*. La angiotomografia venosa es otra moda-
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Figura 2. Angio-RNM venosa poscontraste donde se observa: a) defecto de relleno seno sigmoideo izquierdo, b) defecto de relleno en tercio medio
de seno longitudinal superior.

lidad diagnostica®. La ARV de la paciente eviden-
cio los defectos de lleno poscontraste asi como la
ausencia de sefal de flujo en los senos afectados,
y la RMN mostrd los tipicos signos indirectos de
la hipertension intracraneal idiopatica.

En cuanto al pilar del tratamiento de la TVC
en los casos no considerados emergencias es la
pronta iniciacién de anticoagulantes. Su uso ha
sido controvertido dada la presencia de complica-
ciones hemorragicas hasta en el 40% de los casos.
En los pacientes con compromiso visual secunda-
rio al papiledema por hipertension intracraneal,
la puncién lumbar debe considerarse en ausencia
de infarto o hemorragia cerebral y otros factores
de riesgo para la herniacién. El fin de la puncién
lumbar es la disminucién aguda de la presion
intracraneal y evitar la pérdida visual mientras
la anticoagulacion inicia su efecto terapéutico’.
En el caso reportado la puncién lumbar fue rea-
lizada no sélo con este fin sino también para la
medicién de la presion de apertura del LCR y
para su analisis fisicoquimico y bacterioldgico.

La acetazolamida también puede utilizarse,
aunque ésta tiene un rol mas limitado en el

manejo agudo de los casos severos de papile-
dema®. Los corticoides se asocian con un peor
prondstico por lo que deberian evitarse en la
TVC. Los procedimientos quirirgicos —como
los de derivacion del liquido cefalorraquideo o
la fenestracion de la vaina del nervio 6ptico—
deberan considerarse en los casos refractarios al
tratamiento’.

Conclusion

Ante la presencia de papiledema en una
paciente con sintomas clinicos de hipertension
endocraneal es imperativo el estudio exhaustivo
para determinar los posibles agentes causales.
La RMN de cerebro debera solicitarse conjun-
tamente con la angiorresonancia o la angioto-
mografia para descartar la TVC como principal
mecanismo fisiopatolégico. Una vez confirmada
la oclusién tromboética e iniciado el tratamiento
de manera urgente, serdn necesarios los estudios
complementarios para llegar al diagndstico etio-
légico de la afeccion.
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