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Resumen

La trombosis de los senos venosos es poco frecuente en neonatos y posiblemente esté infradiagnosticada.
Suele sospecharse ante la presencia de convulsiones u otros signos neuroldgicos, aunque en ocasiones €s
un hallazgo incidental. El diagnéstico se confirma mediante pruebas de imagen, habitualmente una
resonancia magnética. El pronéstico depende del tratamiento anticoagulante, controvertido en los neonatos,
y de la extension de la lesion. Presentamos 2 casos que se iniciaron de manera diferente: el primero con
una crisis convulsiva y el segundo fue un hallazgo casual durante el estudio de una malformacion
vasculolinfatica cervical. Ambos pacientes recibieron terapia anticoagulante, después de la desaparicion de
la lesion hemorragica.
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Abstract

Title: Two paradigmatic cases of neonatal venous sinus thrombosis

The venous sinus thrombosis is rare in infants and possible infradiagnosed. The suspicion of its existence is
usually confirmed due to seizures or other neurological signs, although occasionally it is an incidental
finding. The diagnosis is confirmed by an imaging test, usually magnetic resonance. Prognosis depends on
the anticoagulant therapy, a controversial issue in neonates, and the extent of the injury. We present two
cases that debuted in a different way, the first with epileptic seizure, and the second was an incidental
finding during the study of a lymphatic vascular malformation in the cervical region. Both received
anticoagulant treatment henceforth the disappearance of the hemorrhagic lesion.
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Introduccion

El diagnéstico de la trombosis de senos venosos cerebrales (TSV) en neonatos esta aumentando en los
Ultimos afios, debido al mejor conocimiento clinico y los avances en las técnicas de neuroimagen'. Su
frecuencia se estima en 2.6/100.000 recién nacidos al afio’. La clinica se manifiesta en las primeras horas
o dias de vida'. La forma de presentacion mas frecuente son las convulsiones, como crisis aisladas o
recurrentes, u otros signos, como letargia o apnea, si bien algunos casos cursan de forma asintomatica,
descubriéndose como un hallazgo incidental™358. El seno sagital superior (SSS) es el mas afectado, y la
implicacién de més de un seno a la vez se produce hasta en el 50-80% de los casos™. La oclusion
causa una lesion parenquimatosa cerebral hasta en un 50-60% de los casos en forma de infarto
isquémico y/o hemorragico (este ultimo mas habitual). Suele localizarse en el Idbulo frontal y parietal, y

puede asociarse a una hemorragia talamica o interventricular®-37.

El antecedente de parto complicado es el factor de riesgo mas frecuentemente implicado’#5. La técnica
de eleccion para el diagnostico es la resonancia magnética (RM)2. El uso de la terapia anticoagulante es
controvertido en los neonatos®3. El pronostico depende del tratamiento anticoagulante, la comorbilidad y

la extension de la lesion2®.

Presentamos 2 casos de TSV con diferentes formas de manifestacion y factores de riesgo asociados.

Casos clinicos

Caso 1

Recién nacida que ingresa desde el quiréfano por pérdida de bienestar fetal agudo y dificultad
respiratoria. No se refieren enfermedades hematoldgicas en la familia. Durante el embarazo se presenté
oligoamnios detectado en la ecografia a las 32 semanas. La nifia naci6 a término mediante cesarea
indicada por pH patolégico (7.11). En la exploracion inmediata se observd que presentaba la piel
impregnada en meconio, ausencia de esfuerzo respiratorio, hipotonia y cianosis, por lo que se ventilé con

mascarilla durante 1 minuto. El test de Apgar era de 3/6/8 y su peso de 3.510 g.

En la exploracion neurologica al ingreso en la unidad neonatal de cuidados intensivos presentaba se
observé hipotonia axial, buena reactividad y llanto enérgico. En la analitica urgente destacaba una
alteracién de la coagulacion, con tiempo de protrombina de 19,6 segundos (valores normales [VN]: 12-
15), actividad de protrombina del 46% (VN: 65-100) e indice normalizado internacional de 1,7 (VN: 1-1,5).

No mostraba signos externos de sangrado.
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Alas 12 horas de vida presentd un deterioro del estado general, con bradicardia y desaturacion, seguido
de una crisis clonica del hemicuerpo derecho, que cedi6 con fenobarbital. El electroencefalograma (EEG)
mostr6 signos irritativos focales centrales izquierdos. La ecografia transfontanelar no mostré ningun
hallazgo patoldgico. En la RM craneal realizada al séptimo dia de vida se observaba una TSV del seno
recto y el tercio distal del longitudinal superior y un infarto isquémico-hemorrégico parietal posterior

izquierdo (figuras 1a'y 1b).

Se dio de alta a la paciente a los 19 dias de vida, con fenobarbital y sin tratamiento anticoagulante, que

se aplaz6 por presentar una hemorragia significativa.

En la RM de control realizada a los 26 dias de vida se aprecié una mejoria radioldgica de la lesion
isquémica parietal posterior izquierda y la practica resolucién de las zonas de sangrado. Por persistir la
ausencia de relleno en el seno longitudinal superior, se inicié tratamiento anticoagulante con heparina de
bajo peso molecular (HBPM). El estudio de trombofilia era normal. A los 40 dias sélo se apreciaba en la
RM un leve adelgazamiento del seno longitudinal superior. Se suspendi6 el fenobarbital a los 2 meses,

dado que la exploracion neurolégica y el EEG eran normales, asi como la HBPM a los 3 meses.

Caso 2

Recién nacido de 37 semanas, que ingresa desde el quirdfano debido a una tumoracioén cervical. La
madre estaba afectada de un lupus cutaneo y un posible déficit de proteina S, y no presentaba
antecedentes familiares de tumores congénitos. En la ecografia realizada en la semana 33 + 5 de
gestacion se detectod una tumoracion submandibular de componente solido-quistico. En la RM fetal se
confirmé la malformacion vasculolinfatica. El parto fue a término mediante cesarea electiva y
consensuada con intubacion oral en el quiréfano mediante tratamiento extrauterino intraparto (EXIT)®. El

test de Apgar era de 6/8/9 y el peso al nacer de 3.000 g.

En la exploracion destacaba una tumoracion submandibular izquierda de 13 cm de diametro, de
consistencia blanda y coloracion violacea. Se realizd una puncién ecoguiada con administracion de
sustancia esclerosante (doxiciclina), que permitié la extubacién del paciente dada la disminucion del
tamario del tumor. Los marcadores tumorales, las ecografias abdominal y cerebral y la ecocardiografia no

mostraron alteraciones, y la RM cervical confirmé los hallazgos prenatales.

Dentro del estudio de extension, se realizd a la semana de vida una RM cerebral, que mostré una
dilatacién del sistema venoso profundo y del seno recto, con defecto de replecion compatible con
trombosis (figura 2a), ademas de lesiones isquémico-hemorragicas en la sustancia blanca frontotemporal
izquierda y ambos plexos coroideos (figura 2b). Se retraso el tratamiento anticoagulante ante la presencia

de hemorragia.
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El nifio permanecié asintomatico, y a los 15 dias se le realizé una nueva RM, que mostré cambios respecto
a la previa: resolucidon de la trombosis del seno recto y disminucién de la dilataciéon del sistema venoso
profundo, pero con hallazgo de defecto de replecion del seno longitudinal superior compatible con una
trombosis parcial. Las lesiones isquémico-hemorragicas desaparecieron, por lo que se inicid tratamiento
con HBPM. Desconocemos la evolucién posterior de este caso, debido al traslado del paciente a otra

comunidad por motivos familiares.

Discusion

La TSV en los neonatos tiene una baja incidencia, aunque probablemente esta infraestimada, dada la
poca especificidad de la clinica, el escaso conocimiento de ésta y el escaso empleo de las pruebas
adecuadas’®. Sin embargo, en los ultimos afios esta aumentando su incidencia debido a los avances en

las técnicas diagndsticas.

La clinica suele manifestarse en los primeros dias de vida, incluso en las primeras horas, como ocurrio en
el caso 1, que se inicié con una convulsién, la forma de presentacién mas frecuente. En el caso 2, el
hallazgo fue casual dentro del estudio de extension de la tumoracién. Debemos diferenciar entre las
convulsiones por isquemia arterial y venosa. En los casos de trombosis venosa es frecuente la letargia o
apneas asociadas 0 no a las convulsiones, a diferencia de los ictus arteriales que no asocian depresién
neuroldgica'®. EI SSS suele ser el mas frecuentemente afectado, seguido del recto y el transverso. En los
casos presentados hubo afectacion de mas de un seno a la vez, hallazgo que se presenta en mas del
50% de los pacientes. La trombosis puede causar una lesion parenquimatosa cerebral, en forma de
infarto isquémico y/o hemorragico (este ultimo mas frecuente), como también presentaron estos

pacientes.

Entre los factores de riesgo, en el caso 1 encontramos la asfixia perinatal, y en el caso 2 el parto
complicado (asociacion mas frecuente) y los factores protrombdticos en la madre. También se ha
observado una relacién entre los pacientes con malformaciones linfaticovenosas faciales y las anomalias

vasculares intracraneales, tal como ocurria en el segundo caso™.

Ambos casos se diagnosticaron mediante RM, técnica de eleccion para el diagnostico y el control
evolutivo de las lesiones?. El pronostico depende de diferentes factores, como el inicio de tratamiento
anticoagulante, las comorbilidades asociadas, el infarto hemorragico extenso o la oclusién venosa
multiple. A este respecto, en los casos expuestos cabria esperar un buen prondstico. A corto plazo el
porcentaje de fallecimientos es del 6-19% (la mayoria de casos no anticoagulados) y de propagacion del
trombo en el 25% de los pacientes no anticoagulados. A largo plazo, los pacientes desarrollan un déficit

neuroldgico cognitivo y sensoriomotor (36-79%) y epilepsia (20-40%)2S.

Segun las ultimas guias®®, las recomendaciones de tratamiento anticoagulante en los neonatos son

controvertidas, aunque su indicacion ante un caso de TSV en estos pacientes parece segura para
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prevenir la propagacion del trombo y las recurrencias, asi como para reducir el riesgo de muerte y las

secuelas neurolégicas, sin aumentar de forma significativa el riesgo de hemorragia.

Si no existe una hemorragia intracraneal significativa, se puede iniciar tratamiento anticoagulante; por el

contrario, si hay hemorragia, se puede esperar ¢ iniciarlo después de 5-7 dias si se produce una extension

del trombo. La duracion del tratamiento es de 6-12 semanas.

Conclusioén

La TSV neonatal es una entidad poco conocida e infradiagnosticada, en la que se debe pensar ante una

clinica neurolégica de inicio precoz y cuando exista un antecedente de parto complicado. También se ha

observado una relacion de la TSV con las malformaciones linfaticovenosas craneales. En general, tiene

buen pronostico a largo plazo. Existe escasa evidencia acerca del tratamiento anticoagulante en los

neonatos, pero podria prevenir la propagacion de trombos y mejorar el prondstico neurolégico.
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Figura la. Se aprecia la ausencia de relleno Figura 1b. Se observa una lesién hemorragica
del seno recto y el seno sagital superior (SSS) en estadio subagudo en la regidn parietal posterior
en su tercio distal en secuencia T1 sin contraste izquierda en secuencia T1 sin contraste

Figura 2a. Dilatacion del sistema venoso profundo Figura 2b. Hemorragia en el plexo coroideo
y el seno recto en secuencia T1 derecho y otra de menor tamafio en el plexo coroideo
izquierdo en secuencia eco de gradiente (T2)
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