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Infarto cerebral por embolismo m
paradoéjico secundario a o
sindrome de vena cava superior

por malposicion de un catéter

de derivacion

ventriculoauricular

Ischemic stroke secondary to paradoxical
embolism as a consequence of superior vena
cava syndrome by a displacement of a
ventriculoatrial shunt

Sr. Editor:

El sindrome de vena cava superior (SVCS) constituye una
entidad poco frecuente, caracterizada por una obstruccion
parcial o total del flujo sanguineo a través de la vena cava
superior por compresion extrinseca, infiltracion o trombo-
sis. Su evolucion es variable y, a veces, torpida, pudiendo
ocasionar un compromiso vital; esto exige un diagnostico
certero y un tratamiento precoz'?.

Presentamos el caso de una mujer de 82 anos, parcial-
mente dependiente y portadora de una colostomia por una
diverticulitis perforada. En 2013 fue intervenida mediante
radiocirugia de un meningioma petroclival de 4cm. Poste-
riormente desarrollé una hidrocefalia no comunicante por
compresion externa del meningioma. Dada la contraindica-
cion de derivacién ventriculoperitoneal por el antecedente

de colostomia, en diciembre de 2014 se le implant6é una
derivacion ventriculoauricular (DVA) (fig. 1).

En mayo de 2019 la paciente consultd por una afasia glo-
bal y una hemiparesia derecha con balance muscular 2/5 de
inicio al despertar. Ante la sospecha de un ictus, se le rea-
lizé una TC multimodal, en la que se observd una oclusion
distal de M1 de la arteria cerebral media izquierda y un mis-
match favorable. Se sometid a una trombectomia mecanica
con reperfusion angiografica completa. A pesar de ello, la
mejoria neurologica fue escasa. La TC de control a las 24h
posprocedimiento reveld una lesion isquémica establecida
en el nlcleo lenticular y la insula izquierdos.

Durante su estancia en la Unidad de Ictus, la paciente ya
presentaba una edematizacion del miembro superior dere-
cho, con dificultad para canalizar vias venosas periféricas.
En el quinto dia de ingreso se objetivd también edema
facial y del miembro superior contralateral, siendo la explo-
racion de los miembros inferiores rigurosamente normal.
Ante la sospecha de un SVCS, se realizdé un estudio Dop-
pler de troncos supraaérticos que mostro trombosis de las
venas yugulares internas. También se solicité una TC tora-
coabdominopélvica sin contraste que descart6, a priori,
una compresion venosa extrinseca o enfermedad tumoral y
detect6 la malposicion del extremo distal de la DVA en la
vena cava superior. Una flebografia de la extremidad supe-
rior derecha confirmé una trombosis de la vena subclavia
derecha, el tronco braquiocefalico y la vena cava superior,
siendo esta Ultima permeable a la entrada de la auricula
derecha (fig. 2). No pudo estudiarse el sistema venoso del
miembro contralateral por la imposibilidad para canalizar
una via periférica.
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Carta al Editor

Figura 1

A) TC craneal en la que se objetiva el meningioma petroclival (asterisco) condicionante de la hidrocefalia compresiva

que obligo a la implantacion de una derivacion ventricular. B) TC craneal que evidencia el extremo proximal de DVA situado en el

ventriculo lateral derecho.

Figura 2

Flebografia en la que se muestra la administracion de contraste tras la cateterizacion de la vena cefalica derecha.

A) Se observa una obstruccion de la vena cava superior (flecha), con paso filiforme de contraste hacia la auricula derecha (punta
de flecha) y B) relleno colateral de venas de la pared toracica hacia la vena acigos (flechas).

Reevaluada la situacion clinica de la paciente y habién-
dose evidenciado la correcta funcionalidad de la DVA, se
opté por un tratamiento conservador con enoxaparina a
dosis terapéuticas de 1 mg/kg cada 12 h. En las semanas pos-
teriores se constato la resolucion completa del edema facial
y parcialmente en los miembros superiores.

Los estudios etioldgicos del ictus incluyeron una ecocar-
diografia transtoracica sin ecopotenciador, que fue normal,
y un test de shunt derecha-izquierda por Doppler transcra-
neal, que fue positivo, justificando un embolismo paradédjico
procedente de la trombosis de la vena cava superior.

La paciente persistio con una afasia global y una hemiple-
jia derecha. Tras alcanzar la estabilidad clinica, fue dada de
alta con anticoagulacion oral con warfarina 32 mg semanales
de manera indefinida.

EL SVCS representa un cuadro clinico complejo cuya etio-
logia ha cambiado con el paso del tiempo. Actualmente las
neoplasias mediastinicas malignas ocupan el primer lugar,
especialmente el cancer pulmonar de células pequeias y
los linfomas no Hodgkin®. Sin embargo, el creciente empleo
de dispositivos intravasculares semipermanentes (accesos
venosos, hemodialisis) y cardiacos (marcapasos, desfibrila-
dores) ha contribuido significativamente a la aparicion de
nuevos casos, situandose como primera causa no neoplasica
de SVCS*3.

La derivacion ventricular es uno de los procedimien-
tos neuroquirirgicos mas utilizados en el tratamiento de

la hidrocefalia. Durante las Ultimas 2 décadas ha existido
un uso preferencial de las derivaciones ventriculoperi-
toneales debido al desafio técnico y las complicaciones
cardiopulmonares y renales observadas con las DVA® 2. No
obstante, ningln estudio publicado ha registrado casos de
SVCS, como en nuestra paciente. Es preciso recurrir a series
de casos de la década de los 60, acerca de nifos portadores
de DVA por hidrocefalia no tumoral® "', El mecanismo postu-
lado es que la contraccion auricular durante el ciclo cardiaco
favorece la transmision retrograda del movimiento al resto
del catéter, mientras que el desplazamiento proximal del
mismo potencia la trombosis por una menor movilidad de su
extremo distal en la vena cava superior'Z.

La etiologia cardioembolica es responsable del 25% de
los ictus isquémicos. Dentro de las fuentes cardioembdlicas
menores destaca el foramen oval permeable, el cual se pre-
senta en el 25% de la poblacion general, pudiendo llegar a
diagnosticarse hasta en el 40% de los pacientes jovenes con
ictus criptogénico’’.

Desde el punto de vista terapéutico, los procedimientos
endovasculares (fibrindlisis local, angioplastia percutanea)
constituyen la primera linea de tratamiento del SVCS oca-
sionado por dispositivos intravasculares'. El prondstico
funcional de nuestra paciente, el riesgo asociado a técnicas
invasivas y el adecuado funcionamiento de la DVA condicio-
naron un tratamiento conservador, logrando una regresion
sintomatica parcial.
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Elinterés del caso expuesto reside en lo extraordinario de
su presentacion, un ictus isquémico por embolismo paradoé-
jico, lo cual no ha sido comunicado previamente. De hecho,
en una serie retrospectiva de 70 sujetos con ictus isquémico
de etiologia inhabitual no se constatd dicha eventualidad
clinica®™.

En conclusion, en pacientes con dispositivos intravas-
culares semipermanentes resulta esencial una vigilancia
continua ante el posible desarrollo de un SVCS, puesto que
las complicaciones pueden ser catastroficas.
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Heterotopias periventriculares:
ampliacion del espectro clinico
de las variantes patogénicas del
gen de la clatrina 1 (CLTC)

Gheck for
Updaies

Periventricular heterotopias: Broadening of
the clinical spectrum of the clathrin 1 gene
(CLTC) pathogenic variants

Sr. Editor:

El gen CLTC codifica la cadena pesada de la clatrina 1
(CHC1)"2. Esta estructura permite la formacién de las envol-
turas de las vesiculas recubiertas de clatrina, facilitando el
trafico intracelular de receptores, la endocitosis de ciertas
macromoléculas y la estabilidad del huso mitético durante la
metafase’. Esta proteina se expresa con mayor abundancia
en el cerebro en desarrollo®. Las mutaciones de pérdida de
funcion (loss-of-function [LoF]) del gen CLTC se asocian con

un patron de herencia autosémico dominante al sindrome de
discapacidad intelectual tipo 56 (MIM#617854), si bien se ha
descrito en pacientes con epilepsia y otras alteraciones del
neurodesarrollo® .

Exponemos el caso clinico de una nifia con una mutacion
de novo de este gen, no descrita previamente, y hetero-
topias periventriculares en la resonancia magnética (RM)
cerebral.

Se trata de una nina sin antecedentes familiares de
interés, con antecedentes personales de ductus arterioso
persistente y alteraciones 6seas consistentes en una espina
bifida oculta y una leve hipoplasia costal. El perimetro cra-
neal corresponde de forma constante a un percentil 10. La
descripcion del fenotipo se presenta en la figura 1. A la edad
de 5 afos comienza con crisis epilépticas (ausencias tipicas y
tonico-clonico generalizadas) controladas con etosuximida y
acido valproico (recidivaron tras la retirada del farmaco con
7 afos). EL EEG previo al tratamiento mostro una punta-onda
a 3 Hz por segundo, desencadenada con la hiperventilacion
de 9s de duracion. La RM muestra heterotopias periven-
triculares (fig. 2). La paciente manifesto dificultades en la
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