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RESUMEN

La trombosis de la tércula de Heréfilo es una enfermedad rara de etiologia
desconocida. Hasta ahora se han descrito alrededor de 50 casos en la literatura. La
ecografia es un método diagnéstico eficaz y Util para el seguimiento. Los hallazgos
ecograficos caracteristicos incluyen una lesiéon anecoica triangular bien definida
en la regioén occipital, con estructura ecogénica en su interior que es el trombo. La
ecografia Doppler puede ayudar a establecer el diagnéstico en forma mas precisa.
El prondstico es variable, ya que la mayoria de los casos tienen un curso clinico
irrelevante debido a la resolucién espontanea del trombo, mientras que otros casos
pueden experimentar atrofia cerebral y muerte. Se presenta un caso de diagnéstico
prenatal de trombosis de la torcula de Herofilo.
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ABSTRACT

Thrombosis of the torcula of Herophilus is a rare disease of unknown etiology. So
far about 50 cases have been described in the literature. Ultrasonography is an
effective diagnostic method and useful for follow-up. Characteristic sonographic
findings include a well-defined triangular anechoic lesion in the occipital region, with
echogenic structure inside which is the thrombus. Doppler ultrasound can help to
establish the diagnosis more precisely. The prognosis is variable, as most cases have
an irrelevant clinical course due to spontaneous resolution of the thrombus, while
other cases may experience cerebral atrophy and death. A case of prenatal diagnosis
of thrombosis of the torcula of Herophilus is presented.
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INTRODUCCION

La trombosis de la confluencia de los senos venosos cerebrales, o tor-
cula de Herdfilo, es una afeccion cerebrovascular fetal poco frecuente,
pero representa el evento trombdtico cerebral mas frecuentemente
diagnosticado durante la vida fetal, con aproximadamente 50 casos re-
portados en la literatura®?. La sospecha de este trastorno suele produ-
cirse durante la evaluacion ecografica prenatal rutinaria, pero no suele
diagnosticarse con certeza, ya que puede confundirse con otras lesio-
nes similares de la fosa posterior. El prondstico neonatal puede variar
desde la resolucién espontanea sin complicaciones neuroldgicas hasta
alteraciones neuroldgicas severas y muerte®. Se presenta un caso de
diagnostico prenatal de trombosis de la torcula de Herdfilo.

REPORTE DE CASO

Una paciente de 22 afios de edad, gesta Il, para |, con embarazo de 28
semanas fue referida a la consulta prenatal de alto riesgo para valora-
cion de una estructura quistica en la fosa posterior cerebral fetal ha-
llada durante la ecografia prenatal rutinaria. La paciente negaba ante-
cedentes personales o familiares de trombosis, anemia, hemorragia y
alteraciones de la coagulacion.

La evaluacion ecografica mostro feto Unico femenino con biometria nor-
maly volumen de liquido amnidtico normal para la edad gestacional (29
semanas). La evaluacion cerebral fetal denotd una lesién heterogénea
triangular ubicada en la fosa posterior sobre la linea media e inmediata-
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mente por encima del tentorio del cerebelo, de
23 milimetros de diametro. Dentro de esta lesion
habia una formacion ecogénica de 12 x 10 x 9 mi-
limetros compatible con un codgulo sanguineo.
Los hemisferios cerebrales estaban ligeramente
desplazados, sin ventriculomegalia (figura 1). El
Doppler color no mostré evidencia de flujo en el
interior de la lesion. En la fosa posterior se iden-
tificd cerebelo, vermis y cisterna magna que es-
taban normales. No se encontraron evidencias
de lesiones intra- o extracraneales asociadas ni
signos de insuficiencia cardiaca. La localizaciony
el aspecto de la lesion plantearon la posibilidad
de la tércula de Heréfilo (confluencia de los se-
nos venosos cerebrales fetales).

Las imagenes de resonancia magnética prenatal
a las 32 semanas mostraron lesién hiperintensa
de forma triangular en la fosa posterior, corres-
pondiente a la zona de la tércula de Herofilo, con
trombo organizado en su interior, ligera dilatacion
del seno venoso longitudinal y sin evidencia de
compresion de los tejidos circundantes (figura 2).

En vista de los hallazgos, se realizaron diferentes
pruebas de laboratorio. El recuento plaquetario
y tiempo de protrombina materno fueron nor-
malesy la prueba de Coombs indirecta negativa.
No se detectaron anticuerpos auto- o aloinmu-
nes antiplaquetarios. Las pruebas de deteccion
para citomegalovirus, toxoplasmosis, rubéola y
herpes simple resultaron IgG positiva para toxo-
plasmosis, rubéola y citomegalovirus y valores

FIGURA 1. IMAGEN ECOGRAFICA DE LA TROMBOSIS DE LA TORCULA DE
HEROFILO FETAL A LAS 29 SEMANAS DE GESTACION. LA FLECHA INDICA LA
POSICION DE LA LESION EN LA FOSA POSTERIOR CEREBRAL FETAL.
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F1GURA 2. IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA A LAS 32 SEMANAS. LA
FLECHA INDICA LESION EN FORMA TRIANGULAR EN LA FOSA POSTERIOR COM-
PATIBLE CON TROMBOSIS DE LA TORCULA DE HEROFILO.

negativos de IgM. Tanto la IgM como la IgG para
herpes simple fueron negativas. Los resultados
de la amniocentesis genética mostraron carioti-
po 46,XX sin anomalias estructurales.

En las siguientes evaluaciones ecograficas se en-
contré que la lesion era cada vez mas ecogeénica,
mientras que el contenido tenia caracteristicas
mas heterogéneas, mostrando zonas anecoicas
ecogénicas. El diametro de la lesion habia dis-
minuido hasta 11 milimetros a las 35 semanas
(figura 3).

FIGURA 3. IMAGEN ECOGRAFICA DE LA TROMBOSIS DE LA TORCULA DE HERO-
FILO FETAL A LAS 35 SEMANAS DE GESTACION. LA FLECHA SENALA LA UBICA-
CION DE LESION CON DISMINUCION DEL DIAMETRO Y CAMBIOS ECOGENICOS.
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Alas 39 semanas se realiz6 cesarea por distocia
de encaje y descenso, obteniéndose recién naci-
do vivo femenino en buenas condiciones genera-
les, con peso de 3500 gramosy buena transicién
a la vida posnatal (puntuacién de Apgar de 6y 9
al minuto y a los 5 minutos, respectivamente).
Las exploraciones fisica y neuroldgica no mos-
traron alteraciones. En la ecografia transfonta-
nelar se hall6 una lesién de aproximadamente 9
milimetros de diametro por encima del tentorio,
cerca del hueso occipital. El perfil hematoldgico,
bioquimico y de coagulacion estaban normales.
Las pruebas de coagulacion mostraron resul-
tados normales para el recuento plaquetario,
tiempo de protrombina, tiempo de tromboplas-
tina parcial activada y fibrinégeno. Las concen-
traciones de anticoagulante lupico, proteina Sy
proteina C eran normales y no existia evidencia
de mutacién del factor V Leiden. La resonancia
magnética dos meses después del parto mostré
resolucion del cuadro clinico. La nifia ha tenido
desarrollo somatico y cognitivo acorde a su edad
y sin evidencia de hipertension intracraneal lue-
go de 30 meses de seguimiento.

DiscusioN

Los trastornos de la coagulacion materna, pre-
maturidad, asfixia perinatal y traumatismos
perinatales han sido sefialados como factores
predisponentes para la trombosis del seno ce-
rebral neonatal®. No obstante, la etiologia de la
trombosis de la tércula de Heroéfilo es descono-
ciday ha sido tema de intensa discusion. Debido
a su baja frecuencia no existen suficientes datos
epidemioldgicos sobre su origen y si existe au-
mento de la incidencia relacionada con el sexo
fetal@>).

El desarrollo embrioldgico de la vascularizacién
cerebral fetal es complejo. La duramadre es la
mas externa de las meninges, y sus expansio-
nes, el septum pellucidum y el tentorio, dividen
el volumen cerebral. Esta es una estructura rela-
tivamente laxa que permite cierta distension en
respuesta a los cambios hidrostaticos en el dre-
naje del sistema venoso local. Los senos durales
son las duplicaciones de la duramadre, que con-
tienen el sistema venoso cerebral. Existen dos
sistemas venosos: el profundo y el superficial,
que se forman a las 15 semanas de gestacion.
Entre el quinto y el duodécimo dia de la con-
cepcion se produce la organizacion de los vasos
arteriales y posteriormente se desarrolla el sis-

tema venoso cerebral central superior e inferior
hasta las 20 semanas. El desarrollo del sistema
venoso mayor finaliza, pero la conexién del sis-
tema de otros vasos y la calibracién interna del
seno transversal continta®®.

Los senos venosos durales son canales intracra-
neales revestidos de endotelio que discurren
entre las dos capas de la duramadre y estan ca-
racterizados por carecer de paredes musculares
y valvulas venosas. El seno sagital superior, recto
y occipital se unen en la zona del tentorio cere-
beloso, una regién denominada confluencia de
senos venosos durales o tércula de Herofilo, que
drena en los senos transversos bilaterales y lue-
go en las venas yugulares internas®.

La trombosis de la tércula de Herdfilo parece
estar relacionada con la persistencia del abom-
bamiento fisiolégico de la porcidn transversal
0 posterior del seno sagital superior, entre el
cuarto y sexto mes de desarrollo fetal, lo que
conduce a alteraciones del flujo sanguineo, mo-
dificaciones del revestimiento endotelial y apari-
cion de derivaciones accesorias de bajo flujo”®.
Otra hipotesis propone el desarrollo excesivo y
anarquico de la region vascular. Sin embargo, no
es posible determinar si esto ocurre antes del
evento trombotico o surge como consecuencia
del mismo®.

La ecografia es la técnica diagndstica inicial en
los casos de la trombosis de la torcula de Her6-
filo", El aspecto ecografico varia dependiendo
del tamafio y fase de formacion del trombo (en
algunos casos provocando distorsion de las es-
tructuras circundantes). Los hallazgos ecografi-
cos tipicos incluyen lesién hipoecoica / anecoica,
triangular, bien definida por encima del tentorio
Yy, por tanto, en estrecha relacion con el cerebe-
lo y el hueso occipital, con una estructura eco-
génica en su interior, que corresponde al trom-
bo. Ademas, la dilatacion distal del seno sagital
superior esta casi siempre presente debido a
la hipertension venosa retrégrada. En el segui-
miento ecografico, este trombo suele mostrar
los cambios habituales de organizacion y pos-
terior retraccion durante un periodo de 3 a 11
semanas, lo que permite la remodelacién anato-
mica completa®™. El flujo sanguineo en la eco-
grafia Doppler color puede estar interrumpido
en la mayoria de los casos descritos, pero puede
hallarse evidencia de flujo marginal en algunos
casos debido a los cortocircuitos arteriovenosos
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muralest. El diagnostico de la trombosis se es-
tablece normalmente en torno a las 26 a 30 se-
manas de gestacion®.

La resonancia magnética fetal puede utilizarse
como modalidad diagnostica complementariaen
el periodo prenatal, ya que confirma el diagnos-
tico, proporciona informacién anatémica mas
precisa, permite caracterizar la lesion y evaluar
las alteraciones cerebrales parenquimatosas?.
Las imagenes también ofrecen resolucion deta-
llada de la fosa posterior, cerebelo y estructuras
venosas durales®. Los hallazgos diagnosticos in-
cluyen lesion extra-axial en la torcula de Herdfilo
gue es isointensa / hipointensa comparada con
la sustancia gris, con o sin areas focales excén-
tricas de mayor hipointensidad en las imagenes
ponderadas T2®. Sin embargo, el trombo puede
volverse hiperintenso durante el periodo suba-
gudo. Otra ventaja es que cualquier estructura
tumoral, productos sanguineos, efecto de masa
y componentes solidos pueden ser detectados.
Algunos factores como hemorragia cerebral e
intraventricular, efecto de masa en estructuras
vecinas, prematuridad, ventriculomegalia y es-
quizencefalia son considerados de mal pronés-
tico en estos casost>9),

Los diagnosticos diferenciales incluyen aquellas
causas de lesiones quisticas en fosa posterior,
como malformacion de Dandy-Walker, quiste
aracnoideo o aneurisma de la vena de Galeno™.
La malformacion de Dandy-Walker y el quiste
aracnoideo se diferencian de la trombosis de la
tércula de Herdfilo por las imagenes anecoicas
de paredes finas, ausencia de flujo sanguineo
en el Doppler color e intensidad de sefial similar
al liquido cefalorraquideo"®. El aneurisma de la
vena de Galeno puede diferenciarse por la ubi-
cacion, ya que generalmente afecta a la region
de la fisura coroidea y se extiende desde el agu-
jero interventicular hasta la glandula pineal®.
Otros diagnosticos diferenciales que deben con-
siderarse son los tumores intracraneales de fosa
posterior -como teratoma o lipoma-, hemorra-
gia intracraneal con afeccién del cerebelo o los
|6bulos occipitales y la trombosis de una malfor-
macién de la vena de Galeno"™.

El asesoramiento prenatal puede ser dificil de-

bido a la variabilidad de la resultante perinatal.
En la mayoria de los casos (75%), la trombosis de
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la tércula de Herofilo remite espontaneamente
sin complicaciones perinatales®. Sin embargo,
en la minoria de los casos puede causar dafio
cerebral isquémico secundario a hipoperfusion
cerebral por hipertensiéon venosa retrograda y
compresién por efecto de masa, lo que puede
estar asociado con un peor resultado del neu-
rodesarrollo a largo plazo. La congestién veno-
sa debida a drenaje venoso inadecuado puede
conducir a prolapso de las amigdalas cerebelo-
sas a través del foramen magnum®. Las compli-
caciones perinatales son mas comunes en los
neonatos pretérminos y en casos asociados a
trombosis secundaria de los senos cerebrales o
hemorragia ventricular®.

Varias hipotesis han sido propuestas para expli-
car la resultante perinatal favorable y la ausen-
cia de sintomas asociados. Las anastomosis en-
tre los diferentes territorios venosos cerebrales
son numerosas y comunican las venas cerebra-
les profundas y superficiales, permitiendo asi
la redireccion del flujo venoso, en caso de obs-
truccion de una de las salidas. Ademas, la tor-
cula de Heroéfilo forma un sistema variable de
canales anastomoticos entre los senos rectos
y sagitales superiores con los senos laterales.
Estas caracteristicas permitirian un flujo de sa-
lida normal en caso de obstruccion parcial. Por
otra parte, la particion dural parcial o completa
del seno sagital superior permite que, mientras
un canal esté obstruido, otro drene en forma
correcta®''9. Por otra parte, las derivaciones
arteriovenosas en esta malformacién son ge-
neralmente de baja velocidad y rara vez causan
complicaciones hemodinamicas sistémicas®.
El prondstico depende de la ausencia de condi-
ciones predisponentes y evaluaciéon normal de
la resonancia magnética del parénquima cere-
bral™.

En conclusion, la trombosis de la tércula de He-
réfilo es una condicién infrecuente con buen
prondstico. Su etiologia es desconocida. La
apariencia ecografica es de una lesién anecoica
triangular con una masa ecogénica en su interior
en laregion occipital. Aunque la gran mayoria de
los casos muestran regresion espontanea pre-
natal, pueden producirse complicaciones clini-
camente significativas. Es necesario conocer que
existe una alta posibilidad de resultante perina-
tal favorable.
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