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• VASCULITIS	DEL	SNC

• SÍNDROME	DE	VASOCONSTRICCIÓN	CEREBRAL	REVERSIBLE	(SVCR)
• SÍNDROME	ENCEFALOPATÍA	POSTERIOR	REVERSIBLE	(PRES)



VASCULITIS DEL SNC



VASCULITIS
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VASCULITIS																																			VASCULITIS	DEL	SNC

V. Primaria  SNC 

afectación exclusiva de SNC

angeítis primaria del SNC (PACNS)  x causa - desconocida

V. Secundaria SNC  

afectación NO exclusiva de SNC

vasculitis sistémica
enfermedad sistémica 
causa conocida (drogas, neoplasia,   infección..)

2012	Revised International	Chapel Hill	Consensus Conference Nomenclature of	Vasculitides.	Arthritis Rheum.	2013;65(1):1-11

Grupo	heterogéneo	de	
enfermedades	vasculares	

inflamatorias

Vasculitis	vasos	SNC	
(encéfalo,	médula)	



DIAGNÓSTICO
DIFÍCIL	:
- poco	frecuente																																											

- no	cuadro	clínico	distintivo

- pruebas	de	imagen	y	laboratorio	no	específica

- SNC	acceso	complicado	a	biopsias

- no	consenso	en	criterio	diagnósticos	

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO
DIFÍCIL	:
- poco	frecuente																																											

- no	cuadro	clínico	distintivo

- pruebas	de	imagen	y	laboratorio	no	específica

- SNC	acceso	complicado	a	biopsias

- no	consenso	en	criterio	diagnósticos	

Déficit	neurológico	adquirido,	sin	otra	causa	conocida	trás	
evaluación	básica	inicial	minuciosa

ANGIOGRAFÍA	o	HISTOLOGÍA	clásicas	de	la	vasculitis	
dentro	del	SNC

No	evidencia	de	vasculitis	sistémica	o	de	características	
angiográficas	secundarias	a	otra	patología

Calabrese	and	Mallek	(1988)

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO
DIFÍCIL	:
- poco	frecuente																																											

- no	cuadro	clínico	distintivo

- pruebas	de	imagen	y	laboratorio	no	específica

- SNC	acceso	complicado	a	biopsias

- no	consenso	en	criterio	diagnósticos	

Déficit	neurológico	adquirido,	sin	otra	causa	conocida	trás	
evaluación	básica	inicial	minuciosa

ANGIOGRAFÍA	o	HISTOLOGÍA	clásicas	de	la	vasculitis	
dentro	del	SNC

No	evidencia	de	vasculitis	sistémica	o	de	características	
angiográficas	secundarias	a	otra	patología

Calabrese	and	Mallek	(1988)
Clínica	compatible	vasculitis	del	SNC	con	exclusión	de	posibles	
diagnósticos	alternativos

Confirmación	histológica:	biopsia	o	autopsia

Clínica	compatible	vasculitis	del	SNC	con	exclusión	de	posibles	
diagnósticos	alternativos

Alteración	pruebas	de	laboratorio	y	hallazgos	de	RM	típicos	de	
PACNS,	con	exclusión	angiográfica de	otras	patologías	
específicas

Rice and	Scolding (2020)

DEFINITIVA

PROBABLE	

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



EPIDEMIOLOGÍA
- enfermedades	raras,	pero	potencialmente	graves/mortales

- apenas	datos	disponibles	>	Incidencia	2.4	casos/1.000.000	personas-año

- edad	media:	50	años														

- no	predilección	sexual				

FISIOPATOLOGÍA	
- activación	específica	del	sistema	inmunológico	(células	T)	(tinción	inmunohistoquímica >	extensa	
infiltración	por	células	T	CD45R0	+	alrededor	de	las	pequeñas	arterias	cerebrales)	

- obstrucción	de	la	luz	del	vaso,	aumento	coagulabilidad		en	la	superficie	endotelial	y	alteraciones	en	
el	tono	vasomotor		

DAÑO	EN	TEJIDO	CEREBRAL:	HIPOXIA,	ISQUEMIA,	HEMORRAGIA.

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)

Neurosciences	(Riyadh).	2017	Oct;	22(4):	247–254.



VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)

HISTOPATOLOGÍA	 >	AFECTACIÓN	VASOS	DE	PARÉNQUIMA	O	MENINGES	DE	CALIBRE	PEQUEÑO	O	MEDIANO

GRANULOMATOSA	
(granulomas,	células	

multinucleadas,	depósito	de	B-
amiloide)

LINFOCÍTICA	
(extensa	infiltración	linfocítica	y	
de	células	plasmáticas)

NECROTIZANTE	
(necrosis	fibrinoide	transmural)

LABORATORIO	>	ALTERACIÓN	LCR	90%	(inespecífico:	proteínas,	linfocitos).	Analítica	sanguínea	normal	(RFA)



CLÍNICA
- Inespecífica	y	variada
- Comienzo	insidioso	y	progresivo	(+	que	agudo)

- Varios	síntomas	ya	al	inicio

- CEFALEA,	deterioro	cognitivo,	focalidad neurológica

- Síntomas	sistémicos	(fiebre,	fatiga,	mialgia)	raros	en	PACNS	(+	en	VSNC	2ª)	

PRONÓSTICO
- Variable	(no	hay	muchos	datos),	puede	ser	grave	y	fatal

- Tto.	Corticoides

- Tto.	inmunosupresores

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN	
*Forma	parte	de	criterios	diagnósticos																																	*Variables	y	NO	ESPECÍFICOS

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS

ANGIOGRAFÍA

Alteración	de	la	luz	de	medianos	y	pequeños vasos

-Único	o	múltiples	focos	de	estenosis	alternando	segmentos	de	calibre	normal	y	dilatado	(“beading”)

-También	puede	verse	oclusión

-Una	estenosis	única	en	varios	vasos,	es	más	frecuente	que		varias	estenosis	en	un	único	vaso
Sensibilidad	limitada	(40-90%)	y	baja	Especificidad	(30%)

Prueba	invasiva	

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS

ANGIOGRAFÍA

Alteración	de	la	luz	de	medianos	y	pequeños	vasos

-Único	o	múltiples	focos	de	estenosis	alternando	segmentos	de	calibre	normal	y	dilatado	(“beading”)

-También	puede	verse	oclusión

-Una	estenosis	única	en	varios	vasos,	es	más	frecuente	que		varias	estenosis	en	un	único	vaso
Sensibilidad	limitada	(40-90%)	y	baja	Especificidad	(30%)

Prueba	invasiva	

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)

La	angiografía	no	es	suficiente	para	diagnóstico	>	
debe	de	interpretarse	conjuntamente	a	clínica,	
datos	de	laboratorio	y	hallazgos	de	RM	

baja	Especificidad



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS

ANGIOGRAFÍA

Alteración	de	la	luz	de	medianos	y	pequeños	vasos

-Único	o	múltiples	focos	de	estenosis	alternando	segmentos	de	calibre	normal	y	dilatado	(“beading”)

-También	puede	verse	oclusión

-Una	estenosis	única	en	varios	vasos,	es	más	frecuente	que		varias	estenosis	en	un	único	vaso
Sensibilidad	limitada	(40-90%)	y	baja	Especificidad	(30%)

Prueba	invasiva	

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)

ANGIORM	o	ANGIOTC
No	invasiva
Hallazgos	similares
Menor	sensibilidad
Se	puede	realizar	estudio	global	a	la	vez



Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS
RESONANCIA	MAGNÉTICA

Alta	Sensibilidad	(100%	patológica).	No	Específica.
Lesiones	bilaterales.	Distintos	territorios.	Distintos	tiempos	evolutivos.									

- Hiperintensidades FLAIR/T2	difusas
- Infartos	corticales	/	subcorticales	
- Hemorragia	subaracnoidea	/	parenquimatosa	(x	transformación	hemorrágica	de	infarto	o	espontánea)

- Captación	de	contraste	leptomeníngea (paquimeníngea)	o	parenquimatosa	(en	zonas	de	infarto	subagudo	o	también	fuera	de	
éstas,	captaciones	infracentimétricas en	anillo	abierto)

- Lesiones	pseudotumorales (infiltrativas,	captación	de	contraste)

RM	PARED	VASCULAR
- Alto	campo	magnético	(3T)
- Protocolo	específico	con	secuencias	alta	resolución	espacial	y	de	contraste	(saturación	grasa,	“sangre	negra”)
- Engrosamiento	concéntrico	de	la	pared	y	realce	homogéneo

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS
RESONANCIA	MAGNÉTICA

Alta	Sensibilidad	(100%	patológica).	No	Específica.
Lesiones	bilaterales.	Distintos	territorios.	Distintos	tiempos	evolutivos.									

- Hiperintensidades FLAIR/T2	difusas
- Infartos	corticales	/	subcorticales	
- Hemorragia	subaracnoidea	/	parenquimatosa	(x	transformación	hemorrágica	de	infarto	o	espontánea)

- Captación	de	contraste	leptomeníngea (paquimeníngea)	o	parenquimatosa	(también	fuera	de	infarto,	captaciones	
infracentimétricas en	anillo	abierto)

- Lesiones	pseudotumorales (infiltrativas,	captación	de	contraste)

RM	PARED	VASCULAR
- Alto	campo	magnético	(3T)
- Protocolo	específico	con	secuencias	alta	resolución	espacial	y	de	contraste	(saturación	grasa,	“sangre	negra”)
- Engrosamiento	concéntrico	de	la	pared	y	realce	homogéneo

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)

PROTOCOLO		
SECUENCIAS	ponderadas	en	T1	,	T2,	FLAIR,	DIFUSIÓN,	
SWI/T2*,	ANGIOGRAFÍA	TOF	y	ESTUDIO	POSTCONTRASTE

Técnicas	adicionales:	secuencias	alta	resolución	para	
valorar	pared	vascular,	RM	de	perfusión…



Hiperintensidades difusas

Hemorragia Infartos distinto tiempo evolutivo

Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



Captación de 
contraste

Lesiones pseudotumorales

Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



RM Pared vascular

Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	TÉCNICAS

TAC
-primera	opción	diagnóstica	ante	alteración	neurológica	de	reciente	aparición

-Baja	sensibilidad	y	especificidad	>	hemorragia	cerebral
-angioTC

ECOGRAFÍA	DOPPLER	

PET

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL	

MUY	EXTENSO

A)	SÍNDROME	DE	VASOCONSTRICCIÓN	CEREBRAL	REVERSIBLE

B)	VASCULITIS	SECUNDARIAS	DE	SNC	

B1.	VASCULITIS	SISTÉMICAS	CON	AFECTACIÓN	DE	SNS

B2.	VASCULITIS	POR	ENFERMEDAD	SISTÉMICA	O	CAUSA	CONOCIDA

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL	
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DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL	
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VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL	

MUY	EXTENSO

A)	SÍNDROME	DE	VASOCONSTRICCIÓN	CEREBRAL	REVERSIBLE

B)	VASCULITIS	SECUNDARIAS	DE	SNC	

B1.	VASCULITIS	SISTÉMICAS	CON	AFECTACIÓN	DE	SNS

B2.	VASCULITIS	POR	ENFERMEDAD	SISTÉMICA	O	CAUSA	CONOCIDA

VASCULITIS	DEL	SNC	(PACNS)



SÍNDROME DE VASOCONSTRICCIÓN 
CEREBRAL REVERSIBLE (SVCR)



SVCR
ENTIDAD	CLÍNICO-RADIOLÓGICA	CARACTERIZADA	POR:	

1)	Vasoconstricción	de	arterias	intracraneales

2)	Cefalea	“en	trueno”			+/- otros	síntomas	neurológicos

TODAS	ESTAS	ENTIDADES	COMPARTEN	CLÍNICA,	PRUEBAS	DE	IMAGEN	Y	LABORATORIO	Y	PRONÓSTICO



SVCR
FISIOPATOLOGÍA
No	bien	conocida	>	alteración	de	los	mecanismos	de	control	de	tensión	vascular

Vasoconstricción											Cefalea	(?)
Vasoconstricción	mantenida	>	isquemia	y	hemorragia	(lesión	vascular)

Edema	reversible	≈	PRES	>	superposición	de	SVCR	y	PRES

EPIDEMIOLOGÍA
Predominio	en	mujeres

4ª-5ª	década	(hombres	3ª-4ª	década)

Espontánea	o	factores	precipitantes

>PRES	se	encuentra	en	el	10-38%	de	
los	casos	de	SVCR	
>Vasoconstricción	cerebral	
multifocal	se	encuentra	en	el	30-85%	
de	los	casos	de	PRES

Embarazo																																																Migraña	
Fármacos/drogas	vasoconstrictores			Otros	fármacos
Intervenciones	neuroquirúrgicas									Hipercalcemia												
Aneursimas		sin	rotura																										Trombosis	venosa	
Disección	arteria	cervical																						Tumores	secretores	de	catecolaminas
Ejercicio	extenuante																															…



SVCR
CLÍNICA

-CEFALEA	“EN	TRUENO”	>	intensa,	de	corta	duración,	bilateral,	de	comienzo	occipital

>	1	ataque	/	varios	(<4	sem)

-NAUSEAS/VÓMITOS/FOTOFOBIA

-DÉFICIT	NEUROLÓGICO	FOCAL	TRANSITORIO

-DÉFICIT	NEUROLÓGICO	FOCAL	PERSISTENTE

-CRISIS	EPILÉPTICAS

PRONÓSTICO
Puede	revertir.	Tto sintomático	con	antagonistas	de	Ca.	(tanda	de	corticoides?)

(95%)

(10%)

ISQUEMIA,	SANGRADO	INTRACRANEAL,	EDEMA	
TRANSITORIO



SVCR
DIAGNÓSTICO

CRITERIOS	DIAGNÓSTICOS (Adaptados	de	la	International	Headache Society criteria 2016	y	Calabresse et	al.	2007)

- Dolor	de	cabeza	agudo	y	severo	(“en	trueno”)	con	o	sin	déficits	focales	o	convulsiones
- Curso	monofásico	sin	nuevos	síntomas	a	más	de	1	mes	después	del	inicio
- Vasoconstricción	segmentaria	de	arterias	cerebrales	demostrada	x	angiografía	,	angioRM o	angioTC
- No	evidencia	de	HSA	aneurismática.
- LCR	normal	o	casi	normal
- Normalización	completa	o	marcada	demostrada	x	angiografía	,	angioRM o	angioTC <	12	sem.



SVCR
DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN:	

IMAGEN	VASCULAR	(ANGIOTC/ANGIORM/ANGIOGRAFÍA)

- Vasos	de	mediano-gran calibre

- Segmentos	de	estenosis	alternando	segmentos	dilatados	(“collar	de	cuentas”)	de	1	ó +	vasos

- Fenómeno	dinámico	>	varía	con	el	tiempo
- ANGIORM/ANGIOTC	puede	ser	normal	al	inicio	(vasocontricción incial >	arterias	más	distales)
- RM	PARED	VASCULAR:	no	suele	haber	(o	mínimo)	realce	de	la	pared

ECOGRAFÍA	>	Doppler transcraneal puede	mostrar		aumento	de	la	velocidad	arterial	(X	vasoespasmo),	pero	puede	ser	normal.		Se	ha	utilizado	para	el	seguimiento	del	vasoespasmo.



Imágenes de la literatura adjunta en Bibliografía



SVCR
DIAGNÓSTICO	POR	IMAGEN

IMAGEN	CEREBRAL	(RM/TAC)

- Puede	ser	normal	(varía	según	estudios	50	̶		80%)

- Infartos:	bilaterales,	simétricos,	territorio	frontera
- HSA	convexidad

- Hemorragia	parenquimatosa	(única	>	múltiple;	lobar	>	profunda;	por	reperfusión)

- Edema	cerebral	(bilateral,	simétrico,	≈	PRES)



Infartos

HSA,	hematoma

Hematoma	intraparenquimatoso ≈	PRES



SVCR
DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL

HSA	con	vasoespasmo

VASCULITIS	ª	SNC	(PACNS)



SVCR
DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL

HSA	con	vasoespasmo

VASCULITIS	1ª	SNC	(PACNS)

Salvarani	et.al		,Systemic	Vasculitides:	Current	Status	and
Perspectives,	DOI	10.1007/978-3-319-40136-2_22



SÍNDROME ENCEFALOPATÍA POSTERIOR 
REVERSIBLE (PRES)



PRES
ENTIDAD	CLÍNICO-RADIOLÓGICA	de	fisiopatología	no	bien	conocida:

*	Alteración	autorregulación	perfusión/toxina									daño	endotelial										edema	vasogénico
si	causa	persiste	>	daño	endotelial	más	severo:	hemorragia,	infarto,	necrosis



PRES

CAUSAS
HTA	severa	(eclampsia/preclampsia),	enf.	renal	(uremia),	tr.	autoinmunes,		sepsis,	fármacos	
autoinmunes	y	quimioterápicos,	trasplante…

CLÍNICA

- Encefalopatía													- Crisis	epilépticas
- Cefalea																								- Alteraciones	de	la	visión
- Náuseas/vómitos						- Focalidad neurológica

TRATAMIENTO	Y	PRONÓSTICO >		corregir	factor	desencadenante



DIAGNÓSTICO	IMAGEN

RESONANCIA	MAGNÉTICA	(TC)
- Hiperseñal FLAIR/T2	(hiposeñal T1)	cortico-subcortical		parcheada
- Bilateral,	simétrica,	confluente
- Localización:		parieto-occipital		>	frontal	>	temporal	>	cerebelosa

3	PATRONES
*	Holoprosencefálica en	territorios	frontera
*	Surco	frontal	superior
*	Parieto-occipital

- Restricción	de	la	DWI
- Afectación	de	ganglios	de	la	base,	tálamos	y	puente
- Puede	observarse	infarto	o	hemorragia	(HSA,microsangrados,	hematoma)
- Puede	observarse	captación	de	contraste	(leptomeníngea/cortical)	

ANGIORM(ANGIOTC/ANGIOGRAFÍA):	zonas	de	vasoconstricción-vasodilatación	/	vasoconstricción	difusa

PRES







DIAGNÓSTICO	DIFERENCIAL

- Infartos	territorio	posterior
- Leucoencefalopatía Multifocal	Pogresiva (LMP)
- Encefalopatía	hipoglucémica
- Síndrome	de	Vasoconstricción	Reversible

PRES
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• Paciente	mujer,	27	años,	sin	antecedentes	de	interés.	

• Acude	a	urgencias	por	cefalea	y	afasia	(dificultad	de	denominación,	parafasias),	tras	haber	realizado	ejercicio

• Se	activa	Código	Ictus
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DIAGNÓSTICO?
- TC	CRANEAL	NORMAL

- TC	PERFUSIÓN	SIN						CBV	,	dudosa	alteración	de	TTM	frontal	izquierdo

- ANGIOTC	alterada	>	estenosis/dilatación	(“collar	de	cuentas”)		>	varios	vasos



DIAGNÓSTICO?

SÍNDROME	VASOCONSTRICCIÓN	REVERSIBLE!!!

ANGIORM	NORMAL	4	SEMANAS	



GRACIAS POR 
VUESTRA ATENCIÓN


