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3. Subdirección de Enseñanza e Investigación del Hospital Regional de Alta Especialidad de Cd. Victoria 

“Bicentenario 2010” IMSS-Bienestar. 

*Autor de correspondencia: Hadassa Yuef Martínez-Padrón. 

Hospital Regional de Alta Especialidad de Ciudad Victoria “Bicentenario 2010”.  
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RESUMEN 

Objetivo: Presentar un caso de una paciente que debutó con un episodio agudo de encefalitis secundario a una vasculitis primaria 

del sistema nervioso central Materiales y métodos: Se revisa el caso de una paciente de 30 años ingresada en nuestro hospital por 

disartria con fiebre súbita asociada, sin enfermedades crónicas. Resultados: Se confirmó el diagnóstico de una encefalitis secundaria 

a una vasculitis primaria del sistema nervioso central. Conclusión: La secuencia Black-Blood RM es de suma utilidad para el diag-

nóstico de una vasculitis primaria del sistema nervioso central. 

Palabras clave: Encefalitis, vasculitis, primaria, resonancia magnética, cerebro, black-blood.  

 

ABSTRACT 

Objective: To present a case of a patient who presented an acute episode of encephalitis secondary to primary angiitis of the central 

nervous system. Material and methods: The case of a 30-year-old patient admitted to our hospital for sudden dysarthria with fever 

without chronic diseases is reviewed. Results: The diagnosis of encephalitis secondary to a central nervous system vasculitis was 

confirmed. Conclusion: The Black-Blood MRI sequence is extremely useful for the diagnosis of primary angiitis of the central nervous 

system. 

Keywords:  Encephalitis, vasculitis, primaria, magnetic resonance, brain, black-blood.  

 

Introducción 

La vasculitis primaria del sistema nervioso cen-

tral (VPSNC) es una enfermedad rara que re-

sulta en la inflamación y destrucción de la vas-

culatura del sistema nervioso central sin obser-

var una vasculitis fuera del sistema nervioso 

central.1 Con una prevalencia 2.4 casos por mi-

llón de habitantes en Estados Unidos de Amé-

rica2 estos tienden a ser más aislados cuando 

son de compromiso unilateral con 49 casos re-

portados en la literatura inglesa3, por ello es una 

patología poco entendida con pocos casos do-

cumentados a nivel mundial y de difícil diagnós-

tico por presentar sintomatología similar a otros 
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padecimientos neurológicos (neuro infecciones, 

EVC, intoxicación por drogas, etc); el abordaje 

diagnostico se complica al requerir una así 

como la necesidad de una muestra de tejido 

para estudio histopatológico que demuestre el 

proceso inflamatorio.4 

Ahora se considera a la VPSNC un espectro 

con distintos subtipos clínicos e histológicos5, 

para el diagnóstico de la enfermedad se deben 

cumplir los criterios propuestos por Calabrese y 

Mallek en 19886 [Cuadro 1], si bien la resonan-

cia magnética no cuenta como un criterio diag-

nóstico, el uso de la secuencia Black-Blood con-

trastada es una gran herramienta para llegar al 

diagnóstico de VPSNC evidenciando el realce 

en las paredes de los vasos afectados y divi-

diéndolos en grados para mejorar el diagnós-

tico.7 

Cuadro 1. Criterios de Calabrese - Mallek 

Criterios de Calabrese - Mallek 

● Presencia de un déficit neurológico o psiquiá-
trico adquirido inexplicable 

● Presencia de características clásicas de una 
vasculitis por angiografía o histopatología del 
SNC. 

● Ausencia de una vasculitis sistémica 

Criterios diagnósticos para vasculitis primaria del sistema 
nervioso central. Recuperado de Calabrese LH, Mallek 
JA. Primary angiitis of the central nervous system.6  

En este reporte de caso se presenta una pa-

ciente que debutó con una encefalitis secunda-

ria a una VPSNC unilateral. 

 

Presentación del caso 

Se trata de un paciente femenino de 30 años, 

originaria de Montemorelos, Nuevo León, ac-

tualmente residente de Ciudad Victoria, Tamau-

lipas quien acude a valoración al área de urgen-

cias en el Hospital Regional de Alta Especiali-

dad Bicentenario 2010 “IMSS-Bienestar”, el 1 

de marzo del 2025 por presentar un cuadro de 

deterioro neurológico súbito de 3 días de evolu-

ción asociado a cefalea global de intensidad 

moderada, malestar general y fiebre de 38.5°; 

ha presentado episodios confusionales súbitos 

que remitían espontáneamente en las últimas 3 

semanas, astenia, adinamia, hiporexia y som-

nolencia leve, sin haber presentado retraso en 

el neurodesarrollo ni déficit en desempeño aca-

démico durante su vida. Antecedentes heredo-

familiares, personales patológicos y personales 

no patológicos sin relevancia.  

A su llegada se le solicita valoración al servicio 

de medicina interna encontrando a la paciente 

consciente, cooperadora, desorientada en 

tiempo, espacio y situación, Escala de Four 16 

puntos, Glasgow 15 puntos, sin facies caracte-

rísticas, se observa agnosia auditiva y anosog-

nosia a expensas de compromiso de funciones 

mentales superiores, apraxia construccional y 

motora, sin lograr raciocinio indicando una pro-

bable afectación del lóbulo temporal; resto de la 

exploración normal.  

La evolución en las primeras 24 horas fue favo-

rable, con remisión transitoria de los síntomas 
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neurológicos con picos febriles leves esporádi-

cos de hasta 37.2°C por lo que se indicó trata-

miento sintomático con paracetamol 1 gramo 

por razón necesaria y manejo expectante hasta 

determinar una etiología, en el estudio de su pa-

tología se realiza procedimiento de punción 

lumbar para estudio de líquido cefalorraquídeo 

y una resonancia magnética simple y contras-

tada de cráneo.  

Al no presentarse eventos adversos en 24 ho-

ras de su evolución y sin contraindicación apa-

rente, se decide iniciar tratamiento de forma 

empírica para encefalitis autoinmune, con base 

en corticosteroides [30 mg/kg Metilprednisolona 

por 3 días, posteriormente, 1 mg/kg de Predni-

sona al día], Ácido Micofenólico 1gr cada 12 ho-

ras, Hidroxicloroquina 200 mg cada 24 horas, 

así como, Ceftriaxona 1gr cada 12 horas como 

profilaxis antimicrobiana por estado de inmuno-

supresión. En la resonancia magnética de crá-

neo realizada el día 3 de marzo del 2025 donde 

se evidenció a nivel de lóbulo temporal iz-

quierdo zonas engrosamiento de la corteza ce-

rebral, así como zonas de focales de edema ce-

rebral, realce focal cortical al paso de medio de 

contraste y zonas de restricción a la difusión 

magnética. [Figura 1].  Se delimitó un compro-

miso de los giros superior, medio e inferior del 

lóbulo temporal izquierdo [Figura 2]. En la eva-

luación vascular en la secuencia 3D TOF se 

identificó un compromiso de la vasculatura iz-

quierda con estenosis de los segmentos M3 y 

M4 [Figura 3], la cual se esquematiza adecua-

damente en el 3D TOF axial [Figura 4]. 

Por los hallazgos de patrón cortical temporal iz-

quierdo se realizaron pruebas de laboratorio 

para los siguientes anticuerpos con el fin de 

descartar encefalitis autoinmune: NMDAR1, 

AMPAR1, AMPAR2, GABABR, LGI1 los cuales 

resultaron negativos, así como ANCAS [Protei-

nasa 3-MPO] que resultaron positivos con nive-

les de proteinasa-3 de 8.5 mg/dL y una mielo-

peroxidasa de 50.0 mg/dL. Bajo hallazgos clíni-

cos, imagenológicos y de gabinete se llegó al 

diagnóstico de vasculitis primaria del sistema 

nervioso central. 

 
Figura 1: Imágenes en plano axial obtenidas en un 
equipo Philips Ingenia 1.5 Teslas A: Engrosamiento cor-
tical del giro temporal medio en secuencia T1 (flecha 
amarilla). B: Realce cortical focal al paso de medio de 
contraste (flecha verde). C: Aumento en la intensidad de 
señal en secuencia T2 en relación con edema cortical (fle-
chas amarillas). D: Aumento en la intensidad de señal en 
secuencia FLAIR (flecha amarilla). E: Zonas hiperinten-
sas en secuencia DWI correspondientes a restricción (fle-
chas amarillas). F: Mapa ADC con zonas hipointensas 
corticales (flechas amarillas) compatibles con la restric-
ción de la difusión.    
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Figura 2: Imágenes en secuencia T2 obtenidas en un equipo 

Philips Ingenia 1.5 Teslas. A: plano coronal donde se evidencia 

el engrosamiento cortical de los giros temporales (flechas rojas) 

superior (1), medio (2) e inferior (3). B: Plano sagital oblicuo 

donde observamos el engrosamiento cortical de los giros tem-

porales (flechas rojas) superior (1), medio (2) e inferior (3). 

 

 
Figura 3: Imágenes en secuencia 3D TOF (A,B) y T1 3D 

contrastado (C). A: Plano coronal donde se observa la 

disminución de calibre del segmento M3 distal (flechas 

amarillas) y la ausencia del segmento M4 izquierdo (círculo 

rojo) en comparación a contralateral (flecha roja). B: Plano 

axial donde no se logra evidencias segmento M4 izquierdo 

(flecha amarilla) en comparación a contralateral (flecha roja). 

C. Plano axial donde observamos compromiso de los segmentos 

M3 y M4 (flechas negras) en comparación a contralateral 

(flechas amarillas). 

 

 
Figura 4: Imagen en secuencia 3D TOF en plano axial 

evidenciando los segmentos de la arteria cerebral media, M1 

(flecha roja), M2 (flecha amarilla), M3 (flecha azul), M4 (flecha 

verde) y observando la disminución de calibre de los segmentos 

M3 y M4 izquierdos en comparación al contralateral. 

Hubo una respuesta favorable al tratamiento 

médico con remisión de fiebre desde la primera 

dosis de esteroide y recuperación de las funcio-

nes mentales superiores a expensas de la ag-

nosia auditiva, anosognosia y apraxia motora. 

En ningún momento presento recaída de su 

cuadro clínico posterior al inicio del tratamiento, 

la paciente fue egresada al quinto día de estan-

cia hospitalaria por la mejoría clínica con ma-

nejo médico ambulatorio con base en corticoes-

teroides [1 mg/kg de Prednisona al día] y segui-

miento por consulta externa por el servicio de 

reumatología. 

Discusión 

La VPSNC se divide en 4 patrones principales 

respecto a sus hallazgos histopatológicos: pa-

trón linfocitico, angeítis relacionada con beta 

amiloide, predominio granulomatoso y patrón 

necrosante5. Pertenece al grupo de enfermeda-

des raras con una prevalencia estimada de 2.4 

casos por 1,000,000 personas2; la mayoría de 

estos casos están limitados a los hallazgos clí-

nicos e imagenológicos por la necesidad de una 

biopsia de cerebro para confirmar el diagnos-

tico4, incluso la biopsia pueden arrojar resulta-

dos falsos negativos ya que la vasculatura ce-

rebral en la VPSNC se encuentra afectada seg-

mentariamente por ello en 1990 se reportaba 

una sensibilidad muy baja de solo el 20%8, de 

los 43 casos reportados entre 1986 a 2006 en 

el Hospital Johns Hopkins ninguna de las biop-

sias resulto positiva9, esta sensibilidad ha ido 
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aumentando por el uso de guía imagenológica 

hasta un 53 - 63% actualmente10, la cual sigue 

siendo baja para un procedimiento tan invasivo. 

Los hallazgos clínicos no muestran característi-

cas específicas que lo diferencien de otra pato-

logía neurológica al presentar alteraciones cog-

nitivas, encefalopatía, convulsiones, déficits 

neurológicos focales y cefalea, siendo este úl-

timo el síntoma más común el cual puede variar 

en intensidad, patrón y descripción, el deterioro 

cognitivo progresivo es el segundo síntoma más 

común en presentación.7 

La cefalea  intensa súbita nunca se presenta en 

la VPSNC y es sugestivo de otra patología 

como la hemorragia subaracnoidea, estatus mi-

grañoso o  el síndrome de vasoconstricción ce-

rebral reversible.7 Si no es tratada a tiempo 

puede progresar a eventos isquémicos transito-

rios, eventos hemorrágicos y mielopatías, aun-

que suele ser en casos individualizados donde 

no se logró realizar un tratamiento precoz.4, 12, 

13.
 La VPSNC debe ser un diagnóstico diferen-

cial en todo paciente con las siguientes caracte-

rísticas: 1) Ataques isquémicos transitorios en 

distinta topografía vascular con cambios infla-

matorios en el líquido cefalorraquídeo [LCR]. 2) 

Cefalea crónica o meningitis aséptica crónica 3) 

Infecciones del sistema nervioso central y pro-

cesos neoplásicos han sido descartados.14 

En un intento de subclasificar clínicamente la 

VPSNC se describen tres subtipos principales: 

Angeitis granulomatosa del sistema nervioso 

central, angiopatía benigna del sistema ner-

vioso central y VPSNC atípica.15 Actualmente la 

angiopatía benigna se modificó a Síndrome de 

Vasoconstricción Cerebral Reversible (SVCR), 

aunque no es perfecta, esta clasificación orienta 

a un diagnóstico más certero.15 La angeítis gra-

nulomatosa del sistema nervioso central se re-

fiere a pacientes con presentación clásica de 

VPSNC con cefalea insidiosa y disfunción neu-

rológica difusa, hay alteraciones en la RM ca-

racterizadas por múltiples eventos isquémicos 

bilaterales y la muestra de LCR es positiva a 

meningitis aséptica en un 90% de los pacien-

tes.16 

El principal diagnóstico diferencial en sospecha 

de una VPSNC debe ser el SVCR, el diagnós-

tico equívoco es común debido a que ambos 

presentan los mismos hallazgos imagenológi-

cos, así como cuadros clínicos y exámenes pa-

raclínicos semejantes17, por ello muchas perso-

nas diagnosticadas con VPSNC pudieron ser en 

realidad SCVR y terminan consumiendo este-

roides por largos períodos (1 a 2 años) cuando 

no era necesario, está se encuentra frecuente-

mente relacionado a consumo de medicamen-

tos con efectos vasoconstrictores y el parto.17 

Estos pacientes presentan múltiples sitios de 

vasoconstricción sin un compromiso parenqui-

matoso como tal, son más propensos al san-

grado y zonas focales de edema.18 

En base al tratamiento de la VPSNC se puede 

ver en el estudio realizado por Deb-Chatterji M, 
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et al.,  donde a 51 de 54 pacientes con un diag-

nostico de VPSNC fueron tratados con pulsos 

de esteroires posterior a una dosis inicial de ci-

clofosfamida, en la terapia de manternimiento 

emplearon distitnos medicamentos entre azati-

oprina 35%, metotrexate 31% y micofenolato 

23%.5 Por ello el tratamiento administrado es un 

tanto similar a lo reportado a nivel global, sin 

embargo recordando que pensabamos en una 

encefalitis autoinmune de primera instancia la 

base inmunosupresora del tratamiento es la 

misma para ambas patologias.  

Asi mismo en el estudio realizado por De Boys-

son, et al., analizaron los resultados a largo 

plazo de 112 pacientes con diagnóstico de 

VPSNC en el registro nacional francés de 

acuerdo al tratamiento recibido. Un total de 110 

pacientes recibieron glucocorticoides como tra-

tamiento de la VPSNC, 68 de estos (61%) reci-

bieron un pulso inicial de metilprednisolona 

unico. La mediana de la dosis oral inicial de pre-

dnisona fue de 0,95 (0,42-1,7) mg/kg al día. A 

89 pacientes se les administro ademas una do-

sis de ciclofosfamida administró ciclofosfamida 

a 89 pacientes. Se logró la remisión en 106 

(95%) pacientes. De los 6 pacientes que no lo-

graron la remisión, 1 recibió solo glucocorticoi-

des y los otros 5 recibieron glucocorticoides y 

un inmunosupresor para la inducción.19  

De los 106 pacientes que lograron la remisión, 

52 (46%) recibieron posteriormente terapia de 

mantenimiento con un inmunosupresor, está se 

inició tras una mediana de 4 (3-18) meses 

desde el inicio de los glucocorticoides de los 

cuales se prescribió azatioprina a 41 pacientes 

(2 mg/kg al día), metotrexato a 7 (0,3-0,5 mg/kg 

a la semana) y micofenolato de mofetilo a 4 (2 

l/día). La mediana de duración del tratamiento 

de mantenimiento con estos inmunosupresores 

fue de 24 (6-72) meses. La combinación del uso 

prolongado de glucocorticoides y la administra-

ción de terapia de mantenimiento con un inmu-

nosupresor logró una remisión a largo plazo sin 

discapacidad significativa en 84 los pacientes 

que recibieron dichos tratamientos.19  

No existen ensayos clínicos aleatorizados sobre 

el tratamiento médico de la VPSNC; por lo tanto, 

el tratamiento se ha derivado de las estrategias 

terapéuticas utilizadas en otras vasculitis siste-

micas, la piedra angular es detener el proceso 

inflamatorio inicial y evitar los brotes posteriores 

de la enfermedad, los glucocorticoides siguen 

siendo la base del tratamiento y han demos-

trado resultados alentadores especialmente 

cuando se combinan con otro inmunosupresor.2 

La ciclofosfamida sigue siendo el fármaco más 

prescrito junto a los glucocorticoides para la in-

ducción en Europa, principalmente por vía intra-

venosa.19 En base a ello el tratamiento empirico 

y de mantenimiento otorgados fueron los ade-

cuados segun los estandares internacionales. 

Dadas las dificultades para realizar un diagnós-

tico positivo y que los diagnósticos diferenciales 

sean más comunes, la práctica de instaurar un 

tratamiento inmunosupresor empírico para la 
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presunta vasculitis del SNC tiene un valor in-

cierto y un riesgo significativo para la salud del 

paciente cuando la sospecha diagnostica no es 

la adecuada. Por ello queda a criterio del clínico 

tratante con el apoyo imagenológico la necesi-

dad de iniciar un tratamiento sin un diagnóstico 

definitivo. 20 

Para el diagnóstico de una VPSNC el mejor es-

tudio de imagen es la resonancia magnética con 

secuencia Black-Blood, aunque la angiografía 

cerebral es el estándar de oro imagenológico,21 

ésta sigue siendo un estudio más invasivo y de 

poca reproducibilidad, por ello el uso de la se-

cuencia Black-Blood con contraste es de gran 

ayuda para descartar compromiso vascular in-

tracraneal, sin embargo, solo puede realizarse 

en equipos de 3 Teslas y consiste en la supre-

sión de grasa y sangre sobre una adquisición 

ponderada en T1.22 Existen estudios donde se 

ha comparado la secuencia Black-Blood frente 

a la angiografía y angiotomografía cerebral en 

pacientes con vasculopatía de diferente etiolo-

gía reportando una gran sensibilidad (100%) y 

especificidad (99.8%) para diagnóstico de este-

nosis vascular.23 Inclusive una angiografía nor-

mal no excluye el diagnóstico de una vasculitis 

y esta puede ser normal si solo están compro-

metidos vasos de pequeño calibre.24 

Dichas estenosis vasculares se caracterizan 

por presentar realce periférico el cual se eviden-

cia mejor al paso de medio de contraste, por ello 

se deben tomar imágenes pre y post contraste 

en secuencia Black-Blood, el realce vascular se 

clasifica en tres grados según la clasificación 

propuesta por Kuker W, et al.25 la cual se re-

sume en el cuadro 2 y se ejemplifica en la           

figura 5. El realce post contraste no es exclusivo 

de las vasculitis y puede ocurrir por otras cau-

sas entre las que se encuentran el lupus, angio-

patía amiloidea, estenosis por aterosclerosis, 

disección vascular, Moya-Moya, arteritis de cé-

lulas gigantes, angiopatía postparto, vasoes-

pasmo cerebral secundario a drogas y angeítis 

migrañosa entre otros. Por lo que este debe 

considerarse un estudio complementario con un 

amplio potencial para una visión directa de la 

vasculatura intracraneal y orientar al diagnós-

tico.26 Para este estudio se requiere un resona-

dor de 3 Teslas el cual tiene una disponibilidad 

limitada en el medio impidiendo la realización 

de dicha secuencia en la paciente, la angiogra-

fía y biopsia de cerebro no eran opciones via-

bles tampoco por lo que se dificulta más el diag-

nostico de las VPSNC. 

Cuadro 2. Clasificación de Wilhelm Küker 

Clasificación de Wilhelm Küker 

● Grado 0: Vasculatura sin alteraciones 

● Grado 1: Pequeñas líneas hiperintensas alre-
dedor del vaso 

● Grado 2: Zona gruesas hiperintensas alrededor 
del vaso 

Grados de realce post contraste en secuencia Black-
Blood. Recuperado de Küker W. Cerebral vasculitis: ima-
ging signs revisited.25 
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Figura 5: Imágenes obtenidas de Pfefferkorn T, et al.26 
Imágenes en secuencia Black-Blood pre (A, C) y post 
contraste (B, D) en plano axial donde observamos la to-
pografía de la arteria cerebral media derecha (A) y su 
realce perivascular lineal al paso de contraste (B) en re-
lación con una vasculitis grado 1. Además, observamos 
la porción comunicante de la carótida interna izquierda 
(C) y como presenta un realce grueso perivascular al 
paso de medio de contraste (D) así como de la arteria 
comunicante posterior ipsilateral en relación a una vascu-
litis grado 2. 

 

Conclusión 

Es necesario el descartar otros diagnósticos di-

ferenciales como el SVCR antes de administrar 

inmunosupresores en sospecha de una 

VPSNC, las limitaciones de la disponibilidad de 

los métodos de imagen y su correcto uso afecta 

a la toma de decisiones y las secuelas que 

puede desarrollar el paciente a futuro por el uso 

crónico de inmunosupresores.  
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