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Pérdida visual debido a
trombosis de senos venosos en
neuro-Behçet

Visual impairment due  to  venous sinus
thrombosis in neuro-Behçet’s  disease

Sr.  Editor:

La  enfermedad  de  Behçet (EB) es  una  enfermedad  infla-
matoria  y  multisistémica  de  etiología  desconocida,  que
se  caracteriza  por  el  desarrollo  de  úlceras  aftosas  buca-
les  y genitales,  inflamación  ocular,  lesiones  cutáneas
como  eritema  nudoso  y  erupciones  acneiformes1.  Además,
puede  haber  un  compromiso  neurológico,  cardiovascular  y
gastrointestinal2.  Si bien antiguamente  se estimaba  una
mayor  prevalencia  de  la enfermedad  en  varones3,  estu-
dios  recientes  apuntan  a  una  distribución  por sexos  más
equilibrada4. Aun  así,  cuando  hay  participación  neuroló-
gica,  el  sexo  más  afectado  es el  masculino5.  Afecta  a
adultos  jóvenes,  siendo  la  edad  de  inicio  de  la enferme-
dad  un  dato  predictivo  de  severidad  clínica6.  El diagnóstico
se  basa  en  el  hallazgo  de  manifestaciones  clínicas  compa-
tibles,  tanto  sistémicas  como  oculares,  ya  que  no  existe
ningún  test  diagnóstico  patognomónico.  La  afectación  ocu-
lar  en  pacientes  con  EB  suele  cursar  en  forma  de  brotes
inflamatorios  que  se generan  sobre  una  inflamación  vascu-
lar  retiniana  crónica  de  base.  Los  brotes  pueden  afectar
al  polo  anterior  en forma  de  iridociclitis  aguda,  o  al polo
posterior  con vitritis  intensas,  exudados  y  hemorragias  reti-
nianas,  edema  macular  quístico  o  papilitis7.  La EB  puede
afectar  a  nivel  neurológico  en  forma  de  meningoencefa-
litis  recurrentes  habitualmente  con afectación  de tronco,
hipertensión  intracraneal  (HIC)  idiopática  (con  o sin trom-
bosis  de  senos),  mononeuritis  craneales,  ataxia  cerebelosa,
mielitis,  crisis  comiciales  e  incluso  deterioro  cognitivo8.
Puede  seguir  2  formas  sindrómicas  bien  definidas:  paren-
quimatosa  y  no  parenquimatosa.  En  este  segundo  grupo  la

manifestación  más  habitual  consiste  en  una  trombosis  de  los
senos  venosos9.

Presentamos  el caso excepcional  de  un paciente  diag-
nosticado  de neuro-  Behçet  (NB),  con  escasos  brotes  de
inflamación  ocular,  que  presentaba  una  atrofia  óptica  bino-
cular  por  un  papiledema  crónico  en  el  contexto  de una HIC
por  trombosis  de  los  senos  venosos  durales.

Un  varón  caucásico  de 37  años  fue  remitido  a  la Unidad  de
Neuro-Oftalmología  de nuestro  hospital  para  estudio.  Refe-
ría  una  disminución  de la  visión  progresiva  y  persistente  en
ambos  ojos  (AO)  de  varios  meses  de evolución.  Había  sido
diagnosticado  de EB a los  18  años  debido  a la presencia  de
úlceras  orales  recurrentes  desde  la adolescencia,  2 brotes
previos  de uveítis  anterior  bilateral  y erupciones  acneifor-
mes  faciales.  A los  24  años  fue  diagnosticado  de NB  debido
al  hallazgo  de trombosis  de los  senos  longitudinal  superior,
transversos  y  sigmoideos  (fig.  1) a raíz  de  una  clínica  de  cefa-
lea,  déficit visuales  intermitentes  y  papiledema.  Fue  tratado
con  prednisona  por vía oral,  azatioprina,  colchicina,  ciclos-
porina  y  anticoagulantes.  Durante  los  últimos  años, antes  de
la  evaluación  actual, el  paciente  refirió  fluctuaciones  de  la
calidad  de  la visión  que  fueron  atribuidos  al papiledema  por
una  HIC  originada  por  la  trombosis  de los senos durales.  Se
realizó  en 2 ocasiones  un  drenaje  lumboperitoneal  para  el
control  de la HIC,  con buenos  resultados  tensionales,  dis-
minución  del papiledema  y de los episodios  fluctuantes  de
pérdida  visual.  Años  más  tarde,  ante  la  persistencia  de un
papiledema  leve,  se propuso  la  realización  de un  drenaje
lumboperitoneal  permanente  pero  el  paciente  rechazó  la
cirugía.  No presentaba  otros  antecedentes  oftalmológicos  ni
familiares  de  interés.  En  el  momento  de  la  visita,  se hallaba
en  tratamiento  con  acetazolamida  por  vía  oral,  azatioprina,
antiagregantes  y  anticoagulantes.  En  la  exploración  oftal-
mológica  presentaba  una  agudeza  visual  (AV)  de 0,1  en  AO.
La biomicroscopia  reveló  precipitados  retroqueráticos  pig-
mentados  en  AO,  sin  signos  activos  de inflamación  ocular.  La
presión  intraocular,  la  motilidad  ocular  intrínseca  y extrín-
seca  fueron  normales.  En  el  fondo  de ojo  se halló  una  palidez
papilar  bilateral,  sin  signos  inflamatorios.  La  campimetría
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Figura  1  Arriba:  imágenes  de  la  angiografía  cerebral.  A) Se  identifica  una  redistribución  del drenaje  venoso  cortical  supratentorial

hacia venas  faciales  y  retromastoideas,  por  oclusión  crónica  del seno  longitudinal  superior  (obsérvense  la  irregularidad  y  la  falta

de repleción  del  mismo)  y  obliteración  parcial  del drenaje  venoso  de  los  senos  transversos  y  sigmoideos,  en  relación  con  signos  de

trombosis. B)  Se objetiva  el  drenaje  venoso  de  la  fosa  posterior,  principalmente  por  medio  de  las  venas  retromastoideas.  Abajo:

imágenes de  resonancia  magnética.  C)  RM  T1  con  contraste.  Se  observa  un teñido  irregular  de los  senos  transversos.  D)  Secuencia

dinámica TRICKS  postcontraste  en  fase  venosa.  Se muestra  el  teñido  filiforme  del  seno  longitudinal  superior  con  marcada  congestión

del seno  recto,  en  relación  con  signos  de  trombosis  crónica.

Humphrey  (estrategia  SITA  Standard  programa  24-2)  demos-
tró  un  escotoma  absoluto  difuso en  AO. La  tomografía  de
coherencia  óptica  objetivó  una  disminución  de  la capa  de
fibras  nerviosas  en  ambos nervios  ópticos (fig.  2). Una nueva
analítica  con  bioquímica,  hemograma,  proteinograma,  vita-
mina  B1,  B6,  B12  y ácido  fólico  arrojó  resultados  normales.
Se  repitió  una  punción lumbar  que reveló  una  presión  intra-
craneal  de 15  mmHg.  El análisis  del  líquido cefalorraquídeo
fue  normal.  Se  realizaron  potenciales  evocados  visuales  que
mostraron  una  ausencia  de  respuesta  bilateral.  Se  solicitó
una  resonancia  magnética  que  no  demostró  nuevos  hallaz-
gos.  El  paciente  fue  consecuentemente  diagnosticado  de
atrofia  óptica  binocular  por  papiledema  crónico,  a pesar  del
correcto  control  de  la  presión  intracraneal.

La  atrofia  del  disco  óptico  supone  una  secuela  ocular  que
traduce  una interrupción  permanente  del  flujo  axoplásmico

en  la cabeza  del  nervio  óptico.  En  el  contexto  de  una  EB,
suele  ocurrir  de  forma  unilateral  o  asimétrica  tras  brotes
repetidos  de uveítis  posterior,  como  vitritis,  vasculitis,
neurorretinitis  o papilitis.  La pérdida  temprana  de AV  y
la  palidez  del anillo  neurorretiniano  son signos  clínicos
fundamentales  que  la distinguen  de una  neuropatía  óptica
glaucomatosa.  El desarrollo  de un NB,  como el  caso que
nos  ocupa,  también  puede  contribuir  al  daño  al  nervio
óptico,  bien en forma  de neuritis  óptica  o por  papiledema
secundario  a  una  HIC9,10.  En  este  caso,  la  afectación  suele
ser  bilateral  y  simétrica.  La  causa  más  frecuente  de  HIC
en  NB  es la  trombosis  de  senos  durales10.  Nuestro  paciente
presentó  solo  2  brotes  de uveítis  anterior  y, sin  embargo,
había  presentado  HIC  durante  varios  años. A pesar  del  buen
control  tensional,  estos  aumentos  de la  presión  intracraneal
habrían  sido  suficientes  para  originar  un edema  de  papila
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Figura  2  A) Fondo  de  ojo.  Atrofia  óptica:  discos  ópticos  con  palidez  del  anillo  neurorretiniano.  B)  Campimetría  Humphrey  (estrate-

gia SITA  Standard  programa  24-2):  Escotoma  absoluto  difuso  en  ambos  ojos.  C)  Tomografía  de  coherencia  óptica  (Cirrus):  Disminución

de la  capa  de  fibras  nerviosas  en  ambos  nervios  ópticos.
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que,  aun  resolviéndose  parcialmente  tras  el  tratamiento
médico-  quirúrgico,  mantenido  en  el tiempo  acabó  por
inducir  una atrofia  de  la  cabeza  del  nervio  óptico.

La  prevalencia  de  NB  es  muy  variada  y aparece,  según  las
series,  en  entre  un  5  y un  49%  de  los casos.  La  afectación
parenquimatosa  incluye  un  amplio  espectro  de  hallazgos  clí-
nicos,  compatibles  con cuadros  ictales  sensitivo-  motores11.
El  tratamiento  con corticoides,  inmunosupresores,  colchi-
cina  o  fármacos  biológicos  parecen  recomendables  en  este
caso,  si  bien  no  hay una  evidencia  científica  clara  para reco-
mendar  su  uso12. La afectación  no parenquimatosa  suele
presentarse  con  signos  y síntomas de  HIC  y  es debida, prin-
cipalmente,  a  una  trombosis  de  senos  durales.  Presenta  un
mejor  pronóstico  que  la forma  anterior,  lo cual  indica  la
existencia  de  mecanismos  etiopatogénicos  diferentes8.
Estudios  recientes  han  demostrado  que  el  tratamiento
con  anticoagulantes  es determinante  para  mejorar  el
pronóstico13.  En  pacientes  no  respondedores  y  trombos  bien
localizados,  se  puede  plantear  una  trombectomía  mecánica
con  o  sin  trombólisis14.

Conclusión

El  papiledema  por  HTIC  en un paciente  con NB  es un hallazgo
infrecuente.  El pronóstico  suele  ser favorable,  pero  puede
llegar  a  producir  una  atrofia  óptica  y  ser una  causa  potencial
de  ceguera,  independientemente  del grado  de  inflamación
ocular  previo.

Financiación

No  se  ha  recibido  ninguna  aportación  económica  de ningún
organismo  público  ni entidad  privada  para  la  realización  de
este  trabajo.

Conflicto de intereses

Ninguno  de  los  autores  tiene  conflicto  de  intereses  con res-
pecto  a  la  publicación  de  este trabajo.

Agradecimientos

El  autor  de  este  trabajo  reconoce  y  agradece  públicamente
la  ayuda  prestada  por el  neurorradiólogo  Santiago  Darío
Rosati  para  seleccionar  y  comentar  las  imágenes  de  la reso-
nancia  magnética  y  la angiografía  cerebral  presentadas.

Bibliografía

1. Zafirakis P. Adamantiades-Behect disease. En:  Foster CS, Vitale
AT, editores. Diagnosis and treatment of  uveitis. Philadelphia:
W.B. Saunders Co; 2002. p. 632—52.

2. Bertol V, Ara JR, Oliveros A, Gutiérrez AI, Samperiz P, Gros B,
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