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ANTECEDENTES

DEFINICION.

EN 1958 Anderson y Korbin [1) definieron una malfomacibén arteriovenosa
[MAV] como: '* una anormalidad vascular, congénita, no neoplésica, esencialmente
formada de una masa [adujada] de arterias y venas parcialmente separadas por ban
das delgadas de tejido nervicso escler6tiéo, sobre un lecho formado por el des-
plazamiento mis que la invasién del tejido nervioso nommal "'.  Sin embargo dado
que esta definicién omite el hallazgo fisiopatoldégico esencial en todas ellas co
mo viene a ser la fistula, una definicién mis simple y descriptiva serfa la pro-
porcionada por Parkinson y Bachers: ' una malformmacién congfnita arteriovenosa ,

fistulosa . {2]

PATOCENESIS Y PATOLOGIA.

Durante los estadios tempranos del desarrollo fetal, la circulacién se lle
va a cabo en una especie de red como esponja compuesta de canales vasculares de
paredes delgadas, los cuales posteriormente se transforman en arterias, capila-
res y venas. S{ la estructura y el patrén vascular maduro normal no se llega a
desarrollar, los vasos primitivos, tortucsos y de paredes delgadas pueden perma-
necer como una o mis fistulas arteriovenosas [3]. La formacién imperfecta de la
red arterio-capilar primitiva interpuesta entre arterias y venas cerebrales re-
sulta en una marafia de cominicaciones arteriovenosas las cuales, a causa de su
baja resistencia, atracn un flujo sangufnco exagerado. A medida que transcurre

el tiempo, las malformaciones tienen la capacidad de expander su volumen, agran-



dando e incrementando la tortuosidad de sus vasos de alimentacién y drenaje [32].

Sin embargo el nfmero de conecciones fistulosas no cambia, la ffstula arte-
riovenosa demostrada por angiografia e histologia es un cambio primario en la MAV
y la dilatacién y tortuosidad de los vasos circundantes es secundaria. El tamafio

de la MAV se incrementa gradualmente [2-4] y raramente disminuye con la edad.[4-5]

El conglomerado de vasos, turgentes y tortuosos, cubiertos por una aracnoi-
des gruesa y opaca sobre la swerficie del cerebro, es facilmente reconocible co-
mo la clésica MAV. Algunas veces la malfomacién est4 oculta en un surco o en el
tejido subcortical y rutrida por una arteria anfmala rectificada y dilatada que
es su {nica manifestacién en la superficie del cerebro. Las circunvoluciones ce-
rebrales adyacentes muestran grados variables de atrofia y puede haber localmente
una coloracién amarillenta come resultado de sangrados previos. La textura aspe-
ra de la materia gris y blanca adyacente es debida a gliosis, la cual permite la
diseccién de la lesién a través de este tejido relativamente inerte. Aunque algu
nas malformaciones son de forma globular, la mayor{a describe una direccién hacia
el ventrfculo subyacente en fomma de cuiia. Los vasos que la componen muestran
una amplia variacién en su nfmero, calibre y grosor de sus paredes. En la arte -
rias, la laminacién normal de las fibras elésticas y musculares estén alteradas,
la media varfa en grosor y el adelgazamiento substancial de algunos vasos puede -
resultar en una marcada dilatacién aneurismftica de la estructura.

Como regla general el 90% de las malformaciones se encuentran localizadas
supratentorialmente, y con una mayor frecuencia en el territorio de distribucién
de la arteria cerebral media, pero cualquier arteria intracraneana puede estar

asociada con la malformacién [32].



Se describen cinco mecanismos de lesifn de la MAV: 1] un fenSmeno de '‘robo"
hacia el tejido nervioso circundante al expanderse los vasos anommales. 2] izque=~
mia debida a insuficiencia cardfaca congestiva o desviacién de la circulacién por
la f{stula. 3] trombosis. 4] atrofia de las estructuras adyacentes debida a com -
presién y 5] alteracién del flujo debido a la intervencién quirfirgica [2-6-7].
Quedardo esta Gltima en duda, a menos que' lige el vaso principal que da origen al

vaso que alimenta la ffstula [2].

(LASIFICACION.

Hay algunas divisjones obvias anatémicas y funcionales dentro de las MAV's.
Ia incidencia de un detemminado tipo de malformaciones en un momento dado depende
14 del tipo de clasificacién usada. Segin la revisién que Dahl y Kline [25] ha-
cen sobre el tema, tenemos en 1928 un intento de clasificacién por Cushing ¥, Bai-
ley basada en téminos descriptivos que denotaban la apariencia general, desarro-
110 de la lesién o caracter{sticas microscdpicas. En 1936 Bergstrand y cols. hi-
cieron 4 divisiones con orientacién quirdrgica, que adn tienen algln uso en nues-
tros dfas: 1] angioma cavernoso, 2] angioma racemoso, 3] angioblastoma y 4] angio
glioma. Treinta aflos m4s tarde Mc Comick {9] nos dié su conocida c¢lasificacibn
que encontré amplia aceptacifn: 1] telangiectasias, 2] varices, 3) angiomas caver
nosos, 4] malformaciones arteriovenosas, y 5] angiomas venosos. Sin embargo Par-
kinson y Bachers [2] opinan que una investigaci6n mis profunda de estas 1lamadas
vArices, angiomas venosos etc,, mostrarén una coneccién fistulosa aunque pequefia

y por tanto todas quedan comprendidas dentro de las malformaciones arteriovenosas.

El mismo grupo nos brinda una clasificaci6én 16gica y prictica, la cual usa-



rémos para motivos de muestra tevisibn:

Tipo 1 : MAV de unidades mfiltiples:

Es 1a mis comin [82%] y consiste en miltiples arterias cerebrales y mlti -
ples venas de drenaje conectadas a una masa de f{stulas. En algunas si no en to-
das, 1a masa contiene miltiples fi_stulas, pequefias y arraciamadas; en estos casos
el cirujano puede creer que ha extrafdo la lesién completa, sbélo para encontrar
en la angiograffa posoperatoria una unidad residual consistente en arteria, fistu
la y venas de drenaje. Es posible que todas las grandes malfommaciones que po-
seen muchas arterias y venas sean mGltiples unidades arracimadas, cada una consis
tente de una arteria, una fistula y una vena de drenmaje [la cual puede immediata-
mente unirse a otra]. El mismo Parkinson se pregunta: ' ; La patologia represen-
ta un error Gnicoe en el desarrollo angiobldstico o son errores miltiples ?, s{ es
miltiple, ¢Porqué ocurren usualmente en la misma regién?, y concluye ' es eviden-
te que el error genftico es de una naturaleza diferente o sucede én un tiempo dis

tinto a 1a MAV tipo III‘[MAV en lfnea recta] ".

Tipo 2 : MAV de unidad solitaria.

Representa el 10% en la serie de Parkinson; consiste de una arteria, una -

fistula y una vena de drenaje. Son usualmente pequefias.

Tipo 3 : MAV en linea recta,

La mis simple, pero la mis dificil de entender como un error angiobléstico;
es una fistula la arteriovenosa directa en la cual una o mis de las arterias mayo

res se unen sin subdivisién o disminucién de calibre a un seno venoso. Se encon-



tré en el 3% de la serie de Parkinson. Son usualmente vistas en la infancia y la
mis comin es el aneurisma de la gran vena de Galeno. En estas fistulas, 1las ve-
nas corticales pueden ser visualizadas, pero s6lo per un llenado de reflujo retr6

grado desde el seno, y no como aferentes de la ffstula.

Tipo 4 : MAV combinada.

En 1a serie mencionada, ¢l 3% de las MAV fueron fistulas alimentadas por va
s0s tanto cerebrales como extracerebrales. Con exepciones raras, el drenaje de
estas fué a través de senos venosos craneanos. Sin embargo hay pacientes con alj

mentacifn arterial intracraneana pura y drenaje extracraneano puro.

Tipo 5 : MAV de paredes venosas.

Fué el 2% de la serie de Parkinson, consistente en arterias extracerebrales
que drenan a un seno venoso intracrancano. Las arterias extracerebrales  pueden
ser del cucro cabelludo, hueso o meninges; presentan una subdivisién nomal y has
ta casi una normal teminacién, pero terminan conectandose directamente a un gran
seno dural sin haber involucrado venas corticales, sin embargo puede haber un llec
nado retrégrado de las mismas con venas meningeas, tentoriales o del cuero cabe-

11udo como eferentes.

Por otra parte cncontraréios que dependiendo del autor, se enfatizard en ma
yor o menor grado, a uno u otro tipo de malformacién. Es de 1lamar la atencién a
este respecto los artfculos que discuten la contribucién de la carétida externa

en las MAV's intracrancanas [25-26-27-28], las cuales son divididas por Dahl vy



Kline [25) en tres categorfas: 1] extracraneanas, 2] durales, y 3] intracerebra -
les 6 intraparenquimatosas. De acuerdo con los autores este tipo de malformacién
representa un defecto en la formacién capilar que tiene lugar durante el tercer
perfodo de crecimiento de Streeter. En este perfodo algo falla en la parte co-
rrespondiente al crecimiento de Ia dura madre, 1la cual normalmente se interpone
entre 10s vasos internos y externos y esto pemmite la commnicacién de 1los vasos
de la carftida externa con los plexos mis profundos de 1a pia y del parénquima ce
rebral [25].

MANIFESTACION CLINICA Y DIAGNOSTIQO.

En el trabajo de Gonzdlez y cols. [8] ellos sugieren: ' el diagn6stico de
malformacién vascular debe hacerse siempre que un nifio se queje de dolor de cabe-
za intenso, dolor y rigidez de cuello, acompafiados de llanto y vfmito que pueden
o no ser seguidos de pérdida de la conciencia, breve o prolongada y con o sin la
presencia de signos neurolégicos focales ". Esto que a simple vista podrfa consj.
derarse como lo mds inespeci{fico y ambiguo, no representa mis que la idea con que
pudiera quedarse alguien que revice la literatura y constate 1o abigarrado que
puede ser el cuadro. Estas diferencias en el cuadro clinico de presentacibn  se
hacen mis ostencibles si se comparan series de nifios con las de adultos, asf tenc
mos que mientras Gonzhlez y cols. [8] nos reportan como sus hallazgos clinicos
mis importantes, en orden decreciente: déficit motor, cefalea, vémito y parflisis
de pares crancales; Parkinson y Bachers {2] en adultos nos reportan: cefalea, cri
sis convulsivas, nausea y hemiparesia; y Dahl y Kline [25] también en adultos:

cefalea, crisis convulsivas déficit neurolégico y soplo intracrancano. Este Glti
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mo hallazgo, el soplo, considerado raro en la generalidad de las MAV's con irriga
cibn principal dada por la car6tida externa, siendo mis frecuente en estos casos
[2-8-25] dado que se establecen mis facilmente las condiciones de cambio a brupto

de calibre o direccién del flujo sangufneo, necesarios para ello.

La sintomatologfa variard de acuerdo a la edad [no podemos preguntarle a un
lactante si tiene cefalea] y el tipo de ésta [las de tipo 3 desarrollan con més
frecuencia soplos intracrancanos e insuficiencia cardfaca, los angiomas venosos -

frecuentemente son silenciosos {10].

Pero resulta 16gico, que dada la naturaleza de las MAV's, podamos conside -
rar 2 3 6 4 grupos de pacientes de acuerdo a que se presentan con: 1] hemorragia
intracraneana, 2] datos sugcrentes de una lesifn expansiva intracraneana, 4] sfn-

drome de '‘robo" y 5] una mezcla de dos é mis de los apartados anteriores.

El primer inciso se trata de aquel paciente que llega al servicio de urgen-
cias y se le encuentran datos que 1levan al diagnfstico inicial de una hemorragia
subaracmoidea espont4dnea. De acuerdo cbn la literatura, las MAV's y los aneuris-
mas, son en gencral las dos causas mis comunes de hemorragia subaracnoidea espon-
thnea en el nifie. Aqui tenemos que citar la revisién de cuatro estudios que hi -
cieron Sedzimir y Robinson [29] mostrando que de 8413 pacientes con hemorragia -
subaracroidea esponténea, 321 fueron menores de 20 afios de edad; en este grupo de
321., el sangrado fué debido a aneurismas en el 36.13% y a MAV's en 27.41%. Por su
parte Sano y cols. [30] en una revisibn de 45 casos estudiados en Japén, reporta-

ron que el 51% tuvicron MAV's, el 22.2% de causa noe determinada, con solo el 6.6%



que tuvieron aneurismas. Sin embargo en un estudio de 56 nifios Thailandeses, Vi- '
sudhiphan y cols. [34] encontraron a los trastormos hemorrag{paros como primera
causa [40%] de hemorragia subarcnoidea esponténea, las MAV's en segundo  lugar
[23%] y la causa parasitaria como tercera [16%]. En nuestro pafs no contamos con
el Gnathostoma spinigerum, pero tampoco contamos con un estudio que nos informe so
bre nuestra estadfstica a este respecto lo cual escapa a los objetivos de este tra
bajo. Para terminar, Humphreys [32] insiste en que la MAV es mis comin que el ane
urisma intracraneano como causa de hemorragia subarcnowidea espontfinea en nifios y
es especialmente prevalente entre los 7 y 13 afios de edad. Casi el 80% de los ni-
fios con MAV se presentan con hemorragia intracranecana, en comparacién con las se-
ries de adultos o edades combinadas, en que van del 38 al 70% [14]. los mis re-
cientes an4lisis [15] sugieren que las MAV's se rompen con umna incidencia anual
del 2 al 3%. La incidencia de repeticién del sangrado es del 6% en el primer afio
después de una hemorragia y alrededor del 2% por afio posteriormente. Alrededor
del 10% de los pacientes muere con la primera hemorragia y 20% con cada repeticién
del sangrado. Aproximadamente el 60% de los sobrevivientes son asintomiticos.
Puede deducirse entonces que mientras mis tiempo el paciente viva con una malforma
cién, m4s probable ser§ que serios problemas hagan su aparicién esto (ltimo hay -

que tomarlo muy en cuenta si se trabaja con poblacibn pediftrica.

El 1lamado "efecto de masa" es obvio si pensamos que la MAV es independiente
tanto de la irrigacién como del tejido cerebral mismo [2-7-8], pero dada su posi-
bilidad de crecer, esta masa ocupativa dari datos de acu;rdo a su localizacién y
se pueden tener manifestaciones de hipertensién endocraneana [cefalea, vémito, -

edema papilar etc.], y otros signos de acuerdo a la regién afectada [hemiparesia,
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tan a 7 pacientes con MAV's trombosadas que se presentaron como ¢risis convulsivas
de diffcil control, en las cuales también se reporta el fracazo de las angiografi-
as para detectar las MAV's, solo encontrindose tanto en estas como en las tomogra-
£ias computarizadas, datos sugestivos de masas compatibles con que fué interpreta-

da como '"glioma".

No obstante que Olivecrona y Riives [18] en 1948 sugirtieron que la arterio -
graffa siempre descubria 1a presencia de una MAV, desde entonces ya muchos autores
han reportado casos ocasionales de MAY u otras malformaciones las cuales no fueron
demostradas por este estudio. Algunas explicaciones han sido propuestas con res -
pecto a este problema, Crawford y Rusell [21] en 1956 fueron los primeros en repor
tar dos casos de MAV que aparecieron come masas avasculares en la angiografia des-
pués de presentar sintomas de hemorragia intracerebral espontfnea, atribuyerdo 1a
apariencia angiogrifica al pequefio tamafio del angioma. Ciertas consideraciones -
técnicas como la jfmportancia de una angiograffa seriada y el examen de todas las -
arterias potencialmente nutrientes de la malformmacién, han sido enfatizadas [22].
Otros autores [23] han sugerido que las malformaciones como los angiomas cavermo -
s0s, pueden m0 ser visualizados en la angiografia porque estin anatomicamente sepa
rados de la irrigacién vascular principal. Una explicacién mis comfin es la de con
siderarla comprimida por un cofgulo adyacente, & destruida por una hemorragia [22].
A este respecto, London y Enzmann {24} nos advierten que el no ver una porcién de
una MAV pue&e ser un fendmeno pasajero. La no visualizacién de una MAV en una an-
giograffa cercana al episodio de una hemorragia subaracnoidea, puede ser un fenfme
no pasajero. La oclusién aparente de las arterias mutricias de una MAV puede re -

presentar un vasoespasme severo mis que upa trombosis verdadera. El flujo lentifi
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cado por el vasoespasmo, puede sin embargo resultar en infarto cerebral y trombo -
sis venosa. La evaluacién correcta de una MAV trequiere de una angiograffa algn
tiempo después de un evento hemorrigico, de igual manera que la hemorragia subarac

noidea, debido a la ruptura de un aneurisma intracraneano.

Otras causas como la trombosis completa de una MAV sin historia previa de =
una hemorragia es poco frecuente, con solo 39 casos reportados en la literatura, -
esas MAV's sin historia clfnica de hemorragia, que no son demostradas por angiogra
ffa, se presentaron en la revisién que hacen Wharen y cols. [19] como: crfsis con-
vulsivas en el 72%, cefalea en 16%, hemiparesia en 6% y ataxia en 3%; como eﬁ 14 -
neas arriba ya habfamos mencionado, 1a presentacién mis comin de una MAV trombosa-
da es una lesibén en el 1lébulo temporal que produce una epilepsia parcial compleja,
sobrepasando en frecuencia el sexo femenino al masculino con una relacién cercana
al 2:1. En los 39 casos la angiograffa no demostré datos caracterfsticos de una -

MAV, pero revel6 la presencia de una masa avascular en 16 de ellos [41%].

Afin con todo lo anteriormente mencionado, se puede considerar que en general
el diagn8stico definitivo se realiza por panangiograffa cercbral [2-8-10-11], que
debe incluir la visualizacién de ambas arterias carStidas y el sistema vertebro-bg
silar, lo que permite establecer el tamafio y la localizacién de la lesién, la vi -
sualizaci6n de las arterias que nutren el defecto, las venas que lo drenan, la pre
seﬁcia de un hematoma en la vecindad de 1a malformacién é 1a coexistencia de otro
tipo de lesién, asf como conocer el estado que guarda el resto de la circulacién -

intra y extracraneal,
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TRATAMIENTO.

Actualmente se consideran § opciones de manejo para las MAV's intracranea-
nas: 1] Dejarlas a su evolucién natural, 2] Extirpacién quirfirgica, 3] Emboliza -
ci6n, 4] Radioterapia (protones, rayos gamma 6 rayos ''X" convencionales), y 5] Al

guna combinacién de las opciones 2, 3 y 4 [13].

Como anteriommente enunciamos, una MAV intracraneana puede manifestarse por
crisis convulsivas, hemorragia subaracnoidea o intraparenquimatosa o por datos de
déficit neurolofical focal progresivo. El principal objetivo de la cirugfa en el
presente es prevenir la ruptura de 1a malformaci6n [14] aparte de que se conside-
ra que cerca del 70% de los pacientes con epilepsia debida a una MAV, en quienes
la MAV y el tejido epilept6geno asociado puedan ser resecados pueden no volver a

presentar crisis convulsivas [12].

Hay un acuerdo general de que la extirpaciém quirGirgica es la mejor opcibn
cuando ésta puede ser hecha sin gran riesgo de provocar un déficit neurolfgico in
capacitante. 1a remocién electiva de ain grandes MAV's de pacientes en buenas-
condiciones tiene una mortalidad de alrededor del 5%, y se estima en solo el 3% -
para lesiones supratcntoriales. La morbilidad varfa con la localizacibn de 1a le
sién. En afios recientes, con el microscopio quirfirgico, las posibilidades de la
reseccién quirirgica han sido incrementadas ampliamente para tratar lesiones a(n

dentro del tallo cerebral. [13]

Pequefias MAV's han sido removidas con éxito del puntamen, tdlamo anterior y
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posterior y el 4ngulo ponto cerebeloso. La posibilidad de una operacién electiva
para un nifio con una MAV rota, raramente puede ser realizada. Quando el 80% de -
las lesiones se presentan como una hemorragia intracraneana espontfnea, entonces
una evaluacién neurodiagndstica urgente y cuidados preoperatorios intensivos son
lo indicado. ILa cirugia de MAV puede ser muy prolongada, y por eso, idealmente -
no este indicada comd un procedimiento de urgencia durante la noche. Si solo ha
ocurrido una hemorragia subaracnoidea, 6 si el hematoma intracerebral es pequefio
y las condiciones del paciente estables, entonces la operacién puede ser posible-
mente diferida por 3 a 7 dias después del episodio hemorrigico, entonces el ciru-
jano se verf recompensado por el hecho de operar a un paciente adecuadamente pre-
parado en el cual el cerebro no esta a tensién y en todo caso contiene un hemato-
ma en proceso de licuefaccidn [32]. Por otra parte no existe la misma urgencia -
para el 20% de los pacientes que se presentan con manifestaciones que no son una
hemorragia esponténea. Este grupo ha sido investigado de una forma tradic'mr}al -
por cefaleas, crisis convulsivas, retardo en el desarrollo etc., y la malforma --
cibn es descubierta durante esos exdimenes 6 adn en una operacibn electiva., El de
safio clinico ser, en este caso, determinar si la reseccién quirfirgica de 1la mal
formacién influird en 1a cefalea, crisis convulsivas 6 problemas del desarrollo y

consccuentemente si deberd ser efectuada.

Por otra parte debemos de tomar en cuenta la alteracién hemodinfmica que es
tamos provocando con el acto quirdrgico. Tenemos que citar en este contexto al
trabajo de Nornes y Grip [33] quienes encontraron un flujo en fistulas de MAV's -
intracrancanas de 16 pacientes, que vari6 de 150 a més de 900 ml/minuto. La con-

versién del flujo de una fistula a flujo de perfusibn al suprimir una MAV, es con



- 15 -

siderado convencionalmente como benéfico, particularmente en casos que se presen -
tan con "sindrome de robo". Sin embargo, observaciones transoperatorias por algu-
nos cirujanos, han puesto de manifiesto algunos efectos peligrosos de estc procedi
miento, tales como inflamacién, hiperemia, formaci6én 6 extensién de edema vasogéni
co 6 ain una mp‘fura hemorrégica. Como resultado del taponamiento del vaso nutri-
cio, el equilibrio de resistencia y los 1fmites de dilatacién / constriccibn se co
locan en un nivel mis alto. Asf un incremento de la presifn de perfusién cerebral
subnormal pero aceptada, a una presi6n de perfusién nommal, puede en estos pacien-

tes conducir a un exceso de perfusién 6 una '‘ruptura circulatoria" [33].

Una vez efectuada la cirugi_a , 1a plasticidad biolégica del nifio es tal que -
el grado de recuperacifn postoperatoria puede ser tan completo y gratificante como
el deterioro preoperatorio fué répido y dramitico. El cirujano experimentade que
intenta la extirpaciém total de la malformacibn, usualmente sabré si ese objetivo
ha sido alcanzado al término de la cirugfa. Si existe alguna duda acerca de si la
extirpacién fué completa, especialmente después de una cirugfa prolongada, y si la
regién operatoria no esti sangrante ni edematosa, entonces puede ser aconsejable -
cerrar la herida, permitir que el nifio se recupere, y estudiar la situacién poste-
riormente repitiendo la arteriograffa. Aunque uno o dos procedimientos sean reque
ridos para resecar la lesifn, el cirujano no puede quedar satisfecho de su total -
extirpacién sino hasta que una arteriograffa posoperatoria confimme esto. En los
casos en donde hubo historia previa de crisis convulsivas ¢s necesario dar trata -

miento con anticonvulsivos postoperatoriamente. [32]

Ha habido intentos de comparar con fines estadfsticos el pronéstico a la op-
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cién quirCyrgica con la de la simple observacién evolutiva de la lesién [2-8-11-12-
13-14], argumentando que la primera opcién ofrece una mejor sobrevida y practica -
mente elimina el ri'esgo de sangrado. Sin embargo es obvio que existen grandes di-
ferencias entre las dos poblaciones, ya que de acuerdo a la experiencia y capaci -
dad del grupo quinirgico que se trate, siempre que una lesién se considere, ya sea
por su tamafio y localizacién como potencialmente quirdrgica, serd extirpada, mien-
tras que los criterios para indicacién del tratamiento conservador podrian ser re-
' sumidos en los siguientes: 1l}Pacientes con sintomas epilépticos que responden bien
a drogas antiepilépticas y en quienes el tamafio de la MAV y su sitio, sugieran un
riesgo operatorio muy alto, 2] Pacientes ancianos (no contemplados en este traba -
jo), 3] Pacientes con deterioro neurolégico severo no reversible, 4] Pacientes en

coma [11-14].

La embolizacién parece ser una laternativa atractiva para las malfomaciones
muy grandes en regiones vitales del cerebro [13], desafortunadamente, la oblitera-
cién completa es rara (alrededor del 9% de los casos), aunque las reducciones del

volumen en un 50 a 75% son comunes [17].

La terapia con radiacién tiene la gran limitante de su obtencifén (solo 2 uni
dades de rayos gamma enfocados y 2 de protones en ¢l mundo), por lo que la expe -
riencia es escasa aunque prometedora, no considerandose una opcién para malforma -

ciones mayores de 5am. [13].
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RESULTADOS

DISTRIBUCION POR SEXO Y EDAD.

De los 30 pacientes que se presentan en este estudio, se encuentran 18 mascu
linos [60%] y 12 femeninos [40%] o sea que el sexo masculino predomind sobre el fe

menino con una relacién de 1.5:1 [tabla I].
Por 1o que respecta a la distribucién de acuerdo al grupo de edades [tabla -

11} se podrd notar un predominio de los escolares con 12 pacientes que representan

el 40% (P -.005) existiendo este predominio para ambos sexos.

FORMA DE PRESENTACION Y EXPRESION CLINICA.

Una gran proporci6én de nuestros pacientes [36.6%) [tabla'IV] ingresé al Ins-
tituto con el cuadro correspondiente a una hemorragia intracraneana; siendo el 22,
lugar ocupado por los pacientes que se hospitalizaron con la presuncién diagnfsti-
ca de una lesibén expansiva crancana [20%] y el 3°. por los que fueron ingresados -

para estudio y control de crisis convulsivas [16.6%].

Considerando a cada una de las malfommaciones clfnicas en particular [tabla-
V] se observé qué: vomitos {63.3%4], crisis convulsivas [46.6%], cefalea [43.3%], -
déficits neurolégicos motores [36.6%] y alteraciones en el alerta [36.6%] fueron
1as mis frecuentes. Es conveniente mencionar que algunas manifestaciones clinicas

dieron muestra de su naturaleza orgénica y como ejemplos de estos tencmos a las
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o y las alteraciones citoqufmicas mis importantes fueron la presencia de aburdan-

tes crenocitos, hiperproteinorraquia, y la prueba de los 3 tubos positiva.

Por lo que respecta a las radiograffas simples de crineo [tabla VI], estas -
fueron de poca orientacién diagnstica, solo reportindose con alguna anormalidad - ,
en 11 [43.3%] de 26 pacientes a 1los que se les practicS y estas anomalidades se -
limitaron en su mayorfa a datos de hiperténsién endocraneana (separacién de sutu -

ras, borramiento de la 1fnca alba, aumento de las impresiones digitales).

En el ecoencefalograma [tabla VII] hubo mayores casos de anormalidad aunque
por supuesto sin ninguna especificidad, este estudio se efectud en 23 enfemos y -
se encontraron 9 anormales [39.13] y 14 nommales [60.8}, reportandosc la mayorfa -

de las veces como "desviacién de la linea media".

El electroencefalograma [tabla VIII] nos fué de mayor utilidad que los ante-
riores, reportandosc en los casos a los que se les tomé, 20 anormales [86.9%} de -
23 trazos y en 13 [56.5%] de estos se report6 como una alteracién localizada dando

as{ lugar a la sospecha de que se tratase de alglin problema orgénico.

Por su parte el gamagrama cercbral [tabla IX] present6 un menor porcentaje -
de positividad con 14 [66.6%] de 21 casos en que se tom6, pero en este estudio ya
encontramos mayor orientacién diagnfstica, ya que esta positividad se manifesté en
1a mayorfa de los casos como una "‘captacién anormal positiva'', y hubo dos casos en

que se sugerf{a la presencia de una MAV,
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da con lo reportade por Parkinson, que son las MAV's con alimentacifn poi' la circu
lacién intra y extracraneana y drenaje intracerebral, o bien alimentacién intracra
neana y drenaje extracreancano puro; pero el hecho de combinar a los dos tipos de
circulaci6n la situa dentro de este grupo. Por otra parte hubo 6 de muestros ca-
sos [casos: 1,7,9,11,27,30] en los cuales no fué posible identificar el vaso mutri
cio, y la MAV a su vez estaba compuesta angiogrificamente por un conglomerade de
venas, las cuales fueron visualizadas en'la fase arterial tardiz; o en la fase veno
sa de 1a angiograffa. Este tipo de malformacién corresponde a la descrita por Mc
Commick [9] como '“angioma vemoso', y a pesar de que Parkinson [2] hace notar el
que de este tipo de lesién es una MAV originada en una fistula como cualquier --
otra, no la incluye en su clasificacién, por 1o que nosotros tuvimos que amplearla

como discutiremos més adelante.

En cuanto la localizacién de las lesiones [tabla XIV}, en 26 de los 'casos
-[86.6%] la lesifén fué supratentorial, con solo 3 casos [10%] de localizacién infra
tentorial y 1 [3.3%] en el que 1a lesién se situaba en ambos compartimientos. Por
10 que respecta a los vasos mutricios principales, 1a cerebral posterior fué el
mis frecuentemente involucrada, encontrado [9 casos), seguida por la cerebral me-
dia y el sistema vertebrobasilar [tabla XV]. En 9 casos, los vasos nutricios no
pudieron ser identificados, inclufdos en estos los 6 casos de los denominados “an-

giomas venosos'.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

De los 30 pacientes que aqui Teportamos, a. 16 [53.3%] se les efectué un tra
tamiento quirdirgico [tabla XVI] tendiente a la reseccién de la MAV, incluyendose
en estos casos una ligadura de carotida externa (caso 10}, una lobectomfa ( caso-
18 ), una hemisferectomfa (caso 26) y 13 resecciones selectivas de la malforma --
cién. La mortalidad de estos pacientes fué baja, solo presenténdose en un pacien
te de este grupo de 16 [6.25%], atribuyendose esta muerte, no al proceso quirGrgi
co en si sino a sepsis desarrollada intrahospitalariamente, Pero un resultado que
merece igual o mayor atencién, es la calidad de vida con que evolucionan estos pa
cientes después de la intervencién quirdrgica, y es aqu{ donde tenemos que hablar
de las secuelas a las que se tienen que enfrentar estos pacientes. Para tal obje
tivo dividimos a los pacientes de acuerdo a su evolucién en 4 grupos: 1] Sin se -
cuelas; 2] Con seauclas leves: secuelas que no impiden el desarrollo de una vida
normal, ej.- crisis convulsivas controladas con la toma de medicacién anticonvul-
siva; 3] Con secuelas mocderadas: secuelas no compatibles con una vida normal pero
que permiten al individuo el realizar sus actividades de la vida diaria con pocas
limitaciones, ej.- mono o hemiparesias en programas de rehabilitacién; y 4] Con -
secuelas graves: secuelas que hacen dependiente al paciente de una tercera perso-
na, ej.- deterioro neurolégico severo. De acuerdo con esta divisién, 11 [68.7%]
de los 15 sobrevivientes de este grupo se han considerado sin secuelas, 3 [18.7%]
con secuelas leves, y solo 1 [6.25%] con moderadas. Por otra parte y de manera -
contrastante se encuentran los pacientes que se manejaron sintomaticamente, esto

es los que no fueron candidatos a cirugfa. Los criterios para no intentar la re-



MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS

TABLA I
TABLA GENERAL DE PACIENTES

MOTIVO DE LOCALIZA- VASOS .

N2 SEXO  EDAD INGRESO CION. NUTRICIOS TIPO TRATAMIENTO EVOLUCION

1 M 7a Hemorragia Supra No Vi Drenaje Secuelas
Ic Determinado Hema toma Moderadas

2 M 1lla3m Efecto de Supra e Sistema I Vélvula de Secuelas
Masa Infra Vertebrobasilar Derivacién Graves

3 F 4a2m Ataxia Supra Cerebral I No Secuelas

Media Derecha Quirtrgico Graves

4 M 6al0m Efecto de Supra No v No Secuelas
Masd Determinado QuirGrgico Graves

5 F 4a3m Crisis Supra Cerebral I No Secuelas
Convulsivas Media Derecha QuirGrgico Leves

6 F 8a Hemorragia Supra Pericallosas 1I Reseccién Sin
ic de MAV Secuelas

7 M 5m Hemorragia Supra No VI No Se
Ic Determinado QuirGrgico Ignora

8 M 4adm Sindrome Infra Cerebelosa I No Se
Cerebeloso Sup. Izg. Quirfirgico Ignora

9 F 6m Fiebre en Supra No Vi No Muerto*
Estudio Determinado Quirfirgico

10 F 10a Malformacién  Supra Carotida v Ligadura de Secuclas

Vascular 0D ) Externa Carotida Ext. Leves



TABLA 1

(Continuacién)

MOTIVO DE LOCALIZA- VASOS
Ne SEXO EDAD INGRESO CION. NUTRICIOS TIPO TRATAMIENTO EVOLUCION
11 M 8a Crisis Supra No VI No . Secuelas

Convulsivas Determinado Quirtrgico Leves
12 M 10a Hemorragia Supra Cercbral I Reseccién Sin

ic PosteTior I2q. de MAV Secuclas
13 M 8a Hemorragia Supra Cerebral 11 Reseccién Sin

Ic Media Der. de MAV Secuelas
14 F 7a Hemorragia Supra Cerebral I Reseccién Sin

Ic Anterior Der, de MAV Secuelas
15 M 6adm 'I\xmm'zu:ién‘i Infra Vertcbral v ’ Reseccién Sin

Hombro Der. Derecha de MAV Secuelas
16 M 5a3m Hemorragia Supra Cerebral I Reseccién Sin

Ic Posterior Izq. de MAV Secuelas
17 F 7a Crisis Infra Vertebral v Reseccién Sin

Convuisivas Derecha de MAV Secuelas
18 F 4a6m Crisis Supra Cerebral 1 Lobectomia Secuelas

Convulsivas Posterior Izq. Occipital Izq. Leves
19 M 8m Soplo en Supra Occipital v Reseccidn Sin

. Crfineo Izquicrda de MAV Secuelas

20 M 1m9d Hemorragia Supra Cerebrales I Drenaje de Muerto

IC (miltiple) . Hematoma



TABLA I

(Contimuacién)
MOTIVO DE LOCALIZA- VASOS
N® SEXO EDAD INGRESO CION. NUTRICIOS TIPO TRATAMIENTO EVOLUCION
21 F  Im20d Hemorragia Supra No I Reseccién Muerto*
IC Determinado de MAV
22 M 1d Insuficien Supra Occipital I11 No Muerto
cia Cardia Posterior Quirfirgico
call
23 M 13a Efecto de Supra Pericallosa D. 1 Reseccién Secuelas
Masa Cerebral Media de MAV Leves
Derecha.
24 F 8a3m Efecto de Supra Cerebral Poste II Reseccién Sin
Masa rior Derecha. de MAV Secuelas
25 M 9a Efecto de Infra Sistema Verte- I Reseccién Sin
Masa brobasilar de MAV Secuelas
26 F lal0m Crisiss Supra No I Hemisferecto Secuelas
Convulsivas Determinado mia Derecha. Moderadas
27 M 2a3m Efecto de™* Supra No VI Reseccién de Sin
Masa Determinado Craneofarin- Secuelas
geoma.
28 M 14a Hemorragia Supra S. Vertebroba- I No Sin
IC silar y Cere - QuirGrgicos Secuelas

brales



TABLA 1

(Continuacién)
MOTIVO DE LOCALIZA- VASOS
N2 SEXO EDAD INGRESO CION, NUTRICIOS TIPO TRATAMI ENIO EVOLUCION
h -
29 M 12a MAV Supra Cerebral 1 Reseccién Sin
Posterior de MAV Secuelas
30 M 3a3m Hemorragia Supra No V1 No Muerto
1C Determinado QuirQrgico
*  Muertes por Sepsis intrahospitalaria ABREVIATURAS

i1

if

liemangiolingangioma
paciente con Persistencia de Conducto Arterioseo
Paciente con Sindrome de Parry Romberg

Paciente con Crancofaringeoma, Quiste Subaracnoideo
y MAV

MAV diagnosticada en Tegucigalpa Honduras

Supra = Supratentorial
Infra = Infratentorial



MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS

TABLA 11
DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXD

SEXO
EDAD M F %
0-30 dias 1 3.3
1-12 meses 4 2 20.0
1-2 arios 1 3.3
2-6 afios 4 23.3
6-12 afios 7 40,0
12-18 aiios 3 10.0

TOTAL: 18 12

TABLA I11

TIEMPO DE EVOLUCION PREVIO A SU INGRESO

EDAD Ne LIMITES PROMEDIO
M 1 1 1d
L Men 6 1d4-5m 1miod
L May 1 Om 9m
Pre Esc 7 1d-3m 1m26d
Esc 12 3d-1a aml2d

Adol 3 4d-7m 3mlod




MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS

TABLA IV
PRINCIPALES MOTIVOS DE

INGRESO

N? i)
HEMORRAGIA INTRACRANEA
. 11 36.6
PROVABLE LESION EXPAN -
SIVAS INTRACRANEANAS. 20.0
CRISIS CONVULSIVAS. 5 16.6
TOTAL: 22 73.2

TABLA V

MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES

SINTOMAS N2 $ SIGNOS N2 3
VOMITOS 19 63.3 DEFICIT MOTOR 11 36.6
CQONVULSIONES 14 46.6 ALTERACIONES DEL ALERTA 11 36.6
CEFALEA 13 43.3 SIGNOS MENINGEOS 8 26.6
DEFICIT MOTOR 11 36.6 PAPILEDEMA 8 26.6
ALTERACIONES DEL ALERTA 11 36.6 RETRASO PSIOOMOTOR 7 23.3
HIPOREXTA 8 26.6 SOPLD EN CRANEO 7 23.3
RETRASO PSTQOMOTOR 7 23.3 MACROCEFALIA 6 20.0
MACROCEFALIA 6 20.0 ATAXIA 4 13.3
IRRITABILIDAD 6 20.0 ESPASTICIDAD 3 10.0
DISLALIA 3 10.0 INSUFICIENCIA CARDIACA 1 3.3
TRASTORNOS DE LA CQONDUC
TA 2 6.6
INSUFICIENCIA CARDIACA 1 3.3
PERDIDA DE MEMORIA 1 3.3




MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS

MEDIOS DIAGNOSTIOOS DE GABINETE

TABLA V1
RADIOGRAFIAS SIMPLES DE CRANEQ

Ne %

NORMALES : 15 57.6
ANORMALES : 11 42.3

HIPERTENSION ENDOCRANEANA
MICROCEFALIA
MACROCEFALIA
CALCIFICACIONES

ORIFICIO EN (RANEO

IMAGEN BE MENOR DENSIDAD

LI S B B S |

el el L)

TABLA VII
EQOENCEFALOGRAMA

NORMALES: 9 39.1
ANORMALES : 14 50.8

- DESVIACION DE LA LINEA MEDIA
~ DILATACION DEL III VENTRICULO




MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS
MEDIOS DIAGNOSTICOS DE GABINETE

TABLA VIII
ELECTROENCEFALOGRAMA

N2 %

NORMALES : 4 16.6
ANORMALES: 20 83.3

~ ALTERACION GENERALIZADA
+ SEVERA
+ MODERADA
+ DISCRETA

- ALTERACION LOCALIZADA
+ FOCALIZADA
+ LATERALIZADA

Hin

[= B |

TABLA IX
GAMAGRAMA

Ne %

NORMALES : 7 333
ANDRMALES: 14 66.6

- CAPTACION ANORMAL POSITIVA

- CAPTACION ANORMAL SOSPECHD
SA

- SUGESTIVO DE MAV

- DILATACION DEL SENO LONGI-
TUDINAL

- W




MALPORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS
MEDIOS DIAGNOSTICOS DE GABINETE

TABLA X
TOMOGRAFIA AXTAL COMPUTARIZADA (TAC)

- DIAGNOSTIO 7
- NO DIAGNOSTICO 6
TABLA XI

ANGIOGRAFIA VERTEBRAL Y CAROTIDEA

N2 %

NORMALES : 0
ANGRMALES : 28 100

- DIAGNOSTI(D 27
- NO DIACNOSTICO 1




MALRORMACIONES ARTERTOVENOSAS INTRACRANEANAS
MEDIOS DIAGNOSTICOS DE GABINETE

TABLA XII

CORRELACION DIAGNOSTICA DE TAC vs ANGIOGRAFTA
EN PACIENTES A LOS QUE SE LES TOM) SIMULTANEA
MENTE.

NO

DIAGNOSTIM DIAGNOSTICO
ANGIOGRAFIA 10 2
TAC 7 6

MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS
CARACTERISTICAS DE LAS MAV

TABLA XIII
TIPOS DE MALFRORMACION*

Ne ]
I 15 50.0
iI 3 10.0
111 1 3.3
Iv 4 13.3
v 1 3.3
VI 6 20.0




MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS
CARACTERISTICAS DE LAS MAV

TABLA XIV
DISTRIBUCION TOPOGRAFICA

N2 %

SUPRATENTCRIAL 26 86.6

INFRATENTORIAL 3 10.0

SUPRA e INFRA 1 3.3
TABLA XV

PRINCTPALES VASOS NUTRICIOS*

N¢
CEREBRAL POSTERIOR 9
CEREBRAL MEDTA 7
SISTEMA VERTEBROBASILAR 4
CEREBRAL ANTERIOR 3
PERICALLOSA 3
CAROTIDA EXTERNA 2

NO DETERMINADO

\=]

* En Seis casos hubo vasos mutricios milti
ples.




MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS INTRACRANEANAS

TRATAMIENTQ

TABLA XVI
TRATAMIENTO Y EVOLUCION

SIN SECUELAS  SECQUELAS SECUELAS SE**
TIPO DE TRATAMIENTO SEQUELAS  LEVES MODERADAS  GRAVES MUERTOS  IGNORA
NO QUIRURGIQO 2 2 2 2 2
QUIRURGID PALIATIVO
- Drenaje de Hematoma 1 . 1
- VAlvula de Derivacién 1
QUIRURGICD*
- Reseccién de MAV 11 1 1
- Lobectomfa 1
- Hemisferectomfa 1
- Ligadura de Carotida
Externa 1

* Un Paciente candidato a cirugia rchusé el tratamiento
** No se presentaron a control por consulta externa.




" FOTO I.- CASO No. 2 - EJEMPLO DE MAV TIPO I -
Proyecci6n lateral de arteriograffa carotidea en donde se muestra una gran MAV supra
e infratentorial que recibe circulacién a través de Comunicante Posterior y Cerebral

Media.

KOTO I1.- CASO No, 2 - EJEMPLO DE MAV TIPO I -

Mismo caso que la foto anterior. Inyeccién de la arteria vertebral proyeccién late-
ral en donde se muestra la gran MAV que se mutre principalmente del sistema verte -
brobasilar. Notese el drenaje venoso hacia mGltiples direcciones.



HOTO III.- CASO No. 6 - EJEMPLO DE MAV TIPO II -

Proyeccibn lateral de angiograffa carotidea mostrando MAV localizada sobre la por -
cién posterior del cuerpo calloso, que es nutrida por una rama terminal de la arte-
ria pericallosa y que drena directamente hacia la vena de Galeno. Notese el aumen-
to importante en el tamafio del Seno Recto Inferior.

FOTO IV.- CASO No. 22 - EJEMPLO DE MAV TIPO III - .
Aneurisma de 1a vena de Galeno en un recién nacido. TAC con medio de contraste, en
donde se aprecian mltiples dilataciones vasculares que drenan hacia 1a gran dilata
cién aneurismitica de la Vena de Galeno.



R)TOV- CASO No. 10 - EJEMPLO DE MAV TIPO IV -
“Arteriografia carotidea proyeccién AP en donde se aprecia una MAV que se proyecta
- dentro de la érbita y que tiene un vaso de drenaje hacia las venas cerebrales in-

ternas.

FOTO VI.- CASO No. 10 - EJEMPLO DE MAV TIPO IV -

Mismo caso de la foto anterior, inyeccién carotidea proyeccién lateral en dode se
ve la MAV sobre el techo orbitario 1a cual es nutrida por la arteria carotida ex-
terna y el drenaje de la misma es intracraneano y va a dar hasta la vena de Gale-

no y el Seno Recto Inferior.



ROTO VII.- CASO No. 19 - EJEMPLO DE MAV TIPO V -
Arteriograffa preoperatoria proyeccién lateral con inyeccién selectiva en una arte-

ria occipital anormalmente dilatada que va a terminar en una dilatacibén aneurismati
ca la cual a su vez drena directamente hacia el seno Sigmoideo. Notese el llenado

muy temprano de la vena Yugular Interna.

- EJEMPLO DE MAV TIPO V -
Postoperatoria del Caso No. 19 en donde se aprecia claramente la ausencia total de

llenado de la MAV que se muestra en la foto VII.

FOTO VIII.- CASO No. 19



; IOTO IX.- CASO No. 1 - EJEMPIO DE MAV TIPO VI -

. Proyeccién lateral en donde Se aprecia '‘angioma venoso' que corre en todo el senti
do anteroposterior del créneo, que recoge la circulacién de pequefios vasos Venosos
Y que drena al Seno Recto Inferior.




- 42 -

CONCLUSIONES

DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO.

Tomando en cuenta los resultados de nuestro estudio, podemos plantear las si-

guientes consideraciones al compararlo con la bibliografia sobre el tema:

Como se mostrd, nuestro grupo de edad con mayor némero de pacientes fueron
los escolares, considerando de que se trata de una entidad patolégica de tipo con-
génito, esto podria hacernos pensar que los estamos detectando muy tardiamente ,
sin embargo al observar 1la Tabla III, el tiempo de demora a partir de la primera
mani festacién clinica hasta su llegada al Instituto no mostré diferencia significa
tiva alguna entre los pacientes de menor edad con los mayores; esto es concordante
con la literatura, que nos muestra ¢l que la edad mis frecuente de manifestacién
de una malfomacién que, como ya puntualizamos anteriormente, tienden al crecimien
to progresivo y lento [2,4]. Hablando de la poblacifn pediftrica por lo tanto, sg
T4 mis frecuente encontrarla conforme mis tardia sea la edad, siendo una excepcién
a esta 'regla', los ancurismas de la gran vena de Galeno (MAV tipo III) que [caso
22], se suelen manifestar en el recién nacido (6]. No hay una explicacién que se
pueda fundamentar para el reducido n(mero de adolescentes presentados en esta se-
rie, sin embargo a manera de explicacién, es un fenbémeno frecuentemente visto que
estos pacientes ya acuden a hospitales generales o neurolégicos Yy no a los pedif -

tricos.

Por lo que respecta al sexo nuestra serie mostré un predominio de los pacien



] 'tgs masculinos, sin embargo no existen antecedentes ni razones légicas que lo fun-
damenten. La bibliografia no nos muestra predominio alguno de un sexo  sobre el
otro [2,8,20,22,24] a no ser por las MAV's trombosadas que se Presentan como epi

1ei)sia, en las que se ha observado un predominio del sexo femenino {19].

FORMA DE PRESENTACION Y EXPRESION CLINICA.

La forma de presentacién mis usual en las series de MAV's intracraneanas en
edades pediitricas [8,11,32] es la hemorragia, concordando por lo tanto por lo re-
portado en esta serie, en la que fue la causa de hospitalizacién por el Instituto
en ¢l 30.6%. Este porcentaje puede quedar dentro de los limites reportados en la
revisién que sobre el tema hicieron Quidetti y Delitala [14] en series de pacien -
tes que abarcan todos los grupos de edad, pero esti muy por debajo de lo reportado
en edades pediftricas como podemos ver en 1a revisién de Humphreys [32]. En este
grupo de pacientes la hemorragia se repert$ en cerca del 80% de los casos. Este he
cho crecemos sca debido, cuando menos en parte, a que un paciente con una hemorra -
gia intracraneana espontfnea acudiri a un servicio de urgencias donde se le presta
rin las primeras atenciones, dependiendo de los medios diagnésticos con que cuen -
ten, y en mucho de la sagacidad clinica y de los conocimientos previos del médico
que aticnda a esta clase de pacientes, el que se piense en esta posibilidad diag -
néstica. Sin embargo un problema diffcil de resolver como son los déficits neuro-
16gicos con o sin datos de hipertensién endocraneana {20% en nuestra serie) y las
crisis convulsivas de diffcil control [16.6%] se considerarin mis ficilmente como

candidatos a atencién hospitalaria de tercer nivel.
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Como habiamos mencionado, la presentacién clinica variari de una serie a otra
de acuerdo a la edad de la poblacibn estudiada, los tipos de malfomaéién encontra
dos y a la localizacibn o extensién de la misma. Ahora bien, si sumamos ei porcen
taje de los pacientes que llegaron con hemerragia, los que se manifestaron como -
probable lesién tumoral, y los que se manifestaron como crisis convulsivas (inica -
mente [tabla IV}, tendremos un 73.2% de la totalidad de la serie; y si tomamos en
cuenta que los que llegaron con hemorragia tienen generalmente como manifestacio -
nes vémitos, cefalea y convulsiones, que también pueden presentar los pacientes -
con une tumoracifn intracrancana, entonces es fAcil enternder el porque en nuestra

serie, los vémitos, las crisis convulsivas y la cefalea fueron las manifestaciones

clinicas mis comunes {tabla V).

MEDIOS DTAGNOSTIOODS DE LABORATORIO Y GABINETE.

Come mostramos en nuestros resultados, un LCR hemitico, se observa en la casi
totalidad de los casos con hemorragia intracraneana, lo cual est de acuerdo con -
lo reportado en la literatura [8,34], por lo que consideramos un procedimiento de
abordaje diagndstico Gtil si se efect@a con el debido cuidado, aunque hay opinio -
nes como la de Humphreys [32] quien recomienda una TAC de urgencia ante la sospe -
cha de una hemorragia intracrancana, perc hay que tomar en cuenta que esta podria
pasar desapercibida si sblo es subaracnofdea y de escasa cuantfa. Por otro lade

cn nuestro medio no siempre es posible el realizar un TAC con la urgencia que ma -

chas veces estos casos ameritan.

Con respecto a los resultados obtenidos en los exémenes de gabinete: las ra -
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diografias simples de créneo solo ros mostraron datos de hipertensién endocraneana
en 5 casos y uno s6lo mostré calcificacién sobre el sitic de la malformacién [ta -
bla VI]; el ecoencefalograma mostré desviacién de las estructuras de la linea me -
dia cuando habia el 1llamado ‘'efecto de masa'' por las MAV y/o el hematoma asociado;
y el electroencefalograma, que en algunos casos nos mostré alteraciones localiza -
das; s6lo podemos inferir que estos 3 estudioé, s{ resultan anormales s6lo nos pue
den dar una sospecha de la organicidad del problema, pero ademis hay que recordar
que tendrémos una gran proporcién de resultados falsos negativos [57.6%, 39.1% y -

16.6% respectivamente].

Por lo que a la gamagrafia cerebral respecta, ésta se la practicé a 21 pacien
tes, siendo reportada como "Normal" en 7 y anormal en 14, sin embargo s6lo en dos
de estos casos el estudio fué "Sugestivo de malformacién arteriovenosa', pero por
otra parte la captac.ién del trazador fué anormal en 8 y sugestiva (de captacién -
anormal) en 3, el caso restante mostrando una probable dilatacién del seno longitu
dinal. Este estudio es de cualquier manera de mucha mayor orientacién diagnéstica
en cuanto al sitio de 1a lesién que lo que son las radiografias simples de créneo,

el ecoencefalograma 6 el EEG.

La TAC fué practicada en 13 pacientes y en todos ellos el estudio fué anor -
mal, pero solo en 7 fué diagndstico de 1la existencia de una malformacién vascular
principalmente en la fase contrastada de este estudio en donde en algunos casos se
pudo ver con claridad el vaso mnutricio, la malformacién propiamente dicha y final-
mente los vasos de drenaje de 1a misma, En los casos '"no diagnfsticos' hubo dis -

tintos tipos de anormalidades como fueron la presencia de una lesién calcificada -
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eh la luz del Cuarto ventriculo [caso 25] o bien datos sugestivos de un hematoma in
tracerebral. Es un hecho ya conocido -[24] que la practica de 1a TAC muy cercana a
un episodio hcmonégico por ruptura de la MAV, puede ser negativa para visualizar -

los vasos anommales por el Vasoespasmo secundario a la hemorragia.

La angiograffa cerebral es el estudio mis importante a realizar en todo aquel
vaciente con sospecha tanto clinica como por otros medios diagn6sticos de tener una
MAV intracraneana. Es un hecho aceptado que, en todos los casos en donde esto seca
posible, se efectué ¢l estudio tratando de visualizar toda 1a circulacibn intracra-
neana (Pan-Angiograffa). En el grupo de pacientes que estamos analizando la angio-
grafia se practict en 28 de cllos, siendo diagnéstica en 27 y anormal pero no diag-
néstica en Un case, que correspondié a una malformacién ya calcificada y trombosada
en la luz del Cuarto ventrfculo [caso 25].

En 2 casos u.n primer estudio angiogrifico muy cercano a un sangrado intracra -
neano no fué concluyente de la existencia de una MAV y no fué sino hasta que se -
efectub un segundo estudio, varios dfas después y cuando el vasoespasmo habfa yaz ce
dido, que se pudo diagnosticar con suficiente présicién la existencia de una MAV.

A uno de estos casos en el que se tomé al mismo tiempo upa TAC corresponde el segun

do de los casos cn que ambos estudios fueron negativos.

El estudio angiogréfico con serifgrafo es el que se debe de practicar dado que
la secuencia radiogréfica es de vital importancia para conocer las caracteristicas
anatbémicas y hemodinfmicas de la malformacién que se esta estudiando, principalmen-

te enlo que al vaso o los vasos nutricios, la malformacién en si y su drenaje con-
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ciernen. Todo lo anterior es indispensable de conocerse para proponer un tratamien

to y planear la estrategia quirGirgica.

CARACTERISTICAS GENERALES DE LAS MAV'S ENCONTRADAS

Por 1o que respecta a la clasificacién de Parkinson [2] la cual hemos seguido
con alguna modificacién, los hallazgos en nuestra serie son como ya se dijo, concor
dantes con lo reportado en la literatura [2,8], con la salvedad de una aclaracién y
una adicibén que hemos tenido que considerar en base a ciertos casos de nuestra se -
rie. En primer témmino con respecto a las MAV's combinadas o de circulacién mixta
extra e intracerebral, catalogadas como de tipo IV por Parkinson, mientras que el

. autor nos describe que son MAV's alimentadas por ambos tipos de circulacién, con -
drenaje intracraneano o bien, alimentacifn intracraneana y drenaje extracrancano ,
nosotros hemos manejado a 3 pacientes con alimentacién extracraneana y drenaje in -
tracraneano puro, por 1o que consideramos que es obvio que en este tipo de malforma
cién podremos encontrar cualquier tipo de combinacién. En segundo lugar, como ya -
también anteriormente comentamos, en la clasificacifn de Parkinson no estén conside
rados los 1lamados 'angiomas venosos" de Mc Cormick [9], de los cuales en nuestra -
serie encontramos 6 casos por lo que los hemos considerado como un tipo aparte [ti-
po VI], ampliando la clasificacién citada. Hemos preferido con esto modificar un -
poco la clasificacién de Parkinson que emplear otra o sumar una mis a las mGltiples

cxistentes, por considerarla como ficil, 16gica y adecuada,

La localizacién de las lesiones aquf estudiadas, asi como sus vasos mutricios,

son compatibles con lo ya anteriermente reportado cn la literatura {8,11].
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION,

-t

Con lo expuesto en los resultados de esta serie con respecto al tratamiento
efectuado y los resultados obtenidos, no podemos mas que ratificar lo anteriormen-
te comentado en los antecedentes: "La extirpacién quirfirgica es la mejor opcibn -
cuando ésta puede ser hecha sin gran riesgo de provocar un déficit neurolégico in-
capacitante. Ahora bien habria que ponderar , por un lado el riesgo anual del 2
a 3% que tiene una MAV de provocar un sangrado y que, después de cada uno de estos
incidentes hay un 20% de mortalidad, y un 40% de los sobrevivientes queda con se -
cuelas [15]; y por el otro lado, el riesgo quirfirgico de mortalidad [6% en esta se
rie] y de secuelas posquirfirgicas con las que el nifio viviri permanentemente. Cre
emos que la primera aseveracién sigue siendo la predominante, considerando de pri-
mera eleccibn a la opcibn quirfirgica en todo aquel paciente en que esto sea posi -
ble, teniendo como principal objetivo el dejar a un paciente con la mayor integri-
dad neurolégica y candidato a una razonable rehabilitacién, pero ya sin el riesgo
de una hemorragia ulterior. Queremos subrayar en este punto, el que las secuclas
de un paciente pedifitrico con MAV podrén incapacitar al paciente para el resto de
su existencia o ser en diversos grados mis benignas hasta el punto de no presentar
se. Esto dependeri como se puede deducir con lo anteriormente escrito, en el tama
fio y/o localizacién de 1a lesibn, pero por otra parte, y tal vez en una proporcién
mucho mayor, en la acuciocidad diagnéstica del médico que ve al paciente cuando se
inician las manifestaciones clinicas, y por lo tanto en lo selectivo y temprano
del tratamiento (las MAV con tratamiento quir(rgico de reseccién selectiva son las
de mejor evolucién), no debiendo de existir justificacién para no buscar el diag -

ndstico cuando el nifio se presenta con una hemorragia subaracnoidea esponténea, ya
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que estos pacientes después del episodio agudo mantendrin o aumentarin el riesgo de
nuevas hemorragias y con ellas el de mortalidad y el de secuelas cada vez mayormen-

te incapacitantes.

Es la intencién de que este trabajo sirva para que, por medio de la experien -
cia aqui vertida, se alerte al no especialista en Neurologia o Neurocirugia Pedid -
tricas a tener en mente este tipo de patc;logia que, cuando es diagnosticada a tiem-
po y tratada con prontitud y eficiencia puede resultar en la curacifn definitiva de

un gran n(mero de pacientes.
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