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Resumen

Objetivos: La vasculitis primaria del sistema nervioso central (PACNS) es una rara entidad
autoinmune cuyo diagnéstico en muchas ocasiones supone un desafio. Se presenta un caso en el que
el diagndstico de sospecha persiste a pesar de una biopsia negativa.

Material y métodos: Mujer de 38 afos que inici6 un cuadro subagudo de astenia y cefalea
hemicraneal izquierda, instaurandose posteriormente de forma brusca una afasia mixta de
predominio motor y una hemiplejia derecha. En la TC cerebral se observaron multiples lesiones
hipodensas bihemisféricas y en la angioTC multiples estenosis focales y segmentarias sugestivas de
vasculopatia inflamatoria. Se obtuvo liquido cefalorraquideo sanguinolento con hiperproteinorraquia
y leucorraquia; una RM cerebral que evidenciéo numerosos infartos isquémicos en distintos estadios
evolutivos; y una arteriografia que confirmé los hallazgos de la angioTC. Se ampli6 el estudio de
vasculitis secundaria, descartandose patologia infecciosa, tumoral o autoinmune sistémica y se inici
tratamiento con corticoterapia y ciclofosfamida. Finalmente se decidié biopsia, analizandose
fragmentos de duramadre, corteza cerebral y sustancia blanca, con hallazgos inflamatorios
inespecificos.

Resultados: La PACNS afecta a vasos de pequeno y mediano calibre del SNC, manifestandose
frecuentemente con cefalea e ictus isquémicos multiterritoriales. Se debe sopesar un amplio estudio
diferencial, aunque en un supuesto clinico adecuado y ante una neuroimagen caracteristica, debe
prevalecer su consideracidn. Esto es asi incluso en ausencia de una biopsia diagnoéstica, ya que esta
cuenta con una sensibilidad del 53-75% dado el cardcter segmentario de esta patologia.

Conclusion: Se expone un caso clinico de PACNS probable, destacandose la complejidad del
diagndstico de esta infrecuente y grave afeccion.

2667-0496 / © 2024, Elsevier Espana S.L.U. y Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN). Todos los
derechos reservados.



