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1. RESUMEN

El poligono de Willis es un circuito arterial con multiples anastomosis que permiten un
correcto aporte sanguineo del parénquima cerebral. Sin embargo, este entramado
vascular se ve sometido a multiples variantes de la normalidad como son la duplicacion,
ausencia de algunos de sus vasos o la persistencia de vasos o circulacién embrionaria. Si
bien estas variantes no son consideradas como entidades patoldgicas, su conocimiento
es importante debido a su posible repercusion en los cuadros isquémicos asi como su
asociacion con otras entidades patolégicas como son la presencia de malformaciones

vasculares o anomalias del desarrollo.

La arteria de Percheron es una variante vascular en la que surge una sola arteria
talamoperforada de un segmento P1 y se bifurca para suministrar ambos talamos. La
oclusidn de este vaso es infrecuente representando en algunas series, sélo el 0,6% de los
episodios de accidente cerebrovascular y da como resultado un infarto taldmico
paramedial bilateral con o sin implicacion mesencefalica. Los trastornos del nivel de
conciencia, oculomotores y cognitivo-conductuales constituyen la triada de presentacién
tipica de este sindrome. Los criterios para su diagnéstico son fundamentalmente
radioldgicos documentado por resonancia magnética cerebral con secuencias de
difusion y en un contexto clinico coherente. El diagndstico arteriografico es muy dificil

y poco fiable dado el pequefio calibre de esta arteria.

La implantacion de un registro internacional del sindrome de la arteria de Percheron con
items definidos y homogeéneos presentaria grandes ventajas a la hora de su
caracterizacion definitiva ya que permitiria redactar criterios diagnosticos consensuados
como Unica estrategia valida contra el infradiagnostico. Mientras tanto, un infarto
talamico paramediano bilateral sincrénico debe incluirse siempre en el diagnostico
diferencial de enfermos con bajo nivel de consciencia y TC craneal sin lesiones agudas
objetivables, especialmente cuando se han descartado causas sistémicas, y ante la
presencia de hallazgos clave, como los trastornos oculomotores o signos focales de

cualquier area.



2. ABSTRACT

The circle of Willis is an arterial circuit with multiple anastomosis that allow proper
blood supply to the brain parenchyma. However, this vascular network is subjected to
multiple variants of normality such as duplication, lack of some of its vessels or vessels
or persistent fetal circulation. Though these variants are not considered to be
pathological entities, their knowledge is important because of its potential impact on
ischemic diseases and its association with other pathological conditions such as the

presence of vascular malformations or developmental abnormalities.

The artery of Percheron is a variant characterized by one thalamoperforating artery
arises from a segment P1 and bifurcates to supply both thalamus. Occlusion of this
vessel is uncommon representing in some series, only 0.6 % of strokes episodes and
results in a bilateral paramedian thalamic infarction with or without midbrain
involvement . The level of consciousness disorders , oculomotor and cognitive -
behavioral constitute the triad of typical presentation of this syndrome. The criteria for
his diagnosis are essentially radiological documented by brain MRI with diffusion
sequences in a consistent clinical context. The angiographic diagnosis is very difficult

and unreliable in view the small size of this artery.

The implantation of an international record of the syndrome of the artery of Percheron
with definite and homogeneous items would present great advantages at the moment of
his definitive characterization since it would allow to establish diagnostic criteria agreed
as the unique valid strategy against the infradiagnosis.

Meanwhile , a synchronous bilateral paramedian thalamic stroke should always be
included in the differential diagnosis of patients with low level of consciousness and
cranial CT without objetivables acute injuries , especially when systemic causes have
been ruled out, and faced with the presence of key findings, such as oculomotor

disorders or focal signs in any area .



3. INTRODUCCION

Las variantes anatomicas de la vascularizacion arterial cerebral son muy frecuentes, en

la mayor parte de los casos son hallazgos incidentales y no se asocian a patologia.

Sin embargo, en algunas ocasiones, la aparicion de un cuadro oclusivo arterial en un
paciente que presenta determinado contexto anatémico, puede tener importantes
implicaciones clinicas, tanto desde un punto de vista diagnostico como prondstico y

terapéuticas.

A este respecto, presentamos un caso clinico aportado por el Servicio de Neurologia del
H.M.S. de Zaragoza. Se trata de un paciente que ingresa con un cuadro de disminucion
del nivel de conciencia, sin aparente focalidad y sin hallazgos de afectacion aguda en el
TAC de Urgencias. A pesar de lo inespecifico de la clinica, la sospecha diagndstica de
sindrome da la arteria de Percheron, permite instaurar tratamiento fibrinolitico dentro
del periodo de ventana terapéutica. El diagndstico se confirma posteriormente : infarto
talamico bilateral sincronico en el contexto de la existencia de una probable arteria de

Percheron, como variante anatdbmica.

Este trabajo parte de las bases embrioldgicas y anatdmicas de la vascularizacion
cerebral, asi como de la descripcion de sus principales variantes, para continuar , tras
la presentacion del caso clinico, revisando los aspectos relacionados con el ictus
isquémico y su fisiopatologia. Posteriormnte  se describen aspectos anatomo-

funcionales de los nucleos talamicos, su irrigacion y sus relaciones con la clinica.

A partir de esta base, y de los casos publicados en la bibliografia, se realiza una
valoracion del llamado sindrome de la arteria de Percheron, su expresion clinica, sus

dificultades diagndsticas, y los retos que ello plantea.

PALABRAS CLAVE

Variantes Poligono de Willis, Arteria de Percheron, Infartos talamicos bilaterales.



4. EMBRIOLOGIA DE LA VASCULARIZACION CEREBRAL

El desarrollo de las arterias cerebrales es un continuo proceso adaptativo a los cambios
en la forma, tamafio y metabolismo del cerebro. Es un mecanismo de interacciones
reciprocas en el cual el aporte sanguineo esta siendo constantemente adaptado a los
requerimientos metabodlicos de la actividad cerebral y a los cambios morfologicos
secundarios del tejido neural. Este enlace entre la anatomia y la funcion se pone de
manifiesto en el desarrollo embrioldgico del sistema circulatorio, asi como en los
cambios de remodelacion observadas en la vida adulta en respuesta a estimulos
fisioldgicos y patoldgicos. Estas adaptaciones o remodelaciones pueden influir en el
desarrollo de las enfermedades arteriales, tales como aneurismas, aterosclerosis, cancer

y enfermedades autoinmunes.*

En los estadios mas tempranos de desarrollo, los nutrientes difunden directamente desde
el liquido amnidtico a través de la superficie ependimaria. Tan pronto como se cierra el
tubo neural, la meninge primitiva le provee el apoyo nutricional inicial hasta constituir
los plexos coroideos. El desarrollo del aparato vascular empieza a partir de pared del
saco vitelino durante la tercera semana de la gestacion con la formacion de los islotes

sanguineos.>*

4.1.VASCULOGENESIS Y ANGIOGENESIS.
El desarrollo del sistema vascular en el embrion consta de dos etapas principales: la

vasculogénesis y la angiogénesis.

La vasculogeénesis, puede entenderse como el proceso por el que los hemangioblastos se
diferencian en angioblastos y la angiogénesis se refiere a la formacion de nuevos vasos
6. La formacién de la sangre y de los vasos sanguineos comienza en la pared
mesodérmica del saco vitelino y en la pared del corion extraembrionario con la
aparicion de numerosos islotes sanguineos constituidos por células progenitoras o
hemangioblastos. La angiogénesis se debe principalmente a los mecanismos de
hipoxia/isquemia y a los factores de crecimiento celular.” Este Gltimo proceso continta
no solo en el periodo neonatal, sino durante toda la vida adulta, ya que los tejidos y los
organos pueden producir sus propios factores de angiogénesis para adaptarse
continuamente a los cambios en las condiciones de la vida, tanto normales como

patoldgicos.*



Ademas de proporcionar nutrientes y participar en el intercambio de gases desde el
tejido neural subyacente, la vascularizacion del SNC esta especializada formando la
barrera hemato-encefélica. Por ello, la angiogénesis y la homeostasis vascular del SNC
estd captando cada vez mayor atencion para la comprension de la etiologia de multiples
sindromes hereditarios y también como diana terapéutica para el tratamiento de muchas

enfermedades.®

4.2. DESARROLLO DE LA VASCULATURA EMBRIONARIA
ARTERIAL CEREBRAL

La mayor parte de las estructuras de la cabeza y el cuello se forman a partir de los seis

arcos branquiales o faringeos, formados a partir de la agregacion directa de las células

precursoras endoteliales derivadas del mesodermo de la placa lateral. Cada uno de ellos

consiste en una barra de tejido mesodérmico, un muasculo asociado, una arteria principal

(arco adrtico) y un nervio craneal.

En un inicio se forman seis pares de arcos adrticos, sin embargo el quinto par sufre
regresion: I, 11, 111, IV y VI. En un inicio la disposicion de los arcos aodrticos es
simétrica, pero con el desarrollo pierden su simetria, y de esta forma se establece el

patrén vascular definitivo.

| par de arcos aorticos: forman las arterias maxilares izquierda y derecha.
Il par de arcos adrticos: arterias hioideas y estapediales
I11 par de arcos aorticos: arterias cardtidas comunes e internas
IV par de arcos adrticos: cayado de la aorta
V par de arcos aorticos: degeneran

VI par de arcos adrticos: arterias pulmonares izquierda y derecha

RAMAS DE LA AORTA.
En un inicio las aortas dorsales son vasos pares y se dividen en:
1) Arterias Intersegmentarias Dorsales: Se dirigen e irrigan a los somitas, a su vez se
subdividen en:
e Cervicales.
o Se forman ocho pares, la fusion de las seis primeras origina a las
arterias vertebrales, y la fusion de estas forma el primordio del tronco

o0 arteria basilar, que interviene en la formacion del Poligono de Willis.



Sus extremidades caudales comunican lateralmente con el sistema
carotideo a través de la primera arteria segmentaria, la arteria proatlantal.
o Las 72 arterias intersegmentarias cervicales originan a las arterias
subclavias.
e Toracicas. Forman a las arterias intercostales
e Lumbares, originan a las arterias iliacas comunes
e Sacras, forman las arterias sacras laterales
e Coccigeas, degeneran.
2) Arterias segmentarias Laterales: forman a las arterias renales, suprarrenales y
gonadales
3) Arterias segmentarias ventrales:
e Arterias vitelinas u onfalomesentéricas: formaran el Tronco celiaco, la
Arteria Mesentérica Superior y la Arteria Mesenteérica Inferior
e Arterias umbilicales o alantoideas
A los 40 mm (50 dias) la configuracion arterial ya es comparable a la del adulto,
coincide con la parte final del primer trimestre de gestacion, y significa el inicio de la

fase fetal del desarrollo. °

5. ANATOMIA DE LAS ARTERIAS CEREBRALES EN EL ADULTO

El cerebro recibe la sangre desde el corazén a través del cayado adrtico, que da lugar a
la arteria cardtida comdn izquierda, a la arteria subclavia izquierda y al tronco
braquiocefalico o innominado; que a su vez se divide en la arteria cardtida comun
derecha y la arteria subclavia derecha. Las arterias subclavias dan lugar a las arterias
vertebrales. Las arterias carotidas y vertebrales de ambos lados ascienden por el cuello y

penetran en el craneo para irrigar el cerebro.

El cerebro estd dividido por el tentorio del cerebelo en estructuras supra e
infratentoriales. Las estructuras situadas por encima del tentorio reciben sangre de las
ramas terminales de la arteria cardtida interna (arterias coroidea anterior, cerebral
anterior y cerebral media) y las arterias cerebrales posteriores, que suelen formar la
terminacion del sistema vértebro-basilar; las estructuras por debajo del tentorio estan
irrigadas por las arterias vertebrales y basilares. El sistema carotideo es el responsable
de la irrigacion de los ojos, ganglios basales, la mayor parte del hipotdlamo y los



I6bulos frontal y parietal asi como la mayor parte de los I6bulos temporales del cerebro.
El sistema veértebro-basilar irriga parte del 16bulo temporal, todo el 16bulo occipital, la
mayoria del tdlamo y el mesencéfalo, protuberancia, bulbo raquideo, cerebelo, oido

interno y parte superior de la médula espinal.

e SISTEMA ARTERIAL CAROTIDEO O ANTERIOR
Las dos arterias carotidas comunes ascienden y se divide en las ramas car6tida interna y
carotida externa; emitiendo esta Ultima, las ramas: tiroidea superior, facial, faringea
ascendente, lingual, auricular posterior y occipital antes de acabar en las arterias

temporal superficial y maxilar.

La arteria carotida interna penetra en la base del craneo a través del canal carotideo en la
porcién petrosa del hueso temporal. Inicia su trayecto subaracnoideo perforando la
duramadre. A este nivel, las ramas de la arteria cardtida interna comienzan a
desprenderse; son en su orden habitual de aparicion, las arterias oftalmica, comunicante

posterior, coroidea anterior y cerebral anterior y cerebral media.

e SISTEMA ARTERIAL VERTEBRO-BASILAR O POSTERIOR
Habitualmente las arterias vertebrales son las primeras ramas de las arterias subclavias,
ascienden e, intracranealmente se unen para formar la arteria basilar. Las arterias
subclavias, vertebrales y basilar actian como una unidad en la circulacion posterior. La
sangre que transporta este sistema es de vital importancia en el cerebro, ya que en el
tronco cerebral, que irriga, se sitUan todas las vias ascendentes y descendentes, la mayor
parte de los nervios craneales y los centros que mantienen el conocimiento y la

homeostasis.

Al penetrar en el craneo, las dos arterias vertebrales perforan la duramadre y en el punto
de la unidn entre la protuberancia y el bulbo, se unen para formar la Gnica anastomosis
que inicia la arteria basilar. Las arterias vertebrales originan las arterias cerebelosas

postero-inferiores (PICAS).

La arteria o tronco basilar se forma a nivel de la unién del bulbo con la protuberancia y
termina en el punto en que la protuberancia se une al mesencéfalo, dando lugar a las dos
arterias cerebrales posteriores. Las ramas del sistema vértebro-basilar son: la arteria
auditiva interna, la arteria cerebelosa antero-inferior, arteria cerebelosa superior y las

arterias cerebrales posteriores.



e CADENAS ANASTOMOTICAS INTRACRANEALES

l. Anastomosis leptomeningeas
Las arterias cerebral anterior, media y posterior se ramifican sobre la superficie del
cerebro formando una difusa trama leptomeningea de arterias. Estas se conexionan
también entre si, de forma que la sangre puede circular desde el territorio anterior hasta
el medio y el posterior del cerebro.

I. Poligono de Willis
El poligono de Willis fue descrito por Thomas Willis (1664 cerebri anatome) y
conforma un area poligonal en forma de heptdgono que describe la anastomosis entre
arterias de la circulacion anterior o sistema carotideo y posterior o basilar. Este circulo
arterial es el maximo responsable de la irrigacion cerebral. Este entramado de
anastomosis es el que permite una adecuada distribucion de la circulacion cerebral
condicionando el mantenimiento de la misma en caso de dafio o disminucion del flujo
en uno o més vasos proximales. °Esta capacidad de redistribucién del flujo sanguineo,

depende de la presencia y tamafio de los vasos que lo componen. Esta compuesto por

diez vasos:

. Dos arterias carotidas internas- ACls (izquierda y derecha).

. Dos tramos horizontales de la arteria cerebral anterior -ACA precomunicante
(Al).

. Una arteria comunicante anterior (ACoA).

. Dos arterias comunicantes posteriores (ACoP).

. Dos segmentos horizontales de la arteria cerebral posterior -ACP (P1).

. Una arteria basilar (BA).

La ACI, ACA y ACoA forman la circulacion anterior.

La BA, ACoP y ACP forman la circulacion posterior.

Las arterias cerebrales medias (ACM), Vertebrales (AV), segmentos A2 de la ACA y

P2 de la ACP no son componentes del poligono de Willis.***?



A ”n n/ o

A )ESQUEMA POLIGONO DE WILLIS: ACAs: arterias cerebrales anteriores, ACPs: arterias cerebrales
posteriores, ACM: arteria cerebral media, Al: segmento Al de la ACA, A2: segmento A2 de la ACA, P1:
segmento P1 de la ACP, P2: segmento P2 de la ACP, ACoA: arteria comunicante anterior, ACoP: arteria
comunicante posterior.

B)Angio RM del poligono de Willis completo

Madrid mufiz M., Arias OrtegaM. Et al. Estudio de las variantes del poligono de Willi. SERAM 2014 / S-
1245. References: Radiodiagndstico, Complejo Hospitalario La Mancha Centro - AlcdZar De San
Juan/ES

Las variantes del poligono de Willis son muy frecuentes ya que el circulo completo s6lo
se visualiza en un 20-25% de los casos. Las variantes mas importantes son

la hipoplasia, ausencia y duplicaciones.

Estas variantes pueden tener repercusion clinica, sobre todo en la patologia isquémica,
existiendo a su vez, asociacién con la presencia de aneurismas y anomalias del
desarrollo. Por tanto, el conocimiento de estas variantes anatémicas, es importante para
el manejo de dichos pacientes; tanto para determinar el riesgo de complicaciones
asociadas a procedimientos vasculares quirdrgicos, su diagndstico por neuroimagen y

las posibles medidas de tratamiento.'**%*’

Se han realizado numerosos estudios con el fin de conocer las diferentes variantes y su
prevalencia tanto en investigacion con cadaveres como con angioresonancia, aunque los
datos en la literatura son muy variables. A continuacion se nombraran las principales
variaciones anatomicas y se adjuntan las tablas comparativas del estudio de Gunnal S.

|13

et a mostrando la incidencia mas significativa de estas variaciones; siendo la

hipoplasia de ACoP la mas prevalente. (Anexo I)



5.1. CLASIFICACION DE LAS VARIANTES ANATOMICAS
5.1.1. Poligono de Willis

Variaciones y anomalias de arteria cardtida interna (ACI)

1.a) Persistencia dorsal de arteria oftalmica *°

¢ a)ACl
C b) arteria vertebral
c) arteria basilar
d) arteria oftalmica
e) arteria cerebral anterior (ACA)
a b f) arteria cerebral media (ACM)
g) arteria cerebral posterior (ACP)

Variaciones y anomalias de arteria cerebral anterior (ACA) y arteria comunicante
anterior (ACoA)

A A AR
AR AR AR A
AR AR R A

a) Ausencia unilateral del segmento A1, ambas ACA surgen de la ACI contraria . b) Al hipoplasica
c) A2 hipoplésica. d) Fenestracion de Al. e) Arteria mediana del Cuerpo Calloso. f) ACoA
ausente con ACA fusionadas. g) ACO0A ausente con origen cercano a la rama calllosa marginal.
h) ACoA ausente. i) ACoA hipoplasica. j) Doble ACoA. k) ACoA plexiforme. I) Fenestracion de
ACoA.

Bishwajeet S et al . Circle of Willis.*®
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Variaciones y anomalias de arteria cerebral posterior (ACP) y arterias

comunicantes posteriores (ACoP)

a) b) [ c) d

A_j/\;,/x

K

i) ) K)

a)P1 hipoplasica unilateral con ACoP fetal parcial b) P1 hipoplasica bilateral con ACoP fetal.
c)Ausencia unilateral de P1 con ACoP fetal completa d) Ausencia bilateral de P1 con ACoP fetal
completa ) ACoP hipopléasica unilateral f) ACoP hipoplasica bilateral g) Ausencia unilateral de
ACoP h) Ausencia bilateral de ACoP . i) Duplicacion ACP j) Rama de la ACP que nace de
artera coroidea hiperplésica k) fenestracion ACP

Bishwajeet S et al . Circle of Willis*®. modificado™

11



5.1.2. Otras variantes anatémicas

Variaciones y anomalias de arteria cerebral media (ACM)®:

3.a) Duplicacién de ACM (flecha amarilla)

3.b) AMC accesoria proximal (flecha roja) y distal (flecha naranja)
3.c) Bifurcacion precoz de ACM (flecha verde)

3.d) Fenestracion de ACM (flecha azul)

Variaciones y anomalias de arterias vertebrobasilares (VB)™

e g
s

i

5.a) Fenestraciones de arterias VB 5.b) Duplicacion de arteria basilar

Variaciones de arterias cerebelosas *°

Acrteria cerebelosa Hipoplasia AICA

(hipoplasia PICA) A
/\»./Xf\

<
arteria cerebelosa
posteroinferior (PICA)
Se fusionan y forman 1

una gran fenestracién

o

5

R

Fenestracion de ACS

anteroinferior (AICA) + / \‘f\
A

Duplicacion de la

arteria cerebelosa /\Z \,/\
/

A

superior (ACS)

Nacimiento de ACS del [

segmento proximal de /\P/Y\
U

la ACP:ambas forman

un tronco comun grueso

12



Anastomosis carétido vertebrales

Estas anastomosis son normales en el feto y pueden persistir en el adulto. Incidencia
1%. Existen 4 pares de arterias presegmentarias durante el periodo embrionario

temprano:
a)Arteria proantlantal tipo | (flecha roja): es una anastomosis entre

la ACI proximal cervical y la arteria vertebral extracraneal. La tipo Il
(flecha naranja) es una anastomosis entre arteria carétida externa
(ACE) y arteria vertebral extracraneal.

b) Persistencia de arteria hipogldsica (flecha verde): anastomosis
entre ACl y la porcidn baja de arteria basilar a través del canal
hipogldsico.

c) Arteria 6tica persistente(flecha azul): origen incierto, si existe
deberia nacer de la porcidn lateral del canal petroso, correr a través
del conducto auditivo externo y unirse a la arteria basilar en el
extremo caudal.

d) Arteria trigeminal persistente (flecha amarilla): nace del segmento

precavernoso o cavernoso de la ACl y se une con la porcidn media de
la arteria basilar

Tolabin I. et al. Variantes Anatdmicas del Poligono de Willis por Angio-Resonancia Magnética *°

Estos son los casos mas representativos de las variantes anatdmicas de la circulacion
cerebral que en general son hallazgos incidentales y no son considerados como

entidades patoldgicas.

Los segmentos del poligono de Willis estrechos o incluso ausentes, son el resultado de
la agenesia o la involucion durante la vida embrionaria. Debido a esta variabilidad, las
manifestaciones clinicas de la oclusion de las arterias vertabrales o car6tidas pueden
varias considerablemente de un individuo a otro, muy influenciado por la efectividad de
la circulacion colateral. Las variaciones mas presentes en los estudios revisados son las

que afectan a la arteria comunicante posterior seguidas de la comunicante anterior.*’

Hay que destacar tambien la utilidad de la angioresonancia magnética (ARM) como
método diagnostico no invasivo para el estudio de la anatomia del Poligono de Willis. A
pesar de ello, una de sus limitaciones principales es la dependencia de la cantidad y
direccion de flujo, asi como la técnica exacta empleada, por lo que arterias muy
pequefias 0 con poco flujo pueden no detectarse, interpretandolas como arterias

apléasicas en vez de hipoplésicas.'”'**

13



6. CASO CLINICO
Paciente varén de 76 afios que acude a Urgencias procedente de su domicilio por

presentar unos 40 minutos antes de ser evaluado, mientras cenaba, segun refiere la
familia, cuadro brusco de disminucion del nivel de conciencia con disminucién de tono
cervical, evolucionando progresivamente hasta alcanzar un GDS (escala de deterioro
global) de 7, sin objetivar relajacion de esfinteres u otra focalidad neuroldgica asociada.
Inicialmente sospecha de broncoaspiracion, se descartd mediante laringoscopia

indirecta.

Entre sus antecedentes personales destaca que se trata de un paciente hipertenso en
tratamiento con telmisartdn + hidroclorotiazida; dislipémico en tratamiento con
atorvastatina, en 2007 sufri6 un ACV (LACI motor derecho) con secuela de leve
hemiparesia izda y disartria por lo que estd en tratamiento con clopidogrel, y, ademas

toma diariamente, condroitin sulfato, omeprazol y paroxetina.

A la exploracion al ingreso se encuentra bien nutrido e hidratado pero inconsciente; no
responde a Ordenes verbales, pero reaccionando al dolor y con reflejo nauseoso
presente. Tampoco muestra parpadeo a la amenaza y las pupilas se encuentran midticas,

reactivas a la luz.

Ademéas del protocolo béasico de urgencias, hemograma, bioquimica, estudio de
coagulacién, radiografia simple de térax y electrocardiograma que fueron normales,
descartandose asi el coma metabolico. Se le realiza tomografia computarizada (TC)
craneal en el que ademéas del infarto lacunar y cerebeloso derechos cronicos ya
conocido; no se aprecian lesiones isquémicas o hemorragicas agudas ni colecciones
intra o0 extraxiales o desplazamientos de la linea media. Tras la exploracién y al no
responder a la administracion de Flumazenilo iv, descartando una intoxicacion por
benzodiacepinas; y ante la sospecha de un coma de causa cerebral isquémica, se realiza

fibrinolisis iv las 2:30h del inicio del cuadro.

A las 12 horas del ingreso en la Unidad de Ictus, el paciente recupero el nivel de
conciencia respondiendo a ordenes verbales con lenguaje disartrico pero inteligible. En
los dias posteriores en su estancia en planta, su estado neuroldgico fluctud, presentando

episodios de agitacion y desorientacion nocturna. Posteriormente se estabiliza su estado
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neuroldgico, permaneciendo desorientado temporoespacialmente y disartrico, pero

siendo capaz de sedestacion y mejorando el estado de alerta.

A las 24 horas postfibrinolisis se realiza de nuevo un TAC cerebral en el que se
visualizan, ademéas de su patologia cronica ya conocida; hipodensidades bilaterales en

talamo sugestivo de infarto agudo con afectacion de una arteria geniculotaldmica, sin

apreciarse signos de hemorragia.

a)RM. Iméagenes cedidas por el servicio de neurologia del Hospital Miguel Servet. b)AngioRM. Imégenes

cedidas por el servicio de neurologia del Hospital Miguel Servet.

Se realiza una RMN cerebral en la que se aprecia una pequefia zona hiperintensa en los
nucleos izquierdos del tAlamo y en el nucleo lenticular derecho junto con hallazgos poco

valorables para su edad como atrofia encefalica difusa.

Se realiza también una angio-RM 3D TOF con reconstrucciones multiplanares y 3 D.
El infarto corresponde a un territorio propio de arteria Unica genicular taldamica
posterior, cuyo calibre es inferior al posible detectado en los estudios angio-RM

convencionales, sin otros hallazgos de interés.

Como diagnostico principal, lo clasificamos como un ACV taldmico bilateral en

sustrato anatdmico concordante con arteria de Percheron.

El paciente, tras el alta en la unidad de Neurologia fue trasladado a un centro de

cuidados especiales para su rehabilitacion.
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7. ENFERMEDAD CEREBROVASCULAR
Las enfermedades cerebrovasculares o ictus estan causadas por un trastorno circulatorio

cerebral que ocasiona una alteracion transitoria o definitiva del funcionamiento de una o
varias partes del encéfalo. Existen multiples comisiones pertenecientes a organizaciones
cientificas que han intentado clasificar los infartos cerebrales para unificar criterios en
los estudios clinicos. Pueden dividirse en funcion de su forma de presentacion clinica,
topografica, etiologica etc. En nuestro medio, la mas utilizada y la que desarrollaremos
a continuacién es la LSR/GEECV-SEN. En cualquier caso, segun el mecanismo de
afectacion encefalica los ictus se dividen en dos grandes grupos : isquémico y
hemorragico , siendo el primero el que se presenta con mayor frecuencia
(aproximadamente un 80%). De acuerdo al planteamiento de este trabajo, nos

centraremos en la isquemia como origen del infarto cerebral.

¥
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Clasificacion de la enfermedad cerebrovascular aguda (ECVA) segun su naturaleza. AlT: ataque isqué-
mico transitorio; ECVA: enfermedad cerebrovascular aguda; LACI: infarto lacunar; PACI: infarto parcial

de la circulacion anterior; POCI: infarto de la circulacion posterior; TACI: infarto completo de la

| 20 IZl

circulacién anterior. Arboix A et al “ modificada por Martinez-Vila E. et a

7.1.ASPECTOS RELEVANTES DEL ICTUS ISQUEMCO
La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) sitda la incidencia promedio mundial de
ictus en aproximadamente 200 casos por 100.000 habitantes al afio, si bien existen
marcadas diferencias entre los distintos paises. El ictus es el condicionante mas

importante de discapacidad permanente en el adulto, la segunda causa de demencia tras
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la enfermedad de Alzheimer, y el motivo mas frecuente de hospitalizacion neurologica,
constituyendo alrededor del 70% de los ingresos en los servicios de neurologia. Segun
datos del Instituto Nacional de Estadistica (INE), el ictus representa actualmente en
Espafia la segunda causa de muerte, y la primera en la mujer. A pesar de ello, y al igual
que en otros paises desarrollados, en los Gltimos afios se ha observado una progresiva
disminucion en la mortalidad por ictus, lo que estd en relacion con la mejoria en las
medidas de prevencion primaria y secundaria, y en los avances en la atencion del ictus

en la fase aguda. 2

En todo paciente con sospecha de presentar un ictus debe realizarse una valoracion que
recoja de forma rapida y protocolizada los principales datos clinicos, lo que facilitara el
establecimiento de las exploraciones complementarias mas adecuadas, la orientacion
diagnostica y la terapéutica. Los aspectos relevantes de la anamnesis son: la hora de
inicio de los sintomas; las circunstancias, caracteristicas y perfil evolutivo en que se
presentaron los sintomas; informacion sobre enfermedades asociadas, factores de riesgo

y farmacos recibidos.

Asi mismo los aspectos relevantes de la exploracion fisica que debemos tener en cuenta
son la evaluacion neuroldgica y neurovascular, siendo el examen neuroldgico el
elemento fundamental de la exploracion fisica para confirmar la sospecha clinica de
ictus mediante la demostracion de signos de déficit neurolégico y establecer la
extension e intensidad de la lesion cerebral, mediante la aplicacion de escalas de

valoracion neurolégicas especificas como la escala de ictus NIHSS (Anexo 2).

El ictus es una urgencia médica; cuando se produce un ictus, lo fundamental es la
atencion neurologica urgente. Cada minuto que transcurre desde el inicio de los
sintomas hasta que se instaura el tratamiento es fundamental. A medida que pasa el
tiempo las posibilidades de recuperacion se reducen; “el tiempo es cerebro”. Para ello,
son aspectos esenciales la identificacion de los sintomas de alarma por el paciente, la
puesta en marcha, la adecuada coordinacién entre los especialistas de Atencion
Primaria, los servicios de urgencia y los centros sanitarios mediante la activacion del
llamado “codigo ictus”, la rapidez en el diagndstico, la atencion en unidades de ictus y

el inicio precoz del tratamiento.”?°
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7.2. ISQUEMIA CEREBRAL

Se incluyen todas las alteraciones del encéfalo secundarias a un trastorno del aporte
circulatorio, cualitativo o cuantitativo; el cual supone un 80% de todos los casos de
ictus. Hablamos de isquemia cerebral focal, cuando afecta Unicamente una zona del
encéfalo y de isquemia cerebral global cuando se afecta la totalidad del encéfalo.
La isquemia cerebral focal, desde el punto de vista clinico se divide en:

1) ataque isquémico transitorio

2) infarto cerebral.

Los accidentes o ataques isquémicos transitorios (AIT) se definen como la disfuncion
cerebral con una duracion de los sintomas menor de 24 horas, causada por una
insuficiencia vascular debida a trombosis o embolismo arterial asociada a enfermedad
arterial, cardiaca o hematoldgica.

Infarto cerebral o ictus isquémico. Esta ocasionado por la alteracion cualitativa o
cuantitativa del aporte circulatorio a un territorio encefalico, determinando un déficit
neurolégico de duracion superior a las 24 horas y que es expresion de una necrosis

tisular.

721 22,23

Fisiopatologia de la isquemia
El peso del cerebro es solamente el 2% del peso total del cuerpo pero recibe el 15% del
flujo cardiaco y utiliza el 20% del oxigeno que consume el cuerpo. La energia le es
suministrada practicamente en su totalidad por el metabolismo de la glucosa lo que
obliga a un estrecho acoplamiento entre perfusion, metabolismo energético y funcién.

El flujo sanguineo cerebral depende de factores vasculares (como la presion arterial
media, la presion venosa y el calibre de los vasos), intravasculares (como la viscosidad
sanguinea) y extravasculares ( como la presion intracraneal y las necesidades
metabolicas del area irrigada). Frente a los cambios de la presion de perfusion que no
sean muy intensos, el flujo sanguineo cerebral se mantiene constante gracias a un
mecanismo de autorregulacion que consiste fundamentalmente en las respuestas
miogenas de arterias y arteriolas, a variaciones de la PO2 y PCO2 sanguinea, y a la
accion de mediadores bioquimicos. El valor normal del FSC oscila entre 50 y 100 ml /
100 gr. de tejido cerebral/ minuto, manteniéndose constante mientras la presién arterial
media se mantenga en valores entre 40 y 150 mm. Hg.

La isquemia cerebral es, pues, el resultado de la disminucién, por debajo de un nivel
critico, del flujo sanguineo cerebral global o del de un determinado territorio arterial

cerebral, resultando una alteracion rapida del metabolismo y las diversas funciones
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cerebrales que conduciran finalmente a la muerte celular en dos modalidades: la
primera, 0 muerte necrética, depende de las alteraciones bioquimicas producidas por el
déficit energético y la activacion de enzimas liticas que destruyen componentes
celulares; y la segunda corresponde a la muerte celular programada o apoptosis, que se
trata de un proceso activo gracias a una cascada de eventos que se inician a partir de
sefiales especificas y de la expresion selectiva de determinados genes.

Las manifestaciones clinicas dependeradn de la arteria afectada y de la extension de
tejido lesionado. Esta extension del dafo tisular dependerd, as su vez, del grado de
disminucion del flujo sanguineo, de la duracion de la isquemia, de su forma de
instauracion, y de la circulacion colateral existente, proporcionada sobre todo por el
poligono de Willis pero también por otras anastomosis arteriales , y favorecida o no por

la variabilidad individual en la irrigacion arterial del rea que corresponda.

La isquemia cerebral desencadena una secuencia de fendmenos moleculares a corto y
largo plazo que se inician con el fracaso energético relacionado con la interrupcion de
los procesos de fosforilacion oxidativa y el déficit en la produccién de ATP provocando
el incremento de calcio, junto con la acidosis y la despolarizacion perinfarto que
contribuyen a la iniciacion del dafio; més tarde, la inflamacion y la activacion de
fendmenos apoptdticos contribuyen a incrementar la lesién. Muchos otros procesos
tienen una repercusion en el dafio final al tejido por la isquemia. Entre éstos se
encuentran; la formacion de radicales libres como el mondxido de nitrégeno (NO), la
activacion y expresion de genes, la liberacion de citocinas, la activacion de proteasas de
serina, la diferente vulnerabilidad a la isquemia de algunos grupos neuronales y los

fendmenos de tolerancia isquémica desencadenados por episodios previos de isquemia.

Existen unos umbrales de flujo a partir de los cuales se van perdiendo las funciones
celulares, por lo que existiran areas de tejido sometidas a mayor grado de isquemia, que
sufriran, de manera practicamente inmediata, la muerte de todas las estirpes celulares;
esta zona se denomina core del infarto. Alrededor de esta zona puede existir flujo
sanguineo residual suficiente para mantener la viabilidad celular, aunque no en su
funcién normal, durante un tiempo determinado. Esta zona transitoriamente viable,
denominada area de penumbra isquémica, es susceptible de recuperacion si la
hipoperfusion y las alteraciones que ésta produce se corrigen. Es, por tanto, la diana de

las medidas terapéuticas dirigidas a reducir la lesion y las secuelas tras la isquemia

19



cerebral focal. Estas medidas se aplicardn en un periodo de tiempo denominado
“ventana terapéutica” evitando la muerte de las células en riesgo potencialmente
viables; pero de continuar la situacion de hipoperfusion junto con la cascada isquémica,
terminaran provocando la pérdida irreversible de la viabilidad celular y causando su

muerte.

En un intento de simplificar los mecanismos implicados en la muerte de la neurona por
isquemia, diferenciamos cuatro etapas en el proceso de muerte neuronal. La primera
etapa o de induccion, incluye los cambios iniciados por la isquemia y la reperfusion. La
segunda etapa la incluye las alteraciones a largo plazo de las macromoléculas o de
metabolitos importantes. La tercera etapa, relacionada con los efectos perjudiciales a
largo plazo de las alteraciones de las macromoléculas y los cambios metabdlicos. Por
ultimo, la cuarta etapa consiste en la progresion de los cambios bioquimicos y
morfoldgicos hacia la muerte celular. Las estrategias neuroprotectoras, tanto primaria,
secundaria como terciaria, se fundamentan en el conocimiento detallado de cada una de
estas etapas, y busca reconocer eventos claves para una intervencion farmacolégica o
fisica que pueda limitar el dafio neuronal para reducir las consecuencias de esta

devastadora enfermedad.?

7.2.2. Clasificacién de la enfermedad cerebrovascular aguda (ECVA) de
tipo isquémico seguin su naturaleza %

Mecanismo de produccion
- Infarto cerebral trombético. Cuando es secundario a la estenosis u oclusion de una
arteria de los troncos supraadrticos, y esta producida por la alteracion aterosclerdtica de
la pared de la arteria.
- Infarto cerebral embolico. Cuando la oclusion de una arteria estd producida por un
émbolo originado en otro punto del sistema vascular. Los émbolos pueden ser
ateromatosos, plaquetarios, fibrinosos, de colesterol, de elementos sépticos o
microbianos, de aire, de grasa, de material cartilaginoso y de células tumorales. El
émbolo puede originarse en la circulacion arterial, el circuito cardiaco o pulmonar y en
la circulacion sistémica.
- Infarto cerebral hemodindmico. Estd ocasionado por un bajo gasto cardiaco,

hipotension arterial, o bien por fendmeno de robo.
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Entidades nosologicas o subtipos etiologicos

- Infarto aterotrombdtico o arterioesclerosis de grandes vasos: infarto generalmente
de tamafio medio o grande, de topografia cortical o subcortical y localizacion carotidea
0 Vértebro-basilar, en el que se cumplen alguno de los dos criterios siguientes:

a) Aterosclerosis con estenosis: estenosis mayor o igual al 50% del didmetro
luminal u oclusién de la arteria extracraneal correspondiente o de la arteria
intracraneal de gran calibre (cerebral media, cerebral posterior o tronco basilar),

en ausencia de otra etiologia

b) Aterosclerosis sin estenosis : presencia de placas o de estenosis inferior al 50%
en la arteria cerebral media, cerebral posterior o basilar, en ausencia de otra
etiologia y en presencia de al menos dos de los siguientes factores de riesgo
vascular cerebral: edad mayor de 50 afios, hipertension arterial, diabetes

mellitus, tabaquismo o hipercolesterolemia.

-Infarto cardioembolico: infarto generalmente de tamafio medio o grande, de
topografia habitualmente cortical, en el que se evidencia con ausencia de otra etiologia,
alguna de las siguientes cardiopatias emboligenas: presencia de un trombo o un tumor
intracardiaco, estenosis mitral reumatica, protesis adrtica o mitral, endocarditis,
fibrilacién auricular, enfermedad del nodo sinusal, aneurisma ventricular izquierdo o
acinesia después de un infarto agudo de miocardio, infarto aguda de miocardio (menos
de 3 meses), o presencia de hipocinesia cardiaca global o discinesia. Con un inicio
frecuente de la sintomatologia en vigilia, una instauracion habitualmente instantanea
(minutos) o aguda (horas) de la focalidad neuroldgica, y generalmente con un maximo

déficit neuroldgico al inicio de la enfermedad.

-Infarto cerebral de tipo lacunar o enfermedad arterial de pequefio vaso: infarto de
pequefio tamafio lesional (<15 mm diametro), localizado en el territorio de distribucion
de las arteriolas perforantes cerebrales (lenticuloestriadas, talamogeniculadas,
talamoperforantes o paramedianas pontinas), que ocasiona clinicamente un sindrome
lacunar. Los sindromes lacunares habituales, clasicos o tipicos, son cinco: hemiparesia
motora pura, sindrome sensitivo puro, hemiparesia ataxica, disartria mano torpe y
sindrome sensitivo motriz. Clinicamente los sindromes lacunares presentan en comdn,

caracteristicas:
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a) neuroldgicas (ausencia de deficit visual y oculomotor; buen nivel de conciencia y
ausencia de convulsiones)

b) neuropsicolédgicas (ausencia de afasia, apraxia, agnosia, negligencia, trastornos
dismnésicos y deterioro de funciones superiores)

c) clinicas generales (ausencia de vomitos, y sintomas vegetativos).

Sindromes lacunares atipicos. Son cuadros clinicos, con las mismas caracteristicas
patoldgicas de los infartos lacunares, pero que son debidos a infartos de mayor tamafio.
Suelen presentar: 1) semiologia extrapiramidal (hemicorea-hemibalismo; hemidistonia)
2) deterioro de funciones superiores (sindrome del infarto talamico paramediano
bilateral)

3) trastornos del lenguaje (hemiparesia motora pura con afasia atipica y transitoria)

4) sindromes neuroldgicos clasicos y sindromes alternos del tronco cerebral

5) formas parciales de sindromes lacunares clasicos

-Infarto de causa inhabitual: Infarto de tamafio pequefio, mediano o grande, de
territorio cortical o subcortical, carotideo o vertebro-basilar, en un paciente sin factores
de riesgo vascular cerebral, en el que se ha descartado el infarto cardioembolico, lacunar
0 aterotrombdtico. Suele estar ocasionado por una arteriopatia distinta de la
aterosclerdtica (displasia fibromuscular, ectasias arteriales, MAV, aneurisma sacular,
diseccion arterial, etc.), o por una enfermedad sistémica (conectivopatia, infeccion,
neoplasia, sindrome mieloproliferativo, metabolopatia, trastorno de la coagulacion,
etc.). Puede ser la forma de inicio de la enfermedad de base, o aparecer durante el curso

evolutivo de la misma.

- Infarto de etiologia indeterminada: Infarto cerebral de tamafio medio o grande
habitualmente, cortical o subcortical, tanto de territorio carotideo como vertebrobasilar.
Pueden distinguirse a su vez varias situaciones o subtipos:

a) Por coexistencia de dos o mas etiologias potenciales. En este caso deben anotarse
todas, preferentemente en orden de probabilidad diagnostica.

b) Por causa desconocida o criptogénico. Aquel caso en el que tras un estudio completo
no queda englobado en ninguna de las categorias diagnosticas anteriores.

¢) Por estudio incompleto o insuficiente.
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Topografia vascular

CLASIFICACION DEL INFARTO CEREBRAL: CORRELACION DE SINDROMES CLINICOS,
TERRITORIO Y ETIOLOGIA

Tipos de infarto
cerebral

Infartos lacunares
(LACI)

Infartos totales de la
circulacién anterior
(TACI)

Infartos parciales de
la circulacion
anterior (PACI)

Infartos de la
circulacion posterior
(POCI)

Sintomas y signos

Déficit motor puro

Déficit sensitivo puro

Déficit sensitivo motor
Ataxia-hemiparesia

Disartria-mano torpe

Disfuncion cerebral cortical (afasia,
discalculia, aletraciones visuoespaciales)
Hemianopsia homénima

Déficit motor y/o sensitivo, por lo
menos en dos regiones (cara, miembro
superior o inferior)

Dos o tres componentes del TACI
Disfuncion cerebral cortical

Déficit sensitivo motor mas limitado que
LACI

Afectacion ipsilateral de uno o mas
nervios craneales con déficit motor y/o
sensitivo contralateral (sindrome
alterno). Alteraciones de la mirada
conjugada, alteraciones oculares
nucleares o internucleares.

Sindrome cerebeloso.

Hemianopsia homdnima uni o bilateral.

Territorio

Ganglios basales.

Protuberancia

Territorio carotideo:
ACM, ACoA, ACA,
ACI, infartos en
territorios multiples y

fronterizos

Porcidn superior 0
inferior de la ACM

Territorio
vértebrobasilar:
tronco, cerebelo,
talamo
(paramediano,
inferolateral,
coroidea posterior,
tubero-talamica,
ACP, infartos
multiples en
territorios vértebro-

basilares

Causas

Lipohialinosis

Microateromas

Embolia
Trombosis

Embolia

Trombosis

Embolia

Trombosis

Clasificacion de la Oxforshire Community Stroke modificada
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Isquemia cerebral global

Est4 ocasionada por un descenso importante, rpido y normalmente breve del aporte
sanguineo total al encéfalo. Clinicamente puede dar lugar desde sindromes cerebrales
secundarios a infartos en los territorios de unién de las tres grandes arterias; si la
hipoxia se hace persistente provocar una necrosis laminar amplia del manto cortical, la
cual conduce al paciente a un estado vegetativo persistente; o incluso, en casos de

anoxia més profunda, originar la muerte cerebral.?
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8. TALAMO

8.1. MORFOLOGIA Y ESTRUCTURA
El tdlamo ocupa aproximadamente el 80% de la region diencefalica medial.
Embriol6gicamente, deriva de la vesicula diencefélica, procedente a su vez de la
prosencefalica.

El tAlamo tiene forma ovalada; es una estructura par y mas o menos simétrica con
relacion a la linea media. En el ser humano, cada talamo mide cerca de 3 cm de largo y
1,5 cm. Esté atravesado por una banda de fibras mielinicas, la lamina medular interna,
que corre a lo largo de la extension rostrocaudal del mismo, adopta una distribucién
especial en el polo anterior en forma de Y, y divide al tdlamo en grandes bloques
anatomofuncionales. Esta lamina contiene fibras intratalamicas que conectan los
diferentes nucleos del talamo entre si. Otra banda medulada, la ldmina medular externa,
forma el limite lateral del tAllamo, medial a la capsula interna.

Cépsuia Intema

= Cdpsida Externa
Chustre
—Cépsuio Extrems

S

Se han identificado hasta 50 nucleos talamicos y se han propuesto varias clasificaciones
basadas en una perspectiva evolutiva, caracteristicas compartidas de conectividad de
fibras y funciones, criterios citoarquitecténicos y criterios anatomofuncionales:

| Internal
TO prefrontal ntr?l?mmar medullary
nucie lamina

Anterior

Dorsomedia . nuclei

nucle
Internal
medulla
lamina —or )

: P WL
4L

'VPL

TO A1 ;
Pulvinar
. TO motor
Medial W cortices
geniculate™ Wrur
Hum T
Lateral
geniculate

TO V1 ,‘..". n areas
Dibujo2: nucleos talamicos. Al: via auditiva-corteza temporal superior. V1: via visual-corteza occipital
estriada. S1: via somatosentiva- corteza parietal postrolandica
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CRITERIOS DE
CLASIFICACION

Perspectiva evolutiva

PRINCIPALES GRUPOS TALAMICOS

-Arquitadlamo: nicleos de la linea media, intralaminares y reticulares
-Paleotalamo: cuerpos geniculados, nicleos ventrales posteriores, de relevo
cerebeloso y anteriores

-Neotalamo: nlcleos mediales, laterodorsal, lateral posterior y ventral anterior

Conexiones

-Modalidad especifica: nicleos ventroposterolateral, ventroposteromedial, cuerpos
geniculados, ventral lateral, ventral anterior, anterior y dorsolateral.
-Multimodales asociativos: ndcleo dorsomedial y complejo pulvinar-lateral
posterior

-Inespecificos y reticulares: nucleos intralaminares, de la linea media y reticulares.

Funcién que
desempefian

-Motores: nucleos ventral anterior y ventral lateral

-Sensitivos: nlcleo ventroposterolateral y ventroposteromedial y cuerpos
geniculados

-Asociativos: nicleo dorso medial y complejo pulvinar-lateral posterior
-Inespecificos y reticulares: nucleos intralaminares, de la linea media y reticulares

Citoarquitectura

-Grupo nuclear lateral: complejo ventroposterior, nlcleos ventral lateral, ventral
anterior y ventral medial

-Grupo nuclear medial: nucleos intralaminares y ndcleo dorsomedial

-Grupo nuclear posterior: complejo posterior, nicleos lateral posterior, pulvinar y
geniculados

-Grupo nuclear anterior: nlcleos anteroventral, anteromedial, anterodorsal y lateral
dorsal

-Nucleos reticulares

Anatomofuncional

-Grupo nuclear anterior: nlcleos anteroventral, anterodorsal y anteromedial
-Nucleo dorsomedial

-Grupo nuclear lateral: nicleos dorsolateral, lateral posterior, ventral anterior,
ventral lateral, ventroposterolateral y ventroposteromedial

-Grupo nuclear posterior: pulvinar, cuerpos geniculados

-Ndcleos de la linea media: paratenial, paraventricular, reuniens, romboide
-Nucleos intralaminares: centromediano, parafascicular, paracentral, central lateral
y central medial

-Ndcleos reticulares

Conexiones talamocorticales y corticotalamicas

La organizacion en el seno de la corteza cerebral de las proyecciones talamocorticales y
corticotalamicas y las propiedades neurofisiologicas de las fibras que ascienden o
descienden hacia o desde la corteza cerebral son la base de las complejas relaciones
entre los diferentes nucleos talamicos y la corteza cerebral.

- Las fibras talamocorticales especificas tienen su origen en los nucleos
especificos del talamo, forman sinapsis en la capa IV de la corteza y son
portadoras de informacion de la sensibilidad general y especial (excepto la

olfativa)

- Las fibras talamocorticales inespecificas son fibras ascendentes con colaterales,
fundamentalmente a las capas I, 1l y VI. Estan relacionadas con las vias
talamocorticales difusas, procedentes de los nucleos de la linea media e
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intralaminares hacia el cortex cerebral y relacionados con los mecanismos de
arousal (vigilancia).

También que existen proyecciones reciprocas de todos los nucleos de relevo y de
algunos nucleos de asociacion que van desde el talamo a la corteza y desde la corteza al
tdlamo, a través de la capsula interna, denominadas ‘radiaciones talamicas’. A pesar de
que estas radiaciones establecen conexiones practicamente con todas las partes de la
corteza, la riqueza de las conexiones varia entre diferentes areas corticales. Las mas
abundantes se dirigen hacia la circunvolucién precentral y poscentral, el area calcarina
de circunvolucion de Heschl, la region parietal posterior y las partes adyacentes del
I6bulo temporal.

8.2. ASPECTOS FUNCIONALES
El tAlamo, junto con la corteza cerebral, desempefia un papel importante en el analisis
en la integracion de las funciones sensitivas. Toda la informacion sensorial, excepto la
olfativa, que se transmite directamente a la corteza temporal medial; se dirige al tdlamo,
donde hace escala y se proyecta a las correspondientes areas corticales especificas.
(anexolll)

l. Informacion sensorial

El cuerpo geniculado medial esta relacionado con la via auditiva. Las aferencias de este
nacleo se dirigen hacia las areas auditivas 41 y 42 (areas auditivas primaria y
secundaria) y hacia el complejo talamico asociativo dorsopulvinar, de donde salen
eferencias hacia las areas de la corteza cerebral 21 (area inferotemporal visual) y 22
(corteza auditiva superior, area de Wernicke).

En relacion a los mecanismos de la vision, las aferencias procedentes de la retina
terminan en el cuerpo geniculado lateral. Las eferencias se dirigen hacia la corteza
visual (&rea 17) y hacia el complejo asociativo dorsopulvinar, para proyectarse hacia las
areas 18 (corteza visual primaria), 19 (visual secundaria), 1-2-3 (somatosensorial
primaria), 39  (asociativa  parietotemporooccipital) 'y 37  (asociativa
parietotemporooccipital) de la corteza cerebral.

1. Sistema somatosensitivo y percepcion de estimulos mecanicos, térmicos y
dolorosos.

El nucleo ventral posterior recibe los tractos ascendentes largos que conducen las
modalidades sensoriales, de la mitad contralateral del cuerpo y la cara. Este ndcleo
envia eferencias al pulvinar y al nucleo lateral posterior, y éstos, a su vez, envian
eferencias a la corteza parietal y zonas relacionadas con el reconocimiento
somatostésico. Gracias a las proyecciones del ventral posterior hacia las areas 5 (corteza
sensorial somestésica terciaria, area asociativa parietal posterior), 7 (areas asociativa
parietal posterior, relacionada con la percepcién visuomotora) y area 40 (asociativa
parietotemporooccipital) es posible llevar a cabo funciones como el reconocimiento de
los objetos por el tacto- esterognosia- y del propio cuerpo-somatognosia-.
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El nacleo ventroposterolateral actda como relevo para la informacion somatica del
cuerpo y las extremidades, ya que dirige sus proyecciones hacia la corteza somestésica
primaria en la circunvolucion poscentral (area 3, 1, 2) en la que se analiza la
informacidn sensitiva cutanea, muscular, tendinosa, articular y visceral; de esta manera,
son posibles las percepciones objetivas como la forma, el tamafo, la textura, la
temperatura y el peso.

El ndcleo ventroposteromedial sirve de centro de relevo sensitivo taldmico de la
cabeza y la cara. Las eferencias de este nlcleo se dirigen a traves de la capsula interna
hasta la corteza somestésica primaria del l6bulo parietal. A través de sus proyecciones
hacia zonas frontales (areas 4, 8, 6, 44 y 45), el talamo esta involucrado en la
sensopercepcion de los movimientos.

1. Funcion motora

La participacion del tdlamo en el control motor queda reflejado por las aferencias
procedentes de los nucleos grises de la base, el cerebelo y la corteza motora que llegan a
él y las eferencias que de él parten hacia la corteza motora y premotora. En el sistema
motor intervienen fundamentalmente los ndcleos ventral anterior y lateral,
intralaminares y reticulares.

Las alteraciones en las proyecciones del nucleo ventral lateral pueden dar lugar a
trastornos motores o discinesias. Las lesiones en este ndcleo disminuyen los
movimientos anormales cerebelosos y de los nucleos grises de la base.

- Las lesiones en el nacleo ventral intermedio (Vim), los nucleos ventrales
caudales, el centromediano, los ndcleos sensoriales y pulvinar pueden causar una
gran variedad de alteraciones del movimiento, entre ellas distonias, temblor,
balismo y corea.

- Las lesiones vasculares que afectan a los nucleos ventral anterior, lateral,
dorsomedial y ndcleo anterior pueden causar hemiparesia contralateral y
trastornos de los campos visuales

Asi pues, podemos describir una semiologia motora que caracterizaria a las lesiones
taldmicas:

e Alteraciones del sistema motor voluntario: descoordinacién cerebelosa
contralateral, sincinesias homolaterales de imitacion y contracturas.

e Alteraciones del sistema motor involuntario.

e Perturbaciones globales del movimiento: mano talamica, caracterizada
por movimientos incesantes de los dedos, tanto en el plano horizontal
como en el vertical. La mufieca estd pronada y flexionada, las
articulaciones metacarpofalangicas estan flexionadas y las interfalangicas
extendidas.
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e Alteraciones de la marcha.

V. Incidencia del tdlamo en los procesos psicofuncionales superiores:
atencién, emocién, lenguaje, memoria y funcion ejecutiva

El tdlamo regula las funciones de la corteza asociativa y es importante en funciones
como el lenguaje, el habla y las funciones cognitivas. Existen tres regiones importantes
de la corteza asociativa: parietotemporooccipital, prefrontal y limbica; hacia las cuales
proyectan diferentes nucleos talamicos.

Asi, la corteza parietotemporooccipital (areas 39 y 40) esta relacionada con las
funciones perceptivas, la vision y la lectura y recibe informacién del pulvinar. La
corteza asociativa prefrontal es importante para la planificacion de la conducta y los
movimientos, la cognicion, el aprendizaje, la memoria y el pensamiento; es el nucleo
dorsomedial el que proyecta sus fibras hacia esta zona. La corteza limbica, relacionada
con el aprendizaje, la memoria y la emocion, recibe fundamentalmente eferencias del
ndcleo anterior taldmico.

a) Talamoy atencion

La estimulacion eléctrica de los nucleos intralaminares provoca una activacion
generalizada de la corteza cerebral (recruiting response), por lo que forma parte de los
mecanismos del suefio y la vigilia. El tAlamo regula el grado de arousal cortical a través
de las conexiones talamocorticales que se originan en los nucleos dorsomedial,
intralaminares y de la linea media, y a través de las interacciones intrataldmicas con los
ndcleos reticulares.

En la clinica se ha observado que las lesiones vasculares en los nucleos intralaminares y
dorsomediales pueden causar mutismo acinético y sindrome de Kleine-Levin (o
sindrome de la bella durmiente): sindrome de hipersomnia y bulimia; caracterizado por
periodos recurrentes de excesiva somnolencia, hiperfagia, hipersexualidad vy
alteraciones de la memoria reciente.

b) Talamoy emocion

Los principales nucleos implicados son el ventral anterior, el dorsomedial y el grupo
nuclear anterior; participan en la integracion de la informacion visceral con el afecto, las
emociones y el pensamiento. La estimulacion eléctrica y la ablacion de estos nucleos
inducen cambios en la tension arterial y los impulsos motivacionales.

c) Talamoy lenguaje

El tAlamo esta relacionado con las funciones linguisticas, fundamentalmente, el nucleo
pulvinar, el grupo nuclear lateral (fundamentalmente el ventroposterolateral y el
ventroposteromedial) y el grupo nuclear anterior.

Existen evidencias electrofisiologicas de esta funcion; ya que, tras estimular el talamo
izquierdo, el resultado es una mala pronunciacion de las palabras y cambios
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articulatorios; y, tras la estimulacion del nucleo centromediano izquierdo, se producen
espasmos motores articulatorios. La zona ventrolateral del talamo izquierdo se relaciona
en la integracion de los mecanismos motores del habla. Las lesiones del pulvinar o del
nacleo anterior pueden causar anomia, parafasias seméanticas y errores sintacticos.

d) Talamoy memoria

Parece ser que son los nucleos taldmicos anteriores, los de la linea media, los
dorsomediales y los nucleos taldmicos intralaminares los implicados en los procesos de
la memoria. Los déficits de memoria que suelen aparecer en los pacientes con lesiones
talamicas son similares a los que se observan tras lesiones en el 16bulo temporal medial:
déficit en la codificacién de nueva informacion que dan como resultado una alteracion
en la memoria anterégrada, mientras que la memoria permanece intacta a corto plazo.

e) Téalamoy funcion ejecutiva

Las lesiones en el tallamo también pueden causar alteraciones en las funciones ejecutivas
de atencion, iniciativa, inhibicion y organizacion temporal de la conducta, funciones que
se relacionan con el cortex prefrontal. Los ndcleos talamicos implicados en la funcion
ejecutiva son el dorsomedial, los intralaminares y los nicleos de la linea media. Pero las
lesiones que implican a un Unico ndcleo talamico no son suficientes por si mismas para
que aparezca deterioro en la funcion ejecutiva; es necesaria la afectacion de dos o mas
nacleos

Se ha descrito casos en los que las lesiones del nucleo centro mediano reducen la
agresividad y lesiones en la porcién anterior de la capsula interna desconecta la corteza
frontal orbital del nacleo talamico de la linea media y disminuye los sintomas del
trastorno obsesivo-compulsivo

8.3. IRRIGACION ARTERIAL Y SU CORRELACION CLINICA
Es importante conocer la irrigacion del talamo si se quiere entender los hallazgos
clinicos en los pacientes con infartos y hemorragias taldmicas. Actualmente se acepta
como la descripcion méas detallada y completa, la hecha por Percheron entre 1960 y
1964, 2829

El talamo recibe la mayor parte de su suministro de sangre a partir de cuatro pediculos
arteriales que surgen de la bifurcacion de la arteria basilar, la arteria comunicante
posterior (ACoP), y las porciones proximales de las arterias cerebrales posteriores
(ACP)

La primera porcion de la arteria cerebral posterior se extiende entre el extremo superior
de la arteria basilar y el ostium de la arteria comunicante posterior. Percher6n y otros
autores Ilamaron a ésta con el nombre de arteria comunicante basilar (también conocida
como arterias mesencefalicas), de tal manera que la arteria cerebral posterior se refiere a
la parte distal al ostium de la arteria comunicante posterior.
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Las arterias talamicas originadas de estas estructuras son: arteria talamica polar, arteria
taldmica paramediana, pediculo tdlamo geniculado, arteria coroidal posterior con sus
dos ramas: posteromedial y posterolateral . (dibujo 3y 4)

1 Polar internail

Artory Carotid

Representacion esquematica de la vascularizacion talamica. Renard D et al**

1. La arteria polar (también llamada tuberotalamica, optica interna anterior, o pediculo
premamilar) normalmente es una rama de la arteria comunicante posterior. En un 30-
40% de la poblacién la arteria polar estd ausente y es suplantada por la arteria
paramediana. La arteria polar irriga las regiones anteromedial y anterolateral del talamo,
incluyendo el ndcleo reticular, el tracto mamilotalamico, parte del ndcleo ventrolateral
y el nlcleo dorsomedial.

Los hallazgos clinicos en los infartos en el territorio de la arteria polar son alteraciones
neuropsicoldgicas. Los pacientes se encuentran abulicos y apaticos como en los casos
de lesiones del 16bulo frontal. Los infartos unilaterales tanto izquierdos como derechos
la disfuncion principal es la amnesia aguda con incapacidad para crear nuevos
recuerdos. El déficit de la memoria verbal es mas frecuente del lado izquierdo y los de
la memoria visual del derecho. En pacientes con infartos bilaterales en el territorio de la
arteria polar los trastornos amnésicos son graves y no tienden a mejorar en el tiempo.

2. La arteria paramediana taldmica, también llamada arteria Optica interna posterior,
arteria tdlamo-subtalamica, interpeduncular profunda o pediculo talamoperforada; se
origina en lo que antes hemos denominado como arteria comunicante basilar. Irrigan el
talamo postero medial, incluyendo el ndcleo intersticial rostral del fasciculo longitudinal
medial (MLF), la porcion posteroinferior del nucleo dorsomedial, el nucleo
parafascicular, el ndcleo intralaminar y, algunas veces, el tracto mamilotalamico. En los
afios 70, el neurdlogo francés Gérard Percheron, gracias a sus numerosas
investigaciones en relacion a la vascularizacion taldmica, establecio la existencia de
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cuatro variantes de la arteria paramediana; una de las cuales, dio lugar al sindrome con
su nombre que se expone en este trabajo y que veremos mas adelante.

3. El pediculo talamo geniculado se forma por seis 0 diez pequefias arterias que se
originan en el segmento P2 de la arteria cerebral posterior. Estas irrigan: el talamo
ventrolateral, incluyendo el nucleo ventromedial posterior y el nucleo lateral; la parte
lateral del ndcleo centromediano y la porcion rostrolateral del pulvinar.

Este territorio talamico lateral suministrada por las talamogeniculadas es el territorio
que con mayor frecuencia se encuentran involucrados los infartos talamicos. Su
etiologia es debido principalmente a la microangiopatia. Estos infartos pueden causar
tres tipos de sindromes:

a)

b)

En pacientes con ACV sensorial puro, el comienzo suele ser marcado con
paresterias o0 entumencimiento de un lado del cuerpo, seguido de un déficit
hemisensitivo aisaldo. Pueden verse afectadas todas las modalidades de
sensibilidad,ya sea transitoria o permanente pero con preservacion de la
termoalgesia. Este sindrome es debido a la participacién del nicleo ventrocaudal
0 ventro-oral intermedio. Tras semanas 0 meses, puede desarrollar un sindrome
doloroso retardado; “la anestesia dolorosa”.

En pacientes con ictus sensoriomotor, las mismas alteraciones sensitivas van
acompariadas de anormalidades motoras en el mismo lado, con aumento de
reflejos tendinosos y Babinski. Este sindrome es resultado de la extensién de la
zona infartada a la zona posterior de la capsula interna adyacente a los nlcleos
ventrolaterales.

La forma mas extensa de infarto talamico lateral fue descrito por Déjerine y
Roussy. Las caracteristicas clinicas de los ACV sensoriales puros y
sensoriomotores estan relacionados con unos patrones de movimiento anormales
como resultado de la interrupcion de la via extrapiramidal y de los tractos
cerebelosos que hacen sinapsis en el tdlamo lateral. Los pacientes pueden
mostrar caracteristicas de fallo cerebeloso como hemiataxia, hipermetria y
disdiadococinesia. En algunos pacientes predomina la imposibilidad de
mantenerse de pie y andar, clinica conocida como “ataxia talamica”.

Es lo que se conoce como el sindrome talamico o de Dejerine y Roussy,
caracterizado por un dolor intenso, persistente y paroxistico, a menudo
intolerable, que se suele presentar en el momento de la lesion o después y cursa
con: hemiparesia transitoria, hemihipoestesia, hiperalgesia, alodinia, hemiataxia
con astereognosia de intensidad variable y movimientos coreoatetoides de los
miembros paralizados, mas evidentes en la mano, que ha sido llamada "mano
talamica”. Ademas, se suelen acompafiar de una marcada respuesta afectiva,
normalmente atribuible a la indemnidad del ndcleo dorsomedial.
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4. Finalmente, la arteria coroidea posterior presenta una rama posteromedial y otra
posterolateral . Se originan del segmento P2 de la ACP justo después de las
talamogeniculadas.

- La rama posteromedial da irrigacion al pie del peddnculo, nicleo subtaldmico y
sustancia negra.

- La rama irriga el hipocampo, la corteza cerebral temporal y el plexo coroideo
homolateral.

En resumen; los territorios vasculares del tdlamo pueden dividirse en cuatro regiones
principales:

La ventrolateral; region irrigada por las arterias talamogeniculadas

La region anterolateral, irrigada por la arteria polar

La region medial, por las arterias tAdlamo-subtalamicas

La region dorsal posterior irrigada por las arterias coroideas.
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9. SINDROME DE PERCHERON. CASO CLINICO
Partiendo del caso clinico presentado, se pretende caracterizar el sindrome de la arteria

de Percheron (evitamos el término infarto de la arteria de Percheron, ya que, en la
mayoria de casos, no se documenta graficamente la oclusién de pediculo Unico)

mediante analisis de datos publicados en la bibliografia.

El sindrome de Percheron o infarto talamico bilateral sincronico se considera
infrecuente y de dificil diagnostico clinico. El diagndstico de un infarto isquémico
agudo, donde el dafio del tejido cerebral todavia puede ser reversible, permite la
seleccion de un tratamiento adecuado y contribuye a un resultado mas favorable. Por
estas razones, es esencial reconocer variantes neurovasculares comunes en el territorio

de la cerebral posterior la circulacion, uno de los cuales es la arteria de Percheron .%

Como se ha visto en este trabajo, la irrigacion del talamo proviene principalmente de las
variadas conexiones que establecen la arteria carétida interna y la arteria basilar. La
region paramediana del talamo y rostral del mesencéfalo recibe su irrigacion de ramas
terminales con origen en el primer segmento de las arterias cerebrales posteriores
también llamada comunicante basilar. De acuerdo con Percheron, hay cuatro variantes

de éstas arterias perforantes paramedianas.®

A

Amir O. et al®**T, tdlamo; M, mesencéfalo; PCA, arteria cerebral posterior; BA, arteria basilar; PeA,

arteria de Percheron.
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-Tipo 1: origen simétrico, bilateral ipsilateral (50%). Surgen de los segmentos

proximales de las arterias cerebrales posteriores de ambos lados.

-Tipo 2: es asimétrica, las arterias para el tdlamo derecho e izquierdo nacen de una
misma arteria comunicante basilar sin preferencia de lado, (45%), dividiéndose a su vez
en:
—>tipo 2 A: nacen independientemente en la misma comunicante basilar.
—>tipo 2 B: nacen en un tronco comdn en una misma comunicante basilar y este
tronco se divide para irrigar ambos tdlamos y el mesencéfalo; ésta es la arteria de
Percheron (12%)

- Tipo 3: (5%) disposicidon simétrica, en arcada, comunicando ambas comunicantes

basilares y originando 2 arterias paramedianas ipsilaterales.®

Como las arterias talamicas paramedianas, irrigan también el &rea medial del tronco
cerebral superior: el nucleo interpeduncular, la decusacién de los pedunculos
cerebelosos superiores, la parte medial del nicleo rojo, el tercer y el cuarto par craneal y
la porcion anterior de la materia gris periacueductal; la oclusion de la arteria de

Percheron causa un infarto talamico bilateral con o sin afectacion del mesencéfalo.*

9.1. ETIOLOGIA Y EPIDEMIOLOGIA
Algunos estudios en cadaver atribuyen una prevalencia de la arteria de Percheron del
12-20%. Los infartos de la circulacion posterior representan aproximadamente un 20%
de los infartos isquémicos®® .y, se atribuye al infarto de la arteria de Percheron una
proporcion del 0,1-2% de todos los ictus isquémicos, y del 22 al 35% de los infartos

talamicos,®* A pesar de estas estimaciones, su frecuencia real se desconoce.

Llama la atencion, tras el analisis de los casos revisados (Anexo IV: tabla I1), en primer
lugar, la baja edad media del grupo, 61 afos, con leve predominio masculino. No hay
una explicacion cientifica plausible para ello, ya que, en la mayoria de casos, no se
relatan etiologias excepcionales o tipicas de edades tempranas, y los factores de riesgo
vascular son los habituales. La etiologia cardioembolica es la mas frecuentemente
recogida aunque este hallazgo podria atribuirse a un sesgo de seleccion, ya que los

estudios suelen aplicarse sobre individuos no muy longevos, con una esperanza de vida
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aceptable. En la mayoria de articulos revisados, cuando el paciente tenia factores de
riesgo vascular y no existia evidencia de patologia cardioembodlica, se asumid una causa
lacunar o aterotromboética. Ademas, subyace la controversia de si la arteria de
Percheron, por su amplio territorio de irrigacion, es realmente un pequefio vaso

susceptible de lipohialinosis o bien un vaso de mediano calibre sujeto a ateromatosis.

La infraestimacion de la frecuencia del sindrome es, por lo tanto, mas que probable,
teniendo en cuenta la gran heterogeneidad clinica y la baja sensibilidad de la TC en la
fase hiperaguda, ya que ambos factores favorecerian un diagndéstico diferencial erréneo
0 inacabado entre las causas de sindrome confusional agudo, e incluso entre las
topografias de infarto cerebral, sobre todo en los casos en que, por la edad y situacién

previa del paciente, se limitan los estudios diagndsticos.

9.2. CLINICA
Las primeras publicaciones acerca de los cambios cognoscitivos y comportamentales
asociados a lesiones taldmicas se remontan a 1902 cuando Schuster describio la
demencia talamica observada en lesiones tumorales y en 1906 gracias a las

investigaciones de Dejerine y Roussy que llegaron a definir el sindrome talamico.

Un accidente cerebrovascular isquémico en el territorio de una arteria de Percheron por
lo general presenta tres sintomas caracteristicos, que se encuentran en pacientes con
lesiones talamicas bilaterales. Estos son: parélisis de la mirada vertical (Anexo IV:
dibujol), trastornos cognitivo-conductuales y coma. Estos trastornos cognitivos
conductuales, generalmente se tratan de dificultades en el aprendizaje y memoria,
confabulacion, desorientacion temporal, deterioro de memoria autobiogréafica, apatia,
accesos de agitacion y heteroagresividad. Los trabajos publicados sugieren que, ademas
de la triada clasica, pueden presentarse otros muchos sintomas y signos que han

ilustrado la bibliografia del sindrome de los ultimos 40 afios. ( Anexo 1V: Tabla I1I)

Afadir que, suelen ir acompafiadas de lesiones del mesencéfalo rostral, produciendo
sindromes mesoencefalotalamicas o talamopedunculares *2y, como la parte mas anterior
y medial del talamo est4 conectada con el l6bulo frontal, un infarto bitalamico puede

producir demencia secundaria por desconexion de éstos circuitos talamo-corticales®*

La persistencia de los déficits oculomotores, los trastornos cognitivos (amnesia) y la

hipersomnia son las secuelas definitivas mas descritas en los supervivientes. Las
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fluctuaciones en el nivel de consciencia son tipicas de la fase aguda y suelen resolverse

en horas-dias, aunque la confusion, agitacion, agresividad y apatia pueden prolongarse.

Tanta variabilidad clinica se ha atribuido a la versatilidad de la irrigacién talamica y a
las complejas relaciones del tAlamo con el resto de estructuras encefalicas.

9.3. DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El predominio de las alteraciones del nivel de consciencia (Anexo IV: escala de
Glasgow), la ausencia de datos de focalidad y la escasa aportacion del TC de urgencias
suelen orientar en muchos casos hacia una orientacion etioldgica clinica toxica,
infecciosa 0 metabodlica, lo que, obviamente, contribuye al retraso diagndstico. A
continuaciéon se adjunta tabla con diagndsticos diferenciales mas frecuentes en el
sindrome de la arteria de Percheron, tanto por la clinica como por las pruebas de
imagen. (Anexo IV: Tabla 2y IV)

Las pruebas complementarias que debemos realizar en urgencias, como examenes de
sangre, pueden llegar a excluir la causa metabdlica , toxica , infecciosa, endocrina o de
etiologia iatrogénica del estado comatoso.®’ La presencia de una actividad alfa en el
EEG se puede observar en los pacientes con lesiones del tronco cerebral vascular,
conmocién cerebral, hipoxia cerebral y la intoxicacion por drogas. Se sabe que la
actividad alfa en los pacientes comatosos por intoxicacion por drogas se distribuye
predominantemente sobre el l6bulo frontal. Por el contrario, la actividad alfa en
pacientes con lesiones del tronco cerebral tiene caracteristicas similares a la de los

sujetos sanos con una expresién mayor en regiones posteriores.*’

Es necesaria la realizacién de diferentes pruebas de imagen en todos los pacientes con
sospecha de infarto en la circulacion posterior inmediatamente después de la aparicién
de los sintomas, especialmente en los casos en los que las técnicas primarias de imagen
no se observan patologias pero los sintomas clinicos son graves.*> En un primer
momento se realizara una TC craneal para descartar el infarto hemorragico vy si la lesion
no es visible mediantes TC se sugiere la realizacién de una RM en T1, T2, FLAIR y
DWI. Debemos diagnosticar un infarto isquémico en la etapa temprana, cuando el
tratamiento con trombolisis y/o recanalizacion mecanica todavia es posible; y el tejido
cerebral dafiado de forma reversible, puede ser por tanto, ser salvado con

revascularizacion precoz.
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La arteria de Percheron es demasiado pequefia para ser visualizada mediante angio-TC
0 angio-RM. El mejor método de diagndstico precoz es la resonancia magnética por
difusion (DWI). Gracias a esta técnica se han identificado cuatro patrones de infartos

isquémicos en la oclusion de la arteria de Percheron. *

Aproximadamente el 43% de los pacientes presentaban dafios taldmicos

bilaterales de la porcion paramediana y en el mesencéfalo rostral

- El 38% tenian dafio talamico bilateral paramediano sin la participacion del

mesencéfalo

- En alrededor del 14% de los pacientes el dafio consistio en ambos talamos, la

zona anterior y paramedial junto con el mesencéfalo superior

- SOlo el 5% presentaron dafios paramediales y anteriores sin que el mesencéfalo

se viese involucrado.

Podemos destacar también un hallazgo encontrado en las secuencias FLAIR y DWI de
la resonancia magnética: un patrén de hiperintesidad , el signo “V” a lo largo de la
superficiel del mesencéfalo adyacente a la fosa interpeduncular. Identificado en el 67%
de los casos de participacion mesencefalica en el infarto de la arteria de Percheron,

siendo esta sefial compatible con el diagndstico cuando se presenta. .

El diagnostico final se basa en la combinacién de clinica, pruebas de laboratorio y
técnicas de imagen. Los criterios para su diagnostico son fundamentalmente
radioldgicos: infarto sincronico de ambos tdlamos (siempre en la region paramediana
bilateral y, ocasionalmente, anterior uni/bilateral) sin/con afectacion mesencefalica
rostral, documentado por resonancia magnética (RM) cerebral con secuencias de

difusion y en un contexto clinico coherente.

Con toda esta informacion, es necesario tener en cuenta en situaciones en la que la
severidad de las caracteristicas clinicas (coma y paralisis de la mirada vertical) no se

correlacionan con los hallazgos de imagen, un infarto de la arteria de Percheron.
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94. TRATAMIENTO
Las opciones de tratamiento para los accidentes cerebrovasculares agudos incluyen el
activador recombinante del plasmindégeno tisular 1V (IV-rt-PA), la fibrindlisis
intraarterial y la trombectomia endovascular. De su eleccion depende principalmente el
tiempo desde que comienza la clinica asi como las comorbilidades de cada paciente. Las
guias de practica clinica de Europa y EEUU recomiendan IV-Rt-PA como terapia de
primera linea para los pacientes con ACV isquémico en el plazo de 4,5 horas tras el
inicio de los sintomas, mostrando mejoras en el resultado funcional y la calidad de vida,
aunque sin efecto en la tasa de supervivencia si se aplica dentro de las 6 primeras horas.
A pesar de que en numerosos estudios y metaanalisis la trombectomia mecénica ha
demostrado un aumento considerable en cuanto a funcionalidad y disminucion de
muerte comparado con las técnicas de trombolisis; la recanalizacion endovascualar
continda siendo controvertida para la circulacion posterior y, actualmente se desestima

en Espafia.®®
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10. CONCLUSIONES

Esta bien documentada la presencia de importante variabilidad en el origen y el
territorio irrigado por las arterias tdlamoperforantes. De las variantes descritas, la de
mayor interés desde el punto de vista clinico es la denominada arteria de Percheron,
debido a que supone que la regidén paramediana de ambos tdlamos (a veces también la
region anterior y/o parte del mesencefalo) depende de la irrigacion de un solo tronco

arterial unilateral.

No es facil poner de manifiesto esta variante, por su pequefio tamafio no es visible en
AngioTAC o AngioRMN vy sélo a veces puede identificarse en angiografia. Los datos
obtenidos de estudios en cadaver apuntan a la presencia de arteria de Percheron con una

frecuencia de aproximadamente un 12%.

El cuadro clinico derivado de la oclusion de la arteria de Percheron es el infarto
bitaldmico sincrénico, que suele caracterizarse por la triada : trastornos del nivel de
conciencia, alteraciones oculomotoras, Yy alteraciones cognitivo conductuales. Sin
embargo, la sintomatologia de este Sindrome de la arteria de Percheron puede ser muy
variable, evolucionar de forma fluctuante, y confundirse facilmente con otras causas de

coma.

Por ello, y por el escaso rendimiento del TAC craneal en las primeras horas, el
diagnostico es dificil, y con frecuencia se realiza tardiamente, lo que puede impedir la
aplicacion de medidas terapéuticas de recanalizacion, que deben llevarse a cabo en un

periodo de tiempo determinado (ventana terapeutica).

De hecho, es muy probable que este sindrome esté infradiagnosticado. En la revision
bibliografica realizada, existen publicaciones clinicas poco numerosas y siempre

correspondientes a casos aislados o0 pequefias series con pocos pacientes.

Por ello es necesario su mejor conocimiento, establecer criterios clinicos y radioldgicos

gue permitan un mejor y mas rapido diagnéstico y un tratamiento eficaz.
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ANEXO 1: Tablas comparativas de estudios de las variaciones
morfolégicas no patologicas en el Poligono de Willis.

Table 5: Compazison of morphological variations in percentage.

Varlation type Present study Kapooretal [17] Alpersetal [12] Fawcettand Blachford [18] Hasebe and Adachi [19]
Complete classical CW 60 - 523 11 73
Incomplete CW 10.66 32 0.6 - -
CW gross vasiations 40 4.3 - — —
ACoA 40 - - — =
Al 14 — - — -
PCoA 50 - - - -
Pl 4 - - = —

Table 61 Comparison of mosphological variations of ACoA in percentage

Variation Present  Kwaket  Saidiet Baptista Kanemoto  Zhaoet Uchinoet Ah::idn Perlmutterand  Gomes et
type study  al[20) alj21] [22] etal (23] al. [24] al. [25) [26] Rhoton [27] al. [28]
Absent 8 — — - - - - — — ==
Hypoplastic 10 - - - - - = — — =
Double 10.66 - i) - - - - i8 g 433
Fenestrations 3,33 - 20 - - 08 12 — — -
3rd A2 seen R - - —_ —_ - -— - o -
Anewrysim § 57 — 13 13 - - -— — -
Table 7: Comparison of morphological variations of Al.
Variation type Present study Al-Hussain et al. [29] Riggs a‘;‘} Rupp P‘ga?;?)l] etal. Macchi etal. [31]
Absent 2.66 2 — 2.1 —
Hypoplastic 5.33 8 7 — 0.7
Duplication 6 10 = = =
Symmetrical 68.66 — = == —
Asymmetrical 31.33 — — — —

Table 8: Comparison of morphological variations of PoCoA.

;f:gzt‘;on type Present study Kapooretal. [17] Alpersetal. [12] Al-Hussainetal. [29] Merkkola et al. [32]
Absent 4 1 = 13 46%
Hypoplasia 27.33 — — — —
Fenestration 0.66 — — 33 —
PCA formation 18 — 14.6 77 —
Symmetrical 62 — — — —
Asymmetrical 38 — — 29 —
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Table 10: Comparison of morphological variations of P1.

Variation type P1  Present study % Kap ?f;]et al. Alpersetal. [12] Al-Hussain et al. [29]
Absent 2.66 — —
Hypoplasia 6 10.6 6.3 1
Duplication 2 24 —
Fenestration 1.33 — —

SCA + Pl stem 2 — —
Symmetrical 7

(8]

o~
N W
o W
[
& |
[#-]

Asymmetrical

Table 11: Comparison of morphometry of components of CW (in millimeters).

CW segments  Present study Paietal. [36] Krabbe-Hartkamp etal. [37] Moore etal,

[38]
ACoA length 2.6 2.5 — —
ACoA diameter 1.7 2.1 1.2 147
Al length 17.8 146 — —
Al diameter 2.8 2.8 2.3 2.33
PCoA length 5.9 == — ==
PCoA diameter 2.1 — 1.2 145
P1 length 7.5 — — —
P1 diameter 2.8 — 2 2.13
ICA diameter 49 — 3.6 4.72
BA diameter 49 — 3 317

Gunnal S, Farooqui M, Wabale R. Anatomical Variations of the Circulus Arteriosus in Cadaveric Human
Brains. Neurology Research International. 2014;2014:1-16."
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ANEXO II: ICTUS. ESCALA NIHSS

Tabla 2: Escala NIHSS

Evatuncion Respuesta | Puntaje Evaluacion Asspuasta Puntaje
Sin caida )
Alrta 0 1
1. Nivel de conciencla [ESE000 IR [Pt roremion, s :
Coma 3 . I
Ambas ]
1b, Proguntas (mes, mm ¥ b Motor | No resiste & gravedad 2
edad) o miembro inferior | Y- of = esisiec s :
noarrectas NE
fc. Ordenes ambas 2 o
(abra.y clecte 108 ofos, |O0edece 1 2 7. Ataxia de 1
miembros 2
haga pufio y sueite) . NE
0 Normal 0
1 |8 Sensibiided Im“ 1
2 Hpoastana mod s 2
[ [
1 Atasia mve 1
2 Alasia moderada 2
3 |E'ﬁ 3
? Disariria leve - mod. H
- 1
2 10.Oleartrie |1y rivia mod - severs 2
[Pacwnts ntubads | NE |

0 | 1).Extencione |
. No desatancan °
3 Desatencion parcial 1
% Dedatencion compiata 2

N




ANEXO III: TALAMO. CORTEZA CEREBRAL

|1 Campo frontal de los ojos [ Motor | Visién temporal [ Vision [l Visién parietal

48



ANEXO IV: SINDROME DE PERCHERON
Tabla Il. Etiologia y epidemiologia. Analisis conjunto de las series publicadas®

Tabla I. Anélisis conjunto de las series publicadas.

FRCV Etiologia ANC 10T Fluctda cC Ocular Pupilar Otra F Tronco
Lazzaro et al [4] 71/23,p  BCG6AGL,50 123, 2p 23 23p 8/23,10p 15/23 4/23,2p  W/23,2p 1323,
Martinez et al [37] 12/12 ic 2o 7p 912 12p 12p 412, 2p 912 0z, p 212, 1p 712, 1p
Jiménez-Caballera [42]  10/10 6L,4C 10410 10p 1/10, 9p 4/10,6p  5/10,5p  3/10,7p /10, 2p 10p
Gentilini et al [22] 3/8, 5p 2p 58 8p 3/8, 4p 8/8 5/8 1/8, 6p 38 2p
Kumral et al [31] &/8,1p 50,2C1 6/8 8p 8p 7/8,1p 6/8 Ep 6/8, Ip Ep
Dela Cruz et al, 2011 6/6 41,24 5/6 1/6 ife 2/ 56 2/ 56 3/6,1p
Reilly et al [40] afe bp 6/& op 3fe 2/ 6/6 2/6,3p 46 bp
Robles et al [23] 5/5 sp 5/5 5p 5p 5p 5/5 445,1p 5/5 5p
Matheus et al [15] 3/3 Ip 3/3 13, 2p 0/3,2p 23, Ip 23, Ip 33
Thurtell y Halmagyi [19] 33 1C,2p 33 2/3,1p 3p 3/3 3/3 3/3 3/3 3/3
Perren et al [21] Ip Ip 33 3p Ip 33 33 03 33 33
Grupo <2 casos 19;34, 76,2 g,}; 1,10,  28/34 3;3:, s;g:, 121,;?1, 27;34, ug;a, 22?;34, 131;&,
Frecuencias 106,121, 64/121, g1/119, 8171, 200121, 520121, 88/121, 71, 81/121, as/121,
(canjunta) 15p, B8% 57p, 53% p, 75% 105p, 8%  87p,16,5%  42p,43%  12p, 7%  47p, % 13p,67%  Adp, ITH

Los datos perdidos se indican ap, siendo x el nimero de casos perdidos al respecto (en general, aquellos en que no se especifica positividad o negatividad de 13 variable). A: aterotrombdtica;
ANC: zlteracidn del nivel de consciencia; C: cardioembdlica; CC: cognitive-conductual; FROW: factores de riesge cardiovascular; | indeterminada; 10T: intubacidn orotragueal; L: lacunar; O:
otras (tdxicos, migrafia, iztrogenial; Otra F: otra focalidad neuroldgica. Porcentaje de datos especificados sobre el total.

Dibujo1*’

Fig. 1. Passive examination of the ocular movements: this manoeuvre tests the oculocephalic reflex.
a-c Natural response in normal patients, referred to as doll’s eye sign (the gaze deviates contralaterally
in the opposite direction of where the head is turned). d, e An abnormal response is present when the
eyes remain fixed on the horizontal or vertical axis during the passive movement of the head.
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Tabla Ill

Tabla L. Semiologla de presentacian en el infarto de 2 antert de Percheron.

Sintomas frecuentes Signos frecuentes

Trastomo del nivel de consdiencia (estuporcoma)  Trastorno oculomotor simple/complejo

Con fluctuaciones Nuciear (II1)®

Sn fluctuadones Supranuckar {supranfraversian)
Amnesia retrograda Paresta facl o de miembros
Hipassamnia Dsmetria®
Dsartria? Dbsdiadocodinesia®
inastabiidad Ataxia troncaP
Debifidad genesaltrada o focal Babimsk®
Hamihipoestesta
Incoordinadon
Apatha, pérdida de Iniclatha 22
Confabuladon
Dificultad para encontrar palabras?
Parafagas®
Sintomas Infrecuentes Signes infrecuentes
Alasa® Trastoeno oculomotor simple/complejo®
Diplopla Doble paresia depresora ooular (R + 05)
Demenda Pseodoparesia del nenvio ebducens
Dicinesla Sindrome def uno y medio
Amnesia autoblogrifica Oftalmoplejia completa
Movimientos involuntarios Skew deviation

Tembloe Nistagmo vertical ®

Aletoss Blefarcespasmo®

Miccionias Astertds®
Hipolona * Distonia segmentaria
Hipersenzaidad
Hiperfagla
aulimia
Haminegigancla®

05- obiscuo superior; R reao inferior, 3 Dagencencs 92 13 1egion ratmic: poiar; *Depencenda de & regce
mesencetalc/peduncutar,

Escala de Glasgow: evaluacion del nivel de consciencia. Puntuacion maxima 15-
minima 3 (coma profundo)

AREA EVALUADA PUNTAJE

APERTURA OCULAR
Espontanea

Al Estimulo Verbal

Al Dolor

No Hay Apertura Ocular

MEIOR RESPUESTAMOTORA
Obedece Ordenes

Localiza ef Dolor

Flexidn Normal (Retina)

Flexion Anormal { Descorticacion)
Extension (Descerebracion)

No hay Respuesta Motora

RESPUESTAVERBAL
Orientada, Conversa
Desorientada, Confusa
Palabras Inapropiadas
Sonidos Incomprensibles
No hay Respuestaverbal

e A VO - s
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Diagnostico diferencial: lesiones talamicas bilaterales con pruebas de imagen similares

38

Table 2

Differential diagnosss table bilateral thalamuc lessons

MRITI MRITVFLAIR | MRIDWUVADC MRAMRY Pattern of
contrast
mhancement

Artery of Hypoumtense signal | Hyperintense Restricted diffusion in case | Rare Possibie filling defect in single vessel Ne enbancement
Percheron | mareasof nfarct | sgnalwmareasof | of acwte o subacute nfarct | ansng from voulseral PL segment on MRA
Occlusion mfarct
Top of the Basilar | Hypomtense signal | Hypenutense | Restracted duffusson m case | Fillmg defect on MRA n distal basifar actery | No entuncernent
Syvadrome | 11 areas of snfarct stgnal 1 areas of | of acute er subacute wfarct

wlaret
Deep Corebral Hypomtense ugnal | Hypenutense Resticted diffusson mcase | Fillmg defect on MRV, most commonty in No enbancement
Venous mareas of mfarct | signalmareas of | of acute or subacute mfarct | strasght wnus
Thrombosis mfarct
Wernicke’s Hypointense signal | Hyperintense Possible restricted diffusicn | No charactenstic findings Lesiotss mav
Encephalopathy | Jesions signal lesions enhance
Extrapostine Hypomtense ugnal | Hypenuitense | Posssbie restricted dsffusican | Ne charactersstic findings | Lessons show
Myelinokysis | 1essons signal lesons varable

euhancement
* 1
Wilson's Disease | Hypomtense ugnal = Hypenntense Posssble restricted diffusion | Ne characterastic findmgs | No entumcernent
lestons signal lestons i early plase

Creutzfeldt- Hypomtense signal | Hypenmntense No restricted diffusion No charactersstic findmgs No enhancement
Jakeb Disease lesions signal lesions
Bilateral } Isomtense lessons | Hypenatense No restricted duffusion No charactersstic findmgs No enhancement
Thalamic Glioma | signal lestons

MRA  magnetic resonance angiography

MRI

ADC

FLAIR

TEE

PFO

MRV

Dwi

magnetic resonance imaging

apparent diffusion coefficient

transesophageal echo

patent foramen ovale

magnetic resonance venography

diffusion weighted images

fluid=attenuated inversion recovery
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Tabka . Diagnstico dierencial en el sindrome de b arteria de Percheron.

Patologla newrcldgim

Datos diferendlales®

a_ Sindrome ded fop de b basitar

a. semiologi adidanal, terlonio mds extenso

b. Infarto venoso bitalimico

b Instauradian subaguda, teritoria no arteral

. Hemormagla subaracnoldea masha

¢ Cefalea exploshva, neuroimagen,
xaniooromia del liquido cefalormraquiden

. Infiltrackon neoplasica balamica

. Instauradian cronica, termiorie no arteral

. Encefalitls

& Fiebre, meninglsma, crisks, neurcimagen

1. Estado epiléptico no convulshvo

f. Signos comasksieos sutlles, elecrencefalograma,
neursimagen, respuesta

Q. Botulsmo - Slgnas vegetatvos, paresta descendente progresiva
Patologla no neuralogica

Trasiomis idnioos Focalidad sutll asodada al estupor/oma, samiologta

T R e e
P gt s

Intoxiadones

o5 dapcs diferendlales eni la Gl de peobogia newnkigic van aperezdos con ka emidad en cueszidn {comes-
pondenca por la misma lewra del afabena). En la pasoiogia no newnldgic, 13 tmespondentt &5 muhiple y oo
o los danos som diferenciales ded sivdsome de & aneria de Pesthenon respeno a i 1oelidad de los rasomos.
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