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Peoria paraddjica en fistulas carotido-cavernosas durales™
“"Cuando el cuerpo se enferma mas para curarse...”

Dr. Rafael Muci-Mendoza**

RESUMEN

Las fistulas cardtido-cavernosas son comunicaciones
arteriovenosas patologicas entre la arteria cardtida interna
intracavernosa y el seno venoso-cavernoso que la rodea.
Un sistema de flujo y presion elevados irrumpe sobre otro
de bajo flujo y velocidad. Ello origina los sintomas y
signos. La gran mayoria, son resultantes de traumatismos
craneales siendo de alto flujo y alta velocidad —fistulas
traumdticas o directas— ; menos comunes son las llamadas
fistulas espontdneas o durales localizadas en la duramadre
y alimentadas por ramas meningeas provenientes de las
arterias cardtidas externa, interna o ambasy de las arterias
vertebrales. Estasltimasrarasveces tienenimplicaciones
graves para la vida, pero la pérdida visual constituye el
mayor riesgo; no obstante, con elevada frecuencia, ocurre
la oclusion espontdnea, por lo que se impone la observacion
hasta que la sintomatologia justifique el tratamiento. En
el curso evolutivo puede ocurrir la trombosis aguda de
la fistula y mds propiamente de la totalidad de la vena
oftdlmica superior la que produce un distintivo cuadro
de notable agravamiento de los sintomas que en forma
contradictoria, ocurre antes de la mejoria y reversion
de los sintomas, el sindrome de empeoramiento o peoria
paraddjica. Para ilustrar el sindrome se presentan los
casos clinicos de dos pacientes.

Palabras clave: Fistulas cardtido-cavernosas. Seno
cavernoso. Arterializacion conjuntival. Fistulas carotido-
cavernosas. Sindrome de empeoramiento paraddjico.

* Perladeobservacionclinica presentadaenlaReunién Ordinaria
de la Academia Nacional de Medicina correspondiente al
jueves 19 de noviembre de 2009.

** Individuo de Numero, Sillén I'V.

Gac Méd Caracas

SUMMARY

Carotid-cavernous fistulas are pathological
arteriovenous communications between the intracavernous
internal carotid artery andthe cavernous sinus. A system of
high flow andpressure bursts over another system of low flow
and slowvelocity. This causes the symptoms and signs. The
vast majority are related with head trauma being high flow
and high speed fistulas: traumatic or direct-. Less common
are the so-called spontaneous or dural fistulas located in
the duramater and fed by meningeal branches from the
external, internal, or both carotid arteries and the vertebral
arteries. These latest rarely have serious implications
for life, but visual loss is the greatest risk; however, with
high frequency spontaneously occlusion occurs, and then
observationimposes until symptoms justified the treatment.
During its evolution acute thrombosis of the fistula itself
can occur along the entire length of the ophthalmic vein
which produces a distinctive and paradoxical worsening
and reversal of symptoms, which is called the syndrome
of paradoxical worsening. Clinical cases of two patients
are presented to illustrate the syndrome.

Key words: Carotid-cavernous fistula. Cavernous
sinus. Conjunctival arterialization. Carotid-cavernous
shunt paradoxical worsening syndrome.

INTRODUCCION

Las fistulas carétido-cavernosas (FCC) son
comunicaciones arteriovenosas patoldgicas entre
ramas de la arteria cardtida interna intracavernosa
(tronco meningeo-hipofisario), ramas durales de la

135



PEORIA PARADOJICA

cardtida externa especialmente la meningea media
(arteria maxilar interna) y el seno venoso-cavernoso
con el cual adquieren relaciones anatémicas (1,2)
(Figura 1).

Un sistema de sangre arterial de elevado flujo y
presién irrumpe sobre otro de sangre venosa de bajo
flujo y velocidad arterializando su sangre, elevando
su presién e invirtiendo la direccién del flujo; ahora,

arteria inferior del sene cavemnoso

arteria cardtida interma

Figura 1. Seno cavernoso y sus relaciones anatémicas vasculares.

devolviéndose desde el seno cavernoso a la Orbita
y el ojo, via la venas oftdlmicas superior e inferior.
Ello origina los sintomas y signos de esta condicién.
Su fisiopatologia parece estar relacionada con un
elemento comun, antigua trombosis de algin seno
venoso dural intracraneal cuya causa no siempre es
conocida; pero puede ademads existir el antecedente
de cirugia intra o extracraneal, traumatismos
craneales cerrados o penetrantes aun leves, ruptura
de un aneurisma intracavernoso, o en asociacion
con afecciones del tejido conectivo (entre otras,
enfermedad de Ehlers-Danlos), pseudoxantoma
eldstico, embarazo, posparto, hipertension sistémica
y aterosclerosis.

Sobre la base de su causa, velocidad de flujo y
presion, y origen de los vasos que la alimentan, se
han propuesto diferentes esquemas de clasificacion.
Asi, las FCC pueden ser subdivididas: (a). Desde el
puntode vistaetioldgico en espontdneas y traumaticas.
(b). Sobre unabase hemodinamica,de elevado o bajo
flujo; y (c). Anatémica, directas o durales. Barrow
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y col. (1985) (3) sustentados en angiografias las
clasificaron en cuatro tipos: Tipo A. Fistulas donde
la comunicacién entre la carétida interna y el seno
cavernoso es directa y generalmente resultado de
un trauma craneo-cerebral. Son de alto flujo, alta
velocidad y constituyen el tipo més frecuente. Los
otros tres tipos corresponden a fistulas espontdneas,
durales o indirectas, localizadas en la duramadre y
alimentadas por ramas meningeas provenientes de
las arterias cardtidas externa, interna o ambas y de
las arterias vertebrales. Este tipo de fistula raras
veces tienen implicaciones graves para la vida, pero
la pérdida visual constituye su mayor riesgo. Tipo
B. Comunicacion de ramas meningeas de la carétida
interna y el seno cavernoso. Tipo C. Comunicacién
de ramas meningeas de la carétida externa y el seno
cavernoso. Tipo D. Combina los tipos B y C; asi,
ramas meningeas de las arterias carétida interna y
externaen forma simultdnea se comunican con el seno
cavernoso (Figuras 2 y 3). Ellos encontraron que en
general, las fistulas traumadticas eran del tipo A, de
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elevado flujo y asociadas con sintomas mas severos.
Las espontaneas tenian flujo mds bajo y sintomas
menos severos y raramente ponian en peligro la vida,
pero el 6rgano en riesgo era el 0jo, especialmente por
el desarrollo de glaucoma, a menudo refractario al
tratamiento (4).

Con elevada frecuencia, la oclusion espontanea
de la malformacioén ocurre en las fistulas durales,
por lo que se impone la observacién hasta que la
sintomatologia justifique el tratamiento. En el curso
evolutivo puede ocurrir la trombosis aguda de la
fistula y mas propiamente de la totalidad de la vena
oftdlmica superior, produciéndose un distintivo cuadro
de notable agravamiento de los sintomas que en
forma contradictoria, ocurre inmediatamente antes y
después delareversionde los sintomas,de lacuraciéon
0 mejoria, es el sindrome de peoria paraddjica (5).

Su presentacién clinica abarca un gran abanico

de sintomas y signos que van desde las formas
asintomadticas hasta un cuadro de facil diagndstico

[ . . iyt e -

Figura 2. Esquema mostrando las variedades de fistulas,
segtiin Barrow (3); y signos clinicos de una fistula: “ojo
rojo del shunt’ -arterializacién de vasos epiesclerales
conjuntivales-; distension de vénulas en el fondo ocular;
paralisis del sexto nervio craneal; y presencia de un soplo
orbitarioy craneal continuo que se atenda con lacompresién
de la carétida ipsolateral.

Figura 3. Clasificacion de las fistulas carétido cavernosas segin Barrow (3).

que surge con sbélo mirar la cara del paciente
atendiendo a la presencia de vasos conjuntivales y
epiesclerales de color rojo purpura. Casi siempre
es una mujer en la sexta o séptima décadas de la
vida. Las manifestaciones cldsicas de ambos tipos
de FCC mas frecuentemente se relacionan con la
rata de flujo e incluyen exoftalmia —pulsatil en las
formas directas-,soplo continuo orbitario o cefalico—
percibido porel paciente y porel médico-, hipertension
ocular y glaucoma, severo dolor referido a la 6rbita
o la cabeza, congestion conjuntival y epiescleral
—"arterializacion’-, quemosis conjuntival, paralisis
de musculos extraoculares y deterioro visual. La
oftalmoplejia puede ocurrir por compromiso de los
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nervios motores del ojo —mads frecuentemente el
sexto nervio— , pero también por limitacién mecanica
de la motilidad en la 6rbita causada por aumento
de volumen de los musculos o una combinacién de
ambos factores. El aumento de la presion en los
vasos epiesclerales al impedir la salida del humor
acuoso, al igual que una hidrocefalia obstructiva,
incrementa la presion intraocular y la ocurrencia de
glaucoma (4). Finalmente, el aumento de la presion
a nivel de la vena central de la retina se expresa en
tortuosidad y engrosamiento venoso; la ruptura de la
barrerahematorretiniana por hipertension hidrostatica
venosa, conduce a hemorragias — retinopatia
venosa de estasis’—, llegando en algunos casos a
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la oclusién isquémica de la misma: acentuacion de
las hemorragias, manchas algodonosas y un defecto
pupilar aferente relativo (4,5).

El signo rector para el diagnéstico d’emble de
las FCC es la dilatacién de los vasos conjuntivales y
epiesclerales de coloracion rojo purpura adoptando
formadetirabuzones que terminan en el limite corneo-
escleral (Figuras 4 y 7). A pesar de que el cuadro
clinico es tan aparente, no siempre puede serlo y el
diagnéstico correcto es a menudo retardado.

El pilar fundamental del diagnéstico es pues, la
observaciénminuciosa. Eldiagnésticocomplementario
positivo incluye la tomografia computarizada de
orbitas donde se observa dilatacion de la vena
oftdlmica superior, moderado engrosamiento de los
musculos extraoculares — generalmente unilateral o
mas severo del lado de la fistula cuando ambas 6rbitas
estan afectadas—, proptosis ocular y distensién del
seno cavernoso. Enlaresonancia magnética cerebral
se aprecian los mismos hallazgos pero ademas, puede
verse latrombosis. En casos normales,el movimiento
rapido de los protones a través de un vaso no produce
sefial, lo cual se traduce en hipointensidad vascular
en secuencias pulsadas T1 y T2, este fendmeno es
llamado “flow void”. Sin embargo, cuando el vaso
estd obstruido, como no hay movimiento de protones
se detectard una sefial hiperintensa dentro del vaso
(4) (Figura 6). A mas de observarse los signos
anteriores, cuando existe trombosis se recomienda la
angiografia formal paradefinirlaanatomiadelafistula
y clasificarla en el mismo momento en que se procede
a su embolizacion. La angiografia por resonancia
magnética, carece de la suficiente resolucién para
que las FCC durales se hagan manifiestas.

Existen varias opciones terapéuticas en el
tratamiento de las FCC, habiendo quedado relegado
el tratamiento quirdrgico a un lugar muy secundario.
La conducta ante las fistulas tipo A o directas es la
angiografia selectiva via puncién femoral por técnica
de Seldinger y embolizacién directa de la brecha
con alambres de platino en espiral o coils, con o
sin recubrimiento o biolégicamente activos (Figura
9). Aunque no estd exenta de complicaciones, en
manos expertas es bastante segura. Por su parte, las
FCC durales frecuentemente evolucionan libremente
hacia la curacién espontdnea por ocurrir en forma
progresiva o aguda, una trombosis de la misma o
de la vena oftidlmica superior. En ocasiones viajes
aéreos transcontinentales o una angiografia formal
pueden inducir la oclusiéon. Otra de las opciones
es la compresiéon manual externa intermitente de
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la carétida comun ipsolateral en la base del cuello
para evitar estimular el seno carotideo (respuesta
vagal en senos hipersensibles). Debe realizarse
con la mano contralateral asi, en caso de isquemia
cerebral, la mano aflojard la compresién. Con ello
se favorece la trombosis espontdnea actuando a nivel
de la presion arterial al enlentecer el flujo venoso. Se
inicia con compresiones de 10 segundos una vez cada
hora durante las horas de vigilia y posteriormente y
de acuerdo a la tolerancia, en forma progresiva se
aumenta su frecuencia y duracién llegando a un total
de 4 a 6 compresiones por hora con duracién maxima
de 30 segundos (Figura 4).

Presentacion de casos clinicos

Paciente 1. Femenino 66 afios. Un familiar le
hizo notar que su ojo derecho estaba enrojecido; casi
al mismo tiempo noté moderada exoftalmiay diplopia
horizontal. Hospitalizacion realizdndose tomografia
computarizada de cerebro y angiografia carotidea
izquierda por punciénen el cuello,ambas consideradas
normales. Tensién arterial 130/80 mmHg. Indice
de masa corporal 33,8 kg/m? de superficie en rango
de obesidad. Datos de relevancia confinados a la
evaluacion neuro-oftalmolégica: (a). Ausencia de
soplo cefélico u orbitario. (b). Agudeza visual
disminuida en el ojo derecho 20/100 con moderada
discromatopsia al Ishihara. No se detecté defecto
aferente relativo. (c). Segmento anterior: Vasos
conjuntivales y epiesclerales muy tortuosos, gruesos

Figura 4. Compresién terapéutica de la carétida comin
o primitiva.
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Figura 5. Paciente 1. Secuencia clinica evolutiva en dos afios. (A). Exoftalmia y “arterializacién” de vasos conjuntivales y
epiesclerales. (B). Estabilizacion el tiempo. (C). Reinicio de compresiones carotideas y aparicion del sindrome de peoria

paradéjica heraldo de curacion.
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Figura 6. Paciente 1. Arriba: Tomografia computarizada de 6rbitas: dilatacion de la vena oftdlmica superior y expansién
del seno cavernoso. Abajo: Resonancia magnética mostrando la trombosis de la vena oftdlmica superior y observacién

histopatolégica de una trombosis venosa.

y de color rojo purpura, tipico de “arterializacion™.
Presién intraocular en ojo derecho 19 mmHg; ojo
izquierdo 23 mmHg. (d). Exoftalmia axial de 3
mm. (e). Paresiadel 6°nervio craneal izquierdo. (f).
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Fondodel ojo conligeros cambios arteriolosclerdticos.
Unarevision de la tomografia computarizada mostré
aumento de volumen de la vena oftdlmica superior
y engrosamiento del seno cavernoso izquierdo con

139



PEORIA PARADOJICA

Figura 7. Paciente 1. Reversion casi total de los sintomas
al cabo de un mes de la peoria aguda.

Figura 8. Paciente 1. Secuencia evolutiva de la
“arterializacion” de las venas epiesclerales. (a). Venas
en tirabuzén muy numerosas. (b). Venas en estado de
cronicidad; los espacios intervasculares se encuentran
libres. (c). Momento de la trombosis aguda de la vena
oftdlmica superior: quemosis conjuntival y gran congestiéon
vascular. (d). Curacién de la fistula y desaparicion de la
arterializacion.

potenciacién al administrar el contraste yodado. La
ulterior revisién de la angiografia mostré que no era
normal, pues en la fase arterial tardia se observo el
seno impregnado de contraste y su fuga distal hacia
la orbita a través de la vena oftdlmica superior,
catalogandose como FCC Tipo B de Barrow.

Se decidi6 observar a la paciente indicdndole solo
compresion horaria carotidea izquierda con la mano
contralateral durante las horas del dia,que inicamente
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realiz6 por 2 meses. Dos afios mads tarde en un nuevo
control se insisti6 en las compresiones. Transcurrido
un mes experimenté en forma brusca dolor periocular,
severacongestion orbitaria,conjuntival y epiescleral,
quemosis conjuntival y acentuada elevacién de la
presion intraocular a 35 mmHg. Cinco dias después
se asistié unamejoria progresiva conreversion total de
todos los sintomas y signos en tres semanas (Figuras
5,6,7y38).

La trombosis de la vena oftdlmica superior a lo
largo de su recorrido, pudo comprobarse mediante
resonancia magnética orbitaria mostrando ausencia
de flow void (Figura 6).

Paciente 2. Femenino 69 afios. Cuatro meses
antes de la consulta sufrié un traumatismo craneo-
encefalico debido a arrollamiento vial con contusion
hemorrégica del 16bulo frontal. Transcurridos dos
meses comenzd a percibir tinnitus vascular con
cadencia de maquinaria, diplopia por estrabismo
convergente y exoftalmia progresiva izquierda. Con
el diagnostico de fistula carétido-cavernosadirecta se
realizé tratamiento endovascular con embolizacion
con seis coils sellando por completo la fistula (Figura
9). Dos horas después del procedimiento se produjo
un sindrome agudo de empeoramiento paradéjico: Se
acentud notablemente el dolor,laexoftalmia, presencia
de eritrolacrimia, edema y eritema periorbitarios. Al

pre embolizacién
post-embolizacion

C—_
L

Figura9. Paciente 2. Secuenciade angiografias cerebrales:
Pre-embolizacion: FCC izquierda con llenado del seno
contralateral a través de plexos venosos intercavernosos.
Pos-embolizacion. Inicialmente bloqueo parcial de la
fistula, atin se llena la vena oftdlmica superior (VOS).
Posterior a la colocacién de mas coils, oclusion de la VOS
y de la fistula.
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examen neuro-oftalmolégico se noté ligera quemosis
conjuntival sin vasos “arterializados”, exoftalmia y
oftalmoplejia total, no existiendo ningiin movimiento
del ojo afectado. Pupila paralitica, defecto pupilar

aferente relativo de 2 + 4, 0,6 unidades logaritmicas.
Hipertension ocular de 32 mmHg (Figura 10). En
el curso de 4 meses, las manifestaciones clinicas se
resolvieron casi totalmente.

Figura 10. Paciente 2. Secuencia clinica evolutiva en 3 meses. (A). Cuadro de peoria aguda inmediata a 1a embolizacion:
exoftalmia, congestion orbitaria y periocular, quemosis conjuntival, paralisis del 6° nervio craneal izquierdo —el ojo no
pasa la linea media en aBduccién—. (B). Siete dias mas tarde de la peoria mejora la congestion orbitaria y el globo pasa

la linea media. (C). Resolucién completa en 2 meses.

ki

Colofén.

Cuando la enfermedad se agrava para curarse...

Debido a su impredecible historia natural, las
fistulas que comprometen arterias contiguas alamalla
venosa del seno cavernoso presentan problemas en
su tratamiento.

Los dos enfermos aqui presentados constituyen
unaexcepcion dentro de la historia natural de muchas
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enfermedades pues el maximo agravamiento es
seguido de reversion total de los sintomas y curacion.
Enlahistorianatural de las FCC este comportamiento
es inusual. El empeoramiento de los sintomas neuro-
oftalmolégicos asociados a la trombosis total de la
vena oftdlmica superior puede hoy dia documentarse
mediante angiografia selectivay resonancia magnética
orbitaria (Figura 6). Paradéjicamente en esta dltima
circunstancia el profundo compromiso de la funcién
visual,de la proptosis y de laarterializacién conjuntival
son precursores de una dramaética resolucion de esas
manifestaciones (6).

Los dos pacientes que aqui presentamos
ejemplarizan una variante del comentario del Maestro
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Rafael Herndndez Rodriguez ("Bambarito™), quien
referia que muchas veces las tendencias curativas
del organismo conducian a mds enfermedad, tal era
el caso de las enfermedades por autoinmunidad:
“!iCuando el cuerpo se enferma curandose” decia...
En nuestros casos podriamos asentar, “Cuando el
cuerpo se enferma mds para curarse’.
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INTRODUCCION

En 2007 se estima que murieron 2 millones
de personas por sida y alrededor de 2,7 millones
contrajeron el virus de lainmunodeficiencia adquirida
(VIH). Estos enfermos se tratan actualmente con
la terapia retroviral, costosa y téxica. Algunos de
ellos estan aparentemente sanos pero son portadores
del virus. Si la terapia se suspende, se produce un
repunte del virus y ocurre la enfermedad. Ademds,
el virus puede desarrollar resistencia a la terapia y
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la enfermedad puede recurrir. Otro problema es que
no todos los infectados tienen acceso al tratamiento
o pueden no tolerarlo.

Por estas razones, se continda investigando en
nuevas terapias para combatir al VIH.

La infeccién con el virus de inmunodeficiencia
humana, tipo 1 (VIH-1), requiere de la presencia
del receptor CD4 en las células T y un co-receptor
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