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Resumen Introduccién: Se conoce como diseccién al proceso que se origina por el desgarro de la intima y el
posterior ingreso de sangre y diseminacion de la misma a través de la pared arterial, siendo res-
ponsable del 2% del total de los ACVs isquémicos en general, pero del 20% al 25% de los eventos en pacien-
tes jovenes. Objetivo: Llevar a cabo una revision de la literatura sobre los aspectos fisiopatoldgicos, clinicos y
terapéuticos de la DCE. Desarrollo y conclusiones: Los avances mas importantes llevados a cabo reciente-
mente sobre la DCE incluyen los relacionados con la evaluacion ultra-estructural de la pared arterial. Esto per-
mite una mejor comprensién del mecanismo fisiopatoldgico a través del cual se producen las lesiones isquémicas,
y consecuentemente implementar la terapéutica apropiada.

Palabras clave: diseccion arterial, accidente cerebrovascular, resonancia magnética, angiografia digital, trata-
miento endovascular

Summary FALTA TITULO EN INGLES. Introduction: Intimal flap dehiscence, the subsequent inflow of blood
and its spreading through the arterial wall is known as dissection. It is responsible for 2% of all cerebrovascular
ischemic disease, but it is the cause of stroke in up to 25% of young patients. Objective: To review the literature
on physiopathological, clinical aspects of Spontaneous Cervical Dissection (SCD) and to update the therapeutic
issues. Methods and Conclusions: The most significant advances in recent times regarding SCD include those
related to the evaluation of the ultra-structural arterial wall. This allows an increased understanding on the physi-
opathological mechanism caused by ischemic lesions and contributes to select the most appropriate therapeutic
option.
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Introduccion

Se conoce como diseccién al proceso que se origina por el
desgarro de la intima, el posterior ingreso de sangre y dise-
minacion de la misma a través de la pared arterial* 22 (Fig.
1). Afines de 1970 Fisher et. al.2 y Mokri et al.* describieron
las disecciones de arterias cervicales por técnicas de ima-
genes en pacientes con sintomatologia neurologica.

La diseccion puede ocurrir como resultado de un trau-
matismo de cabeza y cuello o espontdneamente®. Aun-
gue no es un trastorno frecuente, la diseccion cervical
espontanea (DCE) representa la causa no ateroescle-
rética mas frecuente de ACV en adultos jovenes®.
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Presentamos una revision de la literatura sobre los
aspectos fisiopatologicos, clinicos y terapéuticos de la
DCE.

Aspectos epidemioldgicos

La DCE afecta a todos los grupos etareos, incluyen-
do nifios, pero existe un pico de incidencia en la quin-
ta década de vida sin encontrarse predominio por
sexo” 8910,

En un estudio de comunidad se report6 que la inci-
dencia anual de diseccion carotidea espontanea era del
2,5 al 3/100,000 individuos!* 2, mientras que la de arte-
ria vertebral era del 1,5/100,000 individuos?, siendo res-
ponsable del 2% del total de los ACVs isquémicos en
general” #1213 pero del 20% al 25% de los eventos en
pacientes jovenes®.

EI 90% se localizan en los segmentos extracraneanos,
3% intracraneales y el 7% restante intra-extracraneales.



La mayoria de las disecciones vertebrales se localizan a
nivel del segmento V1-V2 de dicha arteria’* *°.

La tasa de muerte reportada para la DCE es menor al
5% vy el 75% de los pacientes tienen una buena recupe-
racion funcional* 4 7.

Aspectos etiolégicos

La diseccién ha sido descripta en arterias de todo el cuer-
po. El segmento extracraneal de las arterias carétidas y
vertebrales tiene mayor probabilidad de sufrir diseccion
comparado con el segmento intracraneal, quizas se deba
a la mayor movilidad de los segmentos cervicales de di-
chas arterias y al contacto con estructuras 6seas® 4 16,

El hematoma intramural se localiza dentro de las ca-
pas de la tunica media, pero también puede presentarse
de manera excéntrica hacia la adventicia®.

En el caso de que el mismo se localice de manera
subintimal, generara una estenosis u oclusién de la luz
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Fig. 1.— Esquema que ilustra la diseccién de la Arteria
Cardtida Interna.
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arterial, mientras que la ubicacion subadventicial provo-
cara una dilatacion aneurismética de la luz del vaso®.

Beletsky et al. en el seguimiento de 126 pacientes
con diseccion arterial reportaron dos factores de riesgo.
El primero fue el trauma de cabeza y cuello mientras que
el segundo era el trastorno del tejido conectivo?®.

Los trastornos hereditarios del tejido conectivo que
se asocian con un incremento del riesgo de diseccién
son el sindrome de Ehlers-Danlos tipo 1V, el sindrome
de Marfan, la enfermedad poliquistica renal autosémica
dominante, displasia fiboromuscular y osteogénesis im-
perfecta tipo I'7. Estos trastornos del tejido conectivo solo
han sido identificados en el 20% de los pacientes con
DCE®,

Brandt et al. describieron las alteraciones del tejido
conectivo halladas en la biopsia de piel en 25 pacientes
con DCE, encontrando que el 68% de los mismos tenian
una aberracion ultraestructural del colageno y de las fi-
bras elasticas en la dermis reticular. Estas anomalias no
fueron especificas para un trastorno determinado del te-
jido conectivo®® y se las postula como un mecanismo
predisponente para las DCE. Estos defectos estructura-
les de la pared arterial y su matriz extracelular conjunta-
mente con otros factores tales como el stress mecéanico
minimo o las infecciones favorecerian la ruptura de la
pared arterial'® 20 2. 22,

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas varian segun el vaso afec-
tado. La triada clasicamente descripta para la diseccion
carotidea consiste en dolor cervical y facial homolateral
a la diseccion, sindrome de Horner y manifestaciones
neuroldgicas secundarias al proceso isquémico que pue-
den aparecer horas o dias post diseccion®. A parte de los
sintomas previamente mencionados, algunos pacientes
pueden cursar la diseccion de forma asintomatica.

La cefalea es el sintoma de presentacion mas frecuen-
te, presente en el 66% de los pacientes, se la describe
clasicamente como constante pero puede también ser
pulsatil o terebrante? (Tabla 1). El dolor se localiza pre-
dominantemente en la region fronto-temporal, pudiendo

TABLA 1.— Presentacion clinica de la DCE

Serie N Cefalea ACV-AIT ACV Sindrome Pares HSA Amaurosis
DAV/DAC de Horner  Craneanos
Silbert?® 161 18/26 92/135 66 /135 - - 22/135 - 34/135
70% 68% 49% 16% 25%
Beletsky?!® 116 57167 29/49 24/116 78/116 17/116 - 4/116 -
85% 59% 21% 67% 15% 3%

Abreviaturas: DAV: diseccion arteria vertebral, DAC: diseccion arteria carétida, ACV: accidente cerebrovascular, HSA: hemorragia subaracnoidea
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TABLA 2.— Tiempo entre el comienzo de los sintomas y los eventos isquémicos

Serie N Sintomas Antes Previo 7 Previo al Previo a 2
Isquémicos de 24 hs dias mes meses

Beletsky?® 116 66%(77) 70%(54) 18%(14) - 11%(9)

Biousse?® 80 52%(42) - - 52%(42) -

extenderse a la Orbita o al macizo facial y su origen se
establece por la estimulacion de los terminales nervio-
sos de la pared arterial?*. El sindrome de Horner se en-
cuentra en menos de la mitad de los pacientes con di-
seccion carotidea espontaneal * %, pero aln en ausen-
cia de otros sintomas la presencia del mismo debe hacer
pensar en ésta patologia®. El 12% de los pacientes pue-
den presentar compromiso de los pares craneales con la
diseccion carotidea siendo los pares craneales bajos los
mas afectados?®. Otras manifestaciones neuroldgicas
menos frecuentes son: disgeusia, amaurosis fugax y
tinitus pulsatil?> 2,

En la diseccion vertebral también la cefalea constitu-
ye el sintoma mas frecuente, pudiendo ser la manifesta-
cion inicial en el 33% de los casos. En el 69% de los
pacientes la localizacion es occipital, mientras que en el
49% el dolor puede ser referido a la region posterior del
cuello?®. Menos frecuentemente se describe la presen-
cia de: vértigo, diplopia, ataxia y sintomas motores o sen-
sitivos?.

Los sintomas isquémicos cerebrales o retinales son
reportados en el 50% al 95% de los pacientes con DCEZ.
Solamente un 20% de los pacientes padecen un ACV
isquémico sin sintomas tales como cefalea, dolor ocular
y/o cervical®. El tiempo promedio de latencia entre la di-
seccion y la aparicion de los sintomas isquémicos es de
4 dias® (Tabla 2).

La presencia de infartos en el territorio vertebro-basilar
ocurre en mas del 90% de los pacientes a los cuales se
le ha diagnosticado una diseccion de la arteria vertebral®.

Generalmente la causa de los eventos isquémicos
independientemente del circuito afectado en la DCE es
embdlica® %,

Diagndstico

La angiografia ha sido el método estandar en el diag-
néstico de la diseccioén cervical ya que puede mostrar la
luz arterial y permite caracterizar la diseccion®.

Las imagenes observadas mediante angiografia pue-
den ser estenosis, oclusion, aneurisma o la presencia de
un doble lument 23 (Fig. 2, 3, 4).

Sin embargo esta técnica es invasiva y no permite la
visualizacion de la pared arterial®> 3. El diagnostico se

Fig. 2— Angiografia con sustraccion digital de arteria carétida
interna derecha que evidencia oclusiéon completa en for-
ma de vela, secundaria a diseccién arterial.

Fig. 3.— Angiografia con sustraccion digital de la arteria
carétida interna derecha que evidencia diseccion de di-
cha arteria asociada a estenosis longitudinal segmentaria

basa en la visualizacion de la falsa luz o eventualmente
en la estenosis®*. Esta Ultima es un signo inespecifico
que no permite diferenciar la causa®?. EI método por re-
sonancia magnética nuclear (RMN) fue ganando lugar
en el diagndstico de la DCE debido a la resolucién de la
pared arterial® 31 35 36. 37,



Fig. 4.— Corte axial de secuencias crudas de RMI dénde se
observa la imagen en semiluna correspondiente al hema-
toma intramural, compatible con diseccién a nivel de ar-
teria carétida interna izquierda.

Levy et al. demostraron una alta precision con la téc-
nica de angiografia por resonancia 3D con tiempo de
vuelo para el diagnéstico de la diseccion carotidea. En
ese reporte se determiné que el reconocimiento del he-
matoma intramural era facil y sensible en la diseccion
carotidea, no asi en diseccién vertebral. La especifici-
dad encontrada por este grupo de trabajo con respecto
al hematoma extramural fue del 99%, mientras que el
estrechamiento de la luz mostré una especificidad del
93% para la arteria carétida®?. Durante el seguimiento
por RMN, se observaba que en el primer dia el hemato-
ma es iso-intenso en T1, tres dias después la sefial au-
menta tanto en T1 como en T2 por la presencia de
metahemoglobina durante un lapso de dos meses y lue-
go comienza a disminuir la sefial para tornarse iso-inten-
Sa34' 38.

La combinacion de RMN y angiografia por resonan-
cia 3D posee una sensibilidad cercana al 100% para la
discriminacion de disecciones carotideas en algunas
series reportadas®*3¢.3%.40.41 - De esta manera la RMN es
hoy en dia un método especifico tanto en el diagnéstico
como en el seguimiento de la diseccion cervical® 42,

El método ecogréfico es util en la evaluacion inicial
de los pacientes con sospecha de DCE. Las anomalias
tales como el hematoma intramural y el desgarro intimal
se encuentran en menos de un tercio de los casos por
Eco-Doppler*® 44, en consecuencia los estudios ecogra-
ficos no han demostrado ser substitutos confiables a la
angiografia®: 4647,

La tomografia computada dindmica posee una sen-
sibilidad del 80% pero requiere un estudio angiografico
previo para dirigir la atencién hacia el nivel de la disec-
cion®s. Si bien la TC helicoidal podria evaluar la arteria
cardtida extracraneal con excelente precision en bus-
ca de la diseccion, esta técnica esta aun en investiga-
cion“s,
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Historia natural y prondstico

El 90 % de las estenosis se resuelven, dos tercios de las
oclusiones se recanalizan y un tercio de los aneurismas
disminuyen de tamafio luego de tres meses de segui-
miento® 348, Se ha reportado que un 15% a 25% de los
pacientes pueden persistir con lesiones vasculares®’ 26
4, La curacion del vaso puede tomar en promedio de 2 a
3 meses®.

El riesgo de recurrencia en la arteria no afectada es
del 2% durante el primer mes, descendiendo un 1% por
afo e infrecuentemente ocurre en la misma arteria.

La recurrencia es mas comun en los pacientes jove-
nes y ha sido descripta como una condicién benigna en
la mayoria de los reportes”®.

Kremer et al. reportaron que la tasa anual de ACV
isquémico en el territorio de la arteria carétida afectada
ya sea por estenosis u oclusién permanente fue del 0,7%
al 1,4% mientras que para pacientes con estenosis u
oclusion transitoria fue del 0,3 al 0,6% en un estudio
prospectivo de 161 pacientes®:. El tratamiento con aspi-
rina o warfarina no previene la recurrencia de la DCE®.

Tratamiento médico

Lucas et al. demostraron que el patrén de ACV mas
frecuente era el embodlico presentdndose en el 90% de
los pacientes con diseccién carotidea. Esto es similar a
lo publicado por Houser et al. en casos evaluados por
angiografia®® %2, Basandose en estos estudios la
anticoagulacion con heparina sédica seguida de trata-
miento oral con warfarina ha sido postulada como una
opcién terapéutica en estos pacientes. El rango de
anticoagulacion recomendado (RIN) es de 2-31 %y |a
eficacia puede ser monitorizada a través del doppler
transcraneano, de acuerdo a la presencia o no de
émbolos en la arteria cerebral media. El tratamiento
anticoagulante seguido de antiagregantes plaquetarios
se asocio a un 80-85% de recanalizacion del vaso®® 2%
54, El fundamento de la anticoagulacién es prevenir la
progresiéon de la trombosis, mientras que el sistema
fibrinolitico lisa la lesidn. Esta terapia también promo-
veria la curacién intimal con una menor proliferacion de
células musculares lisas®® %657,

En un estudio no controlado de 87 pacientes con di-
seccion carotidea, Fabién et al. reportaron una mejor evo-
lucién clinica en pacientes bajo tratamiento anticoa-
gulante®, Esta terapia estaria contraindicada en: infartos
extensos con o sin transformacion hemorragica, en pa-
cientes con hemorragia subaracnoidea o evidencia de
aneurisma en la circulacion cerebral. El tiempo estimado
de la anticoagulacion seria de 3 a 6 meses, basandose en
la alta tasa de recanalizacién durante el primer trimestre*“.
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Lyrer et el.* realizaron una revision sistemética cuyo
objetivo primario fue determinar si los pacientes con di-
seccion de la arteria carétida interna extracraneana
(DACIle) que recibian anticoagulacion tenian mejor evo-
lucién funcional en comparacion con aquellos que esta-
ban bajo antiagregacion. Se evalud la recurrencia de ACV
y complicaciones del tratamiento. No se identificaron
ensayos clinicos controlados ni aleatorizados. Los resul-
tados primarios no mostraron diferencias significativas
entre la anticoagulacién y la antiagregacion plaguetaria
en relacion a morbi-mortalidad. La tasa de complicacio-
nes hemorragicas fue baja en ambos grupos. Estos re-
sultados quizas sean sorpresivos por la creencia antes
mencionada que los émbolos originados en zonas
distales a las arterias estenosadas puedan ser la causa
de los eventos vasculares encefélicos3® 3 0. 61. 62,

Tratamiento Intervencionista
Tratamiento quirdrgico

Dentro de las opciones quirirgicas podemos mencionar
la reseccion del segmento afectado, ligar la carétida y el

by-pass extra-intracraneal. Estos procedimientos han sido
usados en pacientes con insuficiencia hemodinamica o
isquemia recurrente secundaria a émbolos provenientes
de la arteria carétida o vertebral disecada?®: 50 &3.64.65.66,

Debido a que estas intervenciénes estan asociadas a
una morbi-mortalidad importante su uso ha sido abando-
nado®” ¢,

Tratamiento endovascular

El tratamiento endovascular consiste en la angioplastia
y colocacioén de stent metalico en la arteria afectada®® ©°.
El resultado a largo plazo es desconocido y su uso debe
considerarse en pacientes que persisten con sintomas
mas alla del tratamiento médico adecuado®.

El stent tendria la capacidad de devolver al vaso su ca-
libre, restituyendo la circulacion al cubrir el defecto de la
paredy por consiguiente prevenir la formacion de émbolos®.
Los resultados favorables de esta técnica han sido comuni-
cados en pacientes que no han respondido a la terapia
médica adecuada®™. El alto porcentaje de recanalizacion
espontanea asociado a la baja tasa de re-embolia no avala
su indicacion como tratamiento primario™ 7.
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Algunos reportes han demostrado un efecto favora-
ble con el uso de stent ante el fracaso del tratamiento
médico®® ¢ 2, reemplazando ampliamente al tratamiento
quirtrgico como la intervencion de eleccion®® 7 7475,

El criterio para considerar a pacientes con DCE a tra-
tamiento endovascular no solo es la presencia de episo-
dios neurolégicos isquémicos recurrentes sino también
lo es la estenosis de alto grado persistente o el pseudo-
aneurisma creciente luego de haber completado los 6
meses de tratamiento farmacol6gico®” 6.

Debido a que la tasa de eventos isquémicos asociados
a un pseudoaneurisma es incierta, la indicacion de trata-
miento endovascular no se encuentra estandarizada™.

En el estudio llevado a cabo por El Sabrout y Cooley
se demostro que el pseudoaneurisma posee una tasa
de muerte y ACV combinada del 21% sin tratamiento,
por lo cual abogan al mismo”. En contraste Touzé et al.
en el seguimiento de 33 pacientes con pseudoaneurisma
por 14 meses no encontraron evidencias de eventos
embolicos o ruptura’®.

En el territorio vertebrobasilar, la utilidad del tratamien-
to endovascular, se encuentra escasamente evaluada,
si bien existen reportes de casos en disecciones de la
arteria vertebral™ & 81. 82,83,

En la etapa aguda de la diseccion, la indicacion del
tratamiento endovascular es controvertida. Solamente 3
paciente que profundizaron los sintomas isquémicos lue-
go del tratamiento anticoagulante y que en las imagenes
de RMN mostraban severos defectos de perfusion (areas
de penumbra) fueron tratados por via endovascular,
lograndose la recanalizacion del vaso afectado y la reso-
lucién completa del tejido hipoperfundido®.

Conclusién

La DCE es una causa cada vez mas reconocida de ACV
sobre todo en pacientes jovenes. Los principales facto-
res de riesgo son el trauma y el trastorno del tejido
conectivo. El pronoéstico de los pacientes afectados es
bueno con una baja tasa de recurrencia. El tratamiento
recomendado actualmente es la terapia anticoagulante,
sin embargo esta no se encuentra avalada por ensayos
clinicos controlados. La antiagregacion constituye una
opcion en aquellos pacientes con lesiones isquémicas
extensas, transformacién hemorragica o hemorragia
subaracnoidea. El tratamiento quirdrgico ha sido reem-
plazado por la terapia endovascular. Dicha técnica es
recomendada cuando persisten los sintomas isquémicos
o se desarrolla un pseudoaneurisma durante el segui-
miento angiografico. No existe evidencia para su
implementacion en la fase aguda (Fig. 5).
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