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RESUMEN

“Evolucion clinica y de imagen de pacientes pediatricos con malformaciones vasculares
cerebrales posterior a tratamiento™

Introduccién: Las malformaciones vasculares cerebrales (MVC) son trastornos congénitos
de la formacién vascular que causan canales arteriales, venosos o capilares con o sin la
presencia de comunicaciones arteriovenosas directas. Estas constituyen una causa
. importante de enfermedad vascular cerebral y epilepsia en la poblacién pediétrica.

Material y métodos: Estudio observacional, longitudinal y ambilectivo de 8 pacientes con
malformacién vascular cerebral de cualquier tipo, sometidos a tratamiento médico y /o
quirtirgico, con estudios de imagen antes y después del tratamiento en un periodo de 12
meses.

Resultados: Inicio de sintomatologia con rango de 0.2-11.7afios, 50% femenino y 50%
masculino, las MVC encontradas fueron: malformacién arteriovenosa (MAV) 4, fistula
dural arteriovenosa 1, aneurisma 1, cavernoma 1 y angioma venoso 1; la epilepsia fue la
manifestacion mas frecuente al inicio del cuadro, seguido de déficit neurolégico y cefalea.
En dos se evidencié hemorragia intracraneal. Seis recibieron tratamiento quirtrgico y/o
intervensionista y 2 manejo paliativo. Excepto un caso la evolucion clinica posterior al
tratamiento fue hacia la mejoria con control de crisis y recuperacion del déficit neurolégico.
Un caso presenté infarto en mesencéfalo posterior a embolizacién de MAV. En los estudios
de imagen posterior al tratamiento los casos con hemorragia mostraron resolucién de esta,
en dos MVC resecadas no hubo evidencia de lesién en estudios de control, en uno se
demostré nueva formacién de la MAYV resecada, en dos disminucion de tamafio de la MVC
después de embolizacién y en 2 con tratamiento paliativo no hubo cambios.

Discusién: La epilepsia, déficit neurolégico y cefalea de tipo vascular son la
sintomatologia principal que presentan los pacientes con MVC, en general los pacientes

con MVC presentan buena evolucion posterior al tratamiento quirurgico y/o
intervensionista.

Palabras clave: Malformacidn vascular cerebral, epilepsia, déficit neurolégico.



ABSTRACT

“Clinical and image evolution in pediatric patients with cerebrovascular malformations
after treatment”

Introduction: Cerebrovascular malformations are anomalies in blood vessel development,
consisting in arterial, venous or capillary channels with or without arteriovenous shunts.
These results in cerebrovascular disease and epilepsy in pediatric population.

Material and methods: Observational, longitudinal and ambilective study of 8 patients
with any cerebrovascular malformation that underwent to surgical and/or interventional
treatment were included, during twelve months of follow-up.

Results: Onset of symptoms were between 0.2-11.7 years, 50% female y 50% males,
cerebrovascular malformations were: arteriovenous malformation 4, arteriovenous dural
fistula 1, aneurism 1, cavernous malformation 1 and venous malformation 1; epilepsy was
the most frecuent manifestation followed by neurologic deficit and headache. Two
computed tomography showed intracranial hemorrhage. Six recieved surgical and /or
interventional treatment and 2 paliative managment. Excepting one, clinical outcome was
better after treatment with improvement in seizures and neurologic deficit. One case had a
mescencefalic isquemic event after MAV’s embolization. After treatment image evaluation
showed resolution in intracranial hemorrhage cases, two MVC with surgical resection
showed no evidence of lesionin control image evaluation , one showed new MVC
formation after resection, two showed decrease in MVC's size after embolization and there
were no changes in two with paliative treatment.

Discussion:  Epilepsy, neurologic deficit and vascular headache are the most frecuent
manifestation in patients with cerebrovascular malformations, patients with MVC had good
prognosis after surgical and/or interventional treatment.

Key words:  Cerebrovascular malfomation, epilepsy, neurologic deficit



INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares cerebrales (MVC) son trastomos congénitos en la
morfogénesis vascular originados por fallos o disfuncién del proceso embrionario de
maduracion capilar que resultan en la formacién anormal de canales arteriales, venosos o
capilares con o sin la presencia de comunicaciones arteriovenosas directas. De manera
general representan del 1 al 8% de las causas de los badecimientos cerebrovasculares, con
una incidencia de 1/100,000 casos nuevos al afio [1). La incidencia real en pacientes
pediatricos no es conocida debido que muchas de estas cursan asintomaticas (1-3]. Existen
varias clasificaciones para las MVC, pero una de las mas utilizadas es clasificacion
patolégica de McCormick que consiste en 5 categorias: Malformaciones capilares,
malformaciones venosas, malformaciones cavernosas, malformaciones arteriovenosas con
y sin cortocircuito [4,5]. (Anexo 1)

Las malformaciones capilares también llamadas telangiectasias (TG) consisten en dreas
de miltiples vasos de pared delgada interpuestos en tejido cerebral normal. Las
localizaciones mas comunes son el puente, hemisferios cerebrales y la médula espinal.
Debido a que se asocian con otro tipo de malformaciones como los cavernomas o las
malformaciones arteriovenosas su sintomatologia se atribuye a la malformacién asociada
primordialmente la asociada a hemorragia intracraneal (4). Las caracteristica de imagen son
variables. En la resonancia magnética de craneo (IRM) secuencia T2 con gradiente eco
detecta zonas de hipointensidad , con un incremento de la sensibilidad con el uso de
material de contraste dando imégenes con patrén irregular o parecido a un cepillo (4.

Las malformaciones venosas 6 angiomas venosos (AV) se caracterizan por una dilatacion
aberrante con curso transmedular anémalo, provista de venas medulares pequefias con

configuracion radial; se asocian a hipoplasia regional o aplasia de las venas piales



adyacentes. Los sitios mds comunes son: regiones adyacentes a la cortical del cerebro y
cerebelo 6 cerca de la superficie ependimaria de los ventriculos. La gran mayoria son
clinicamente asintométicas (5. La IRM muestra el drenaje venoso de una vena de la
superficie pial en una vena profunda.

Las malformaciones cavernosas referidos como angiomas cavernosos muestran una
prevalencia entre 0.45 y 0.9% y constituyen entre el 1 y 18% de todas las MVC (7). Del 10
al 20% ocurren en la fosa posterior y la mayoria estdn en el puente. Son lesiones bien
circunscritas, histologicamente compuestas de canales o cavernas con una delgada pared
vascular. Tienen un patrén de multiplicidad cuando son de tipo familiar con frecuencia de
hasta 70% y se ha encontrado una mutacién en el cromosoma 7, pero existen casos
esporadicos con muiltiples lesiones. La patogénesis de novo ocurre espontineamente 0 en
asociacion de sintomas como trauma, biopsia y malformacion arteriovenosa (MAV)
previap). En la tomografia de craneo (TAC) simple se observa como una area oval o
nodular con incremento de leve a moderado en la densidad sin efecto de masa. (7] La
deteccién por TAC es inconsistente ya que es poco frecuente que se calcifiquen , por lo
que la JRM es una herramienta importante para el diagndstico. Los cavernomas nos son
visibles por angiografia. Los hallazgos patognoménicos en IRM secuencia T2 muestra un
patr6n mixto de sefial reticulado o con centro parecido a una palomita de maiz rodeado por
un halo hipointenso constituido por hemosiderina-ferritina [s;. Aunque son més frecuentes
en adultos , pueden ocurrir a cualquier edad y la sintomatologia asociada més frecuente es
la epilepsia en un 25 a 50% . Otra sintomatologia incluye cefalea, déficit neurolégico focal
y hemorragia intracraneal [9). Algunas series ;'eportan frecuencia de hemorragia del 1 al 4%.
p-121. El diagnéstico diferencial incluye: MAV no visibles por angiografia,

micromalformaciones AV, tumores hemorragicos y enfermedades granulomatosas. [l



tratamiento de eleccién es la reseccién quirtirgica s). Los pacientes que presentan epilepsia
y déficit neuroldgico tienden a tener mejor prondstico que los de hemorragia intracraneal.

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) con cortocircuito que ocurre dentro de la
malformacién o en la vecindad del cerebro y médula espinal se caracterizan por una
anastomosis directa entre una ¢ mas arterias nutricias y una o mas venas de drenaje sin la
intervenciéon de un lecho capilar (8. Existen varios subtipos que son: malformacion
arteriovenosa cerebral pial (MAV), fistula arteriovenosa pial (FAV), FAV dural,
malformacion galénica y fistula caverno-carotidea directa. La MAV pial es la
malformacion con cortocircuito arteriovenoso mas frecuente ya que ocurre
aproximadamente en el 0.2 al 0.8% de la poblacién en general, se consideran
malformaciones adquirida. La patogénesis involucra varios fenémenos extrinsecos
necesarios para el desarrollo de estas lesiones, tales como patogénesis de novo en pacientes
con predisposicion ya sea hereditaria o esporadica. La sintomatologia clinica observada en
mas de la mitad de los pacientes, es la relacionada con hemorragia intracraneal en
parénquima adyacente a la MAV yen raras ocasiones hay hemorragia subaracnoidea o
intraventricular. El riesgo de hemorragia en lesiones no tratada es de 2 al 4% por afio, con
promedio de mortalidad de 10% y morbilidad de 30 a 50%, esto influido por factores que
incluyen: tamafio pequefio, estenosis venosa y drenaje venoso profundo, perforaciones de
arterias nutricias, alimentadas por sistema vertebrobasilar, pediculo aneurismatico nidal o
nutricio o involucro de los ganglios basales. En contraste, las fistulas piales que se observan
en la poblacién pedidtrica, se presentan en mas de la mitad de los casos con insuficiencia
cardiaca congestiva, otras manifestaciones presentadas como secuelas incluyen la
hemorragia intracraneal, retraso psicomotor, déficit neuroldgicos focales, hidrocefalia,

macrocefalia y convulsiones. La mortalidad es de hasta 63% en pacientes manejados en



forma conservadora. La MAV clasica tiene un patrén plexiforme compuesto de una o mas
arterias nutricias, un nido central y venas de drenaje dilatadas. Las MAV reciben sangre de
ramas de las arterias cardtidas internas y sistema vertebrobasilar en la mayoria de los casos.
La presencia de cortocircuito profundo en la MAYV pial es la hipertension venosa cerebral y
global, que con frecuencia es la responsable de manifestaciones como: crisis convulsivas,
déficit focales, venopatia isquémica hipertensiva, hemorragia intracraneal e hidrocefalia
comunicante lo cual suele ocurrir con mas frecuencia en la edad adulta. La coexistencia de
aneurismas ocurre del 3 al 28% y el aneurisma intranidal tiene frecuencia mayor al 58%. La
convulsiones ocurren en mas del 40% de los pacientes con crisis parciales simples en
poblacion adulta 4). Solo del 18 al 20% de las MAV se vuelven sintométicas durante la
infancia, la hemorragia intracraneal es la manifestacién mas frecuente que ocurre del 75 al
80% de pacientes pedidtricos comparado con el 50 a 65% de los adultos [13;. En la
poblacién pediatrica el diagnostico es dificil en comparacién con los adultos ya que los
nifios se quejan frecuentemente de cefalea o migrafia posterior a ejerciciop4). De forma
interesante Locksley report6 a nifios que sangraron de la MAV en periodos de tranquilidad
como dormir o ver televisién [15. Las MAV pequefias son las que sangran con mas
frecuencia, los nifios y adultos jovenes se quejan de cefalea severa de inicio subito
acompaiiada de nausea , vomito, alteraciones del estado de conciencia y convulsiones [s). Se
sabe que la localizacién cortical, alimentacion sanguinea de la arteria cerebral media,
presencia de venas de drenaje varicosas y ausencia de aneurisma intranidal son los factores
mas predictivos para presentar epilepsia [4].

El sistema de gradacién de Spetzler y Martin es la clasificacién mds wtil para la MAV y
considera tres aspectos: tamaifio de la lesion, contiguidad con édrea de elocuencia y drenaje

venoso, (ANEXO 2) 4}, con lo que se valora la accesibilidad quirargica y su correlacion



clinica reporta 0% de déficit neurolégico permanente y morbilidad para los grados I al IIl y
de 21.9% y 16.7% para los grados IV al V resp;:ctivamente. El diagnoéstico histolégico es
con la visualizacién canales vasculares complejos dentro del parénquima cerebral. La TAC
puede detectar MAV grandes, pero las pequefias pueden no ser visibles, el medio de
contraste hace visibles las MAV. Se pueden observar 4reas de calcificacion en el 20 a 30%
de los casos. La TAC es extremadamente sensible para la deteccién de hemorragia
parenquimatosa o subaracnoidea. La IRM es una excelente herramienta para el diagnéstico
y plan terapéutico de las MAV, ya que provee datos como tamafio de la lesién, localizacién,
proximidad con éareas funcionales y puede dar datos de las arterias nutricias y drenaje
venoso. Las lesiones son tipicamente de flujo serpentiginoso en secuencias T1y T2. La
angiografia superselectiva provee informacion de la anatomia y hemodindmica requerida
para el plan de tratamiento por lo que se considera como el estudio ideal para las MVC. En
pacientes con hemorragia intracraneal grave el objetivo de la cirugia sera el drenaje del
hematoma y cirugia subsecuente para la reseccion [s}. La terapia endovascular juega un
papel importante como terapia adyuvanﬁ ya que puede producir una obliteracién parcial
hasta el 70% de los pacientes, aunque no hay evidencia que reduzca el riesgo de sangrado.
La cirugia estereotixica esti recomendada para el tratamiento de MAV de pequefias a
medianas ( < 3cm ) y la cual ha reportado rangos curativos de 40 a 80% (16). La mortalidad
es del 20% y en nifios que se someten a cirugia un 50 a 60% recuperan una funcion
neurolégica normal. La presencia de hemorragia intracraneal puede predecir la mortalidad
en pacientes pediatricos. Humphreys reporté una mortalidad de 21% (17] Celli 24% n1s) Di
Rocco 23.1% de mortalidad y 52.2% de recuperacién del déficit neurolégico 13). El riesgo
de sangrado en nifios es mas alto que el adultos, aun con angiografias posquirtirgicas

negativas [s).



Las malformaciones vasculares durales también llamadas fistulas durales arteriovenosas
(FDAV) tienen cortocircuito dentro de la duramadre, con las venas piales adyacentes, lo
cual puede producir dafio en el parénquima adyacente y nervios cranealesfs]. Son lesiones
adquiridas que se desarrollan en la edad adulta. El defecto anatomopatolégico fundamental
es la comunicacion microfistulosa (usualmente muiltiple) que resulta en un cortocircuito
arterial dentro de la duramadre. Constituyen del 10 al 15% de las MVC. Se encuentran en
proximidad de los senos venosos de la base del craneo, con mas frecuencia en el seno
transverso, sigmoideo o el seno cavernoso. El 95% son alimentadas por la arteria meningea
con multiples arterias nutricias en la mayoria de los casos. Existe alta incidencia en mujeres
entre los 30 y 50 afios, los factores predisponentes incluyen: trauma, cirugia, infecciones,
enfermedad de Osler-Weber-Rendi y el embarazo. Los sintomas son variables y dependen
de la localizacion, de las arterias que la nutran y el drenaje venoso. Las manifestaciones
oculares son: oftalmoplejia, proptosis, quemosis, disminucién de la agudeza visual,
comunes en la fistula carétido -cavernosa; otras en las que se involucra al seno trasverso y
sigmoideo presentan tinitus, cefalea o pueden ser asintomaticas. En pacientes con historia
de cefalea, pérdida de la memoria, demencia o convulsiones, la fistula dural debe
considerarse como posibilidad diagndstica. La elevacion de la presién venosa produce
cambios patologicos que van desde exudado capilar, edema, congestioén venosa e isquemia
y su progresién conduce a infartos venosos, hemorragia o ambos. El riesgo de la
hemorragia intracraneal estd directamente relacionado con el impedimento del flujo venoso.
La presencia de aneurismas o varicosidades del sistema de drenajé venoso, drenaje a la
vena de Galeno y el drenaje leptomeningeo son caracteristicas de comportamiento agresivo.
El diagnéstico se debe sospechar ante la presencia vasos durales estin trombosados o

dilatados o vasos durales sinuosos. Las imégenes con spin écho de IRM son el



procedimiento de eleccion para detectar complicaciones de las FDAV como infarto o
hemorragia. Las FDAV del seno cavernoso se diagnéstica en angiorresonancia al
demostrarse.la dilatacién anormal de venas de drenaje [4).

Las malformaciones de la vena de Galeno son raras, pero representan un porcentaje
significativo de MVC en nifios [8]. Varios autores reportan frecuencia de 10, 33 y 60%
antes de los 6 meses de edad [19-21). Las manifestaciones en nifios y adultos jovenes son:
hemorragia y convulsiones; en neonatos constituyen cerca del 25% de gasto cardiaco y
como resultado presentan insuficiencia cardiaca congestiva (ICC). Los lactantes pueden
presentan hidrocefalia por la gran dilatacién de la vena de Galeno que ocluye el acueducto
de Silvio y el tercer ventriculo, asi como ICC compensada, convulsiones y déficit
neurolégico focal (19221 Después de los 6 afios lo més frecuente es la hemorragia
parenquimatosa y subaracnoidea [ﬁ]. La TAC muestra un area redondeada de baja densidad
posterior y superior al tercer ventriculo, la trombosis se observa como una masa radiodensa
con calcificacién. La IRM permite la observacién mas detallada de la malformacién y
permite una mejor evaluacion. La angiorresonancia y venografia por IRM también define
las arterias nutricias, drenaje venoso y el grado de trombosis [24] . El manejo depende de la
edad de presentacion y la condicion clinica del paciente. Se debe prevenir la oclusién
abrupta de la vena de Galeno, la cual conlleva a hemorragia y descémpensacién cardiaca
(25]. Existe una alta mortalidad y morbilidad en particular en pacientes de 4 a 6 meses, lo
cual se puede reducir si las lesiones se tratan de manera antes que ocurra isquemia cerebral
irreversible o dafio miocardico irreversible (8. Algunos estudios reportan una mortalidad de
91, 75 y 50% y morbilidad ciel 8% aun después del tratamiento endovascular, quirtrgico 6

médico [8,2627] .



La fistula carétido-cavernosa es un cortocircuito arteriovenoso que ocurre dentro del
seno cavernoso y que produce signos y sintomas cldsicos como exoftalmos pulsatil,
quemosis, oftalmoplejia, glaucoma de angulo abierto y pérdida de visién monocular aunque
unos pocos pueden cursar asintométicos, se consideran lesiones adquiridas y comparten
una epidemiologia similar a las FDAV con un pico de incidencia en la edad adulta media o
tardia con propensién mayor en mujeres. Se puede observar en asociacién con factores
etiopatolégicos como trauma, cirugia previa, trombosis del seno cavernoso y embarazo. Se
presentan espontineamente relacionadas a varias angiodisplasias como la
neurofibromatosis, displasia fibromuscular, sindrome de Elhers-Danlos y sindrome de
Marfan. El d_i.?ugnéstico se realiza con angiografia convencional, pero la TAC e IRM son
estudios en los que se puede sospechar su presencia debido la dilatacion o trombosis de los
senos durales adyacentes, venas piales o vena oﬁélmica [4].

Los aneurismas son extremadamente raros particularmente en la primera década de la
vida. Mis del 55% de los pacientes pedidtricos con aneurismas, tienen una alteracion
subyacente o existen caracteristicas atipicas asociadas a la formacion del aneurisma 28] .
La incidencia es muy baja ya que solo el 1 a 2% se presentan en menores de 18 afios [29]. En
nifios la localizacion mas frecuente es la bifurcacion de la car6tida y el sistema
vertebrobasilar, los aneurismas gigantes son los mas frecuentes [3031.32). Los aneurismas
congénitos constituyen del 60-70%, traumaticos 19% e infecciosos 2.5 a 10% [833]. Existe
un riesgo incrementado de aneurismas intracraneales asociados a enfermedad poliquistica
autosomica dominante, displasia fibromuscular, alteraciones del tejido conectivo,
coartacion de aorta y estados de flujo inérementado con fistulas en MAV [2834;35). Del 1 al
2% son sintomaticos por hemorragia, cefalea, convulsiones y déficit neurolégicos focales

(81. La TAC es el estudio inicial para evaluar hemorragia subaracnoidea, particularmente
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durante los primeros dos dias del sangrado. La angiografia define la localizacién precisa y
la circulacién colateral. La angiorresonancia e IRM son estudios no invasivos que pueden
mostrar aneurismas de 3 a 4mm. La angiografia convencional sigue siendo el estudio ideal
para la identificacion de esta malformacién [3¢). El tratamiento es la obliteracion del saco
aneurismatico y evacuacién de algin hematoma [28. La terapia endovascular se puede
realizar en pacientes estables, con ruptura de aneurisma que no involucre un territorio
vascular elocuente (8. Los nifios tienen mejor pronéstico que los adultos ya que la
mortalidad después de sangrado es de 14 a 34% en adultos, comparado con 11 a 21% en
nifios (37,38). Humphreys reporta 22% de mortalidad en pacientes sometidos a tratamiento
quirdrgicop9] . La epilepsia parcial simple, el déficit motor y la hemorragia intracraneal son
las manifestaciones mas frecuentes de las MVC. Los objetivos de este estudio fueron :
describir las manifestaciones clinicas, hallazgos de imagen por TAC, IRM 6 angiografia
por sustraccion digital, estado neurolégico y complicaciones de MVC en nifios, antes y

después del tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 una investigacion observacional, ambilectiva, longitudinal y descriptiva en la que
se estudiaron 8 pacientes vistos en la consulta de neurologia pediatrica del C. M. N. 20 de
Noviembre ISSSTE, todos ellos con la particularidad de ser pacientes con MVC y que
recibieron tratamiento. En todos los casos se consignaron datos generales como: sexo, edad
de inicio de sintomatologia, tipo de malformacién wvascular cerebral, localizacion,

sintomatologia previa y posterior al tratamiento, hallazgos en TAC, IRM y angiografia
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cerebral por sustraccion digital, tipo de tratamiento recibido, evolucion de la
sintomatologia, frecuencia de crisis convulsivas y de eventos de cefalea previa y posterior
al tratamiento. Se evalu6 la sintomatologia y examen neurolégico en citas mensuales y se
revisaron las TAC, IRM y angiografia cerebral por sustraccion digital para la determinacién
de los vasos sanguineos involucrados en la malformacién y su localizacion. Se revisé el
reporte patoldgico para los pacientes que recibieron tratamiento quirtrgico. Se aplicé la
escala de gradacion de Spetzler y Martin para las MAV y la clasificacion para FDVA segiin
Cognard. Se excluyeron a los pacientes que no acudieran a citas subsecuentes, que no
contaran con los estudios de imagen y que no contaran con reporta histopatolégico si la
MVC fue resecada. El andlisis estadistico se emplearon medidas de tendencia central
(media y moda), medidas de dispersion (rango y desviaci6n estindar), tablas de frecuencia,

tablas de contingencia y gréificas de caja.

RESULTADOS

Se estudiaron 9 pacientes, uno se excluy6 ya que el resultado del estudio histopatolégico no
correspondi6é a una MVC. El rango de edad de inicio de la sintomatologia fue de 0.2 a 11.7
afios , edad promedio y desviacién estandar de 7+4.8 afios; 4 pacientes fueron masculinos y
4 femeninos. Cuatro tuvieron MAV, 1 aneurisma, 1 angioma venoso, 1 cavernoma y1
fistula dural arteriovenosa; la localizacion, dimensiones y circulacién vascular involucrada
de las MVC se esquematiza en la Tabla 1. El puntaje segin la escala de Spetzler y Martin
para MAV evidenci6 una con 1 punto, una con 2 puntos y dos con 3. La sintomatologia

predominante antes del tratamiento fue crisis convulsiva en 7, seguida de déficit
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neurolégico en dos casos secundario a hemorragia intracraneal y en tercer lugar cefalea
tipo vascular en dos. Previo al tratamiento a todos los pacientes se les realizé TAC en fase
simple y contrastada, con hallazgos anormales en 6 casos, IRM en todos con anormalidad
en el 100% (Tabla 2). La angiografia por sustraccion digital se realizo en 7 casos y en uno
angiorresonancia en donde se evidencié el tipo de malformacién y circulacion vascular

involucrada.

Tabla 1 Caracteristicas topogréificas de malformaciones vasculares cerebrales por caso

Caso Tipo de Localizacién Dimensién Circulacion involucrada
MVC (Didmetro)
1 MAV Occipital derecha <3cm Cerebral posterior derecha
2 AV . B o <3cm ) o
Parietoccipital izquierda Vena cerebral superior en Ibulo occipital
izquierdo
3 AN A 1em - s o
. ngulo pontocerebeloso Arteria cerebelosa posteroinferior derecha
derecho
4 MAV 7ecm Cardtida interna derecha, cerebral
Frontoparietal derecha anterior derecha y cerebelosa
posterioinferior
5 MAV Parietal izquierda <3cm Cerebral media izquierda
6 CAV Temporal derecha 5cm Cerebral media derecha
7 FDAV Parietoccipital izquierda 11 cm Cerebral media izquierda y seno long
superior
8 MAV Basilar <3cm Arteria basilar
MVC= Malformacién vascular cerebral, MAV= Malformacién arteri a, AV= Angi venoso, AN=Aneurisma, CAV =

Cavemnoma, FDVA = Fistula dural arteriovenosa. Fuente: Archivo clinico y radiolégico del CMN 20 de Noviembre

En dos casos se realiz6 reseccion de la MAV(25%), en 2 embolizacién de MAV (25%), en
1 reseccién mas radiocirugia (12.5%) ademas de drenaje de hemorragia parenquimatosa e

intraventricular, en 2 tratamiento paliativo (37.5%) y en 1 drenaje de hemorragia
13



intracraneal (12.5%). La sintomatologia posterior al tratamiento fue epilepsia parcial simple
en 5 casos: con sintomas motores en 3 (37.5%), sintomas sensitivos en 1(12.5%), visuales 1
(12.5%); epilepsia parcial compleja en 1 (12.5%) y epilepsia generalizada en 1 (12.5%);
seguida de déficit neuroldgico focal en 2 (25%) y migrafia con aura en 1 (12.5%). En siete
casos no hubo complicaciones después del tratamiento , uno presenté infarto mesencefélico
posterior a embolizacién de MAV manifestado con hemiparesia izquierda con recuperacién
al 100% después de un mes. La frecuencia mensual de crisis convulsivas después del
tratamiento disminuy6 de forma importante excepto en un caso que incrementd de 5 a 42,
teniendo un control parcial de crisis en los casos que no fueron candidatos a cirugia y / o
embolizacion, estos casos también recibieron manejo con medicamentos antiepilépticos
(Figura 1). La frecuencia mensual de cefalea en uno de los casos increment6 de 4 hasta 30
en el cual se evidenci6 nueva formacién de la MAV, en el otro caso con cefalea vascular no
se pudo evaluar su evolucién ya que desarrollé6 muerte cerebral y falleci6. Los estudios de
imagen posterior al tratamiento se realizaron en un periodo entre 1 hora y 15 dias después
de realizado este y los hallazgos encontrados se muestran en la tabla 3. No se realizo TAC
en dos ya que se tratd de los casos que solo recibieron tratamiento paliativo, en uno la
MAYV localizada en tallo por lo que la TAC no mostraria hallazgos de importancia. En un
caso no se realizé IRM ya que le paciente falleci6. En dos reportes histopatolégicos de
casos con reseccion de la malformacion, se corrobor6 MAV y en uno en el que se

sospechaba MAYV, se reportd como angioma venoso.
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Tabla 2. Hallazgos en estudios de imagen en casos con MVC antes del tratamiento

Caso

Tomografia axial de crineo

Resonancia magnética de crineo

1

Hemorragia intraventricular

Acumulo anormal del medio de
contraste en region parietal izquierda
Hemorragia intraventricular y
subaracnoidea

Acumulo anormal de medio de contraste
en region parietal izquierda

Acumulo anormal de medio de contraste
en 16bulo temporal derecho
Normal

Acumulo anormal de medio de contraste
en region parietal izquierda y seno
transversal derecho dilatado

Normal

Miultiples imagenes con ausencia de sefial en l6bulo
occipital derecho

Imagen heterogénea en regién parietal izquierda con
ausencia de sefial y reforzamiento con medio de contraste
Imagen redondeada de 1 cm. con ausencia de sefial en T1
en édngulo pontocerebeloso derecho, que refuerza con
medio de contraste , imégenes microcélcicas adyacentes
a los vasos involucrados.

Imagen heterogénea con édreas de ausencia de sefial en
l6bulo parietal y frontal derecho con reforzamiento al
paso de medio de contraste, ensanchamiento de
ventriculos laterales y tercer ventriculo.

Imagen heterogénea con ausencia de sefial en lobulo
parietal izquierdo con captacién del medio de contraste
Imagen heterogénea en palomitas de maiz con captacién
irregular del medio de contraste

Multiples imdgenes con ausencia de sefial en lébulo
parietal izquierdo y gran dilatacién del seno transverso
derecho con acumulo anormal del medio de contraste
Imagen heterogénea con ausencia de sefial
perimesencefalica , con acumulo anormal al paso de
medio de contraste

T1 = secuencia de resonancia magnética con tiempo de recuperacion corto, T2 = secuencia con tiempo de recuperacidn largo
Fuente: Reportes de estudios de imagen segim SIAH, CMN 20 de Noviembre

FRECUENCIA DE CRISIS CONVULSIVAS

50 + CASOS
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30 4 A 3
¥ --4
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Lk - R {
10 4 —_—
L

TRATAMIENTO

Figura 1. Evolucién en frecuencia de las crisis convulsivas por caso antes y después
del tratamiento. PRE = pretratamiento, POST = postratamiento.



Tabla 3 Hallazgos de imagen en pacientes con MVC posterior a tratamiento

Caso _Tomografia axial de crineo Resonancia magnética de crineo
1 Dilatacién sistema ventricular* Pequefia zona hipointensa en Iébulo occipital derecho

2 Zona hipodensa en lobulo parietal Zona hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 en 16bulo
izquierdo de aproximadamente 4cm  parietal izquierdo, ( lecho quirirgico )

3 Sin datos de sangrado, No se realizd

4

(ventriculostomia)

No se realizd Disminucién de tamafio de la imagen heterogénea con
ausencia de sefial, persistencia de agrandamiento del
sistema ventricular

5 Discreto acumulo anormal de medio Imagen heterogénea con ausencia de sefial de menor
de contraste en ldbulo temporal tamafio. Discreta captacién del medio de contraste.
derecho :
6 Imagen hipodensa en I6bulo Imagen hipointensa en Tl de aproximadamente 5 cm ,
temporal derecho forma irregular e hiperintensa en T2 en lobulo temporal
derecho ( lecho quirirgico)
7 No se realizé Sin cambios con respecto a la inicial
8 No se realizd Sin cambios con respecto a la inicial
T1 = secuencia de resonancia magnética con tiempo de rwupﬂ'acnh corto, T2 = secuencia con tiempo de recuperacidn largo, * caso en el
que se colocd sistema de derivacion ventriculoperi | y disminucién posterior de la dilatacion ventricular.

Fuente: Archivo radioldgico y reportes en SIM'L CMN 20 de NOV

DISCUSION

En la revisién bibliografica realizada no se encontraron reportes en poblacién pediatrica en
cuanto a edad y sexo mas frecuente de malformaciones vasculares cerebrales. En cuanto al
tipo de MVC y circulacién involucrada con més frecuencia, los resultados de este estudio
son similares a lo reportado por Chaloupka (4). La frecuencia de sintomatologia de inicio en
la MAV fue mayor comparado con reportes de hasta 40% (4. La hemorragia intracraneal
fue menor en comparacién con el 75-80% reportado por Di Rocco (13}, resultados quiza
influido por la cantidad de pacientes estudiados. De manera similar a lo descrito en otros
reportes, uno de los casos con hemorragia intracraneal fue secundario a una MAV pequefia
(<3 cm) y el otro por ruptura de aneurisma [3,15,32-]. La frecuencia de déficit neurolégico fue
similar a lo reportado por Chaloupka. La cefalea tipo vascular fue menor comparado a lo
descrito en la literatura con resultados desde 39-75% [79,13,15. La frecuencia de
malformacién vascular dural fue similar a lo reportado en estudios previos {1 La
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presentacién clinica del caso con aneurisma fue igual a la reportada con hemorragia
subaracnoidea e intraventricular, asi como cefalea tipo vascular (s).

Los estudios de imagen evidenciaron la complicacién mas frecuente reportada que es la
hemorragia intracraneal [8] y se presenté una evolucién hacia el deterioro en un caso por
ruptura de aneurisma, con desenlace fatal, frecuencia de mortalidad elevada en
comparacién por reportes de Ferrante y Pasquialin de 14% y 34% respectivamente [37,38]. Se
encontraron resultados similares en cuanto al numero de crisis epilépticas posterior al
tratamiento quirtirgico y/o intervensionista 2,1337). En la evolucién de estudios de imagen se
reporta de manera similar una disminucién del tamafio de las lesiones posterior al
tratamiento quirirgico y/o intervensionista, asi como nueva formacién de vasos andmalos
en pacientes sometidos a tratamiento quirtrgico [5.2s5). Las complicaciones secundarias al
tratamiento se observaron con una .frecuencia mayor a lo reportado por Estupifian y
Humphreys de 8 y 9% respectivamente 517]. Segin este estudio los pacientes con
malformaciones vasculares cerebrales presentan epilepsia con una evolucion favorable
posterior a recibir tratamiento quirtrgico y/o intervencionista. El déficit neurologico
constituye la segunda manifestacion mas frecuente de las MVC, esto secundario a
hemorragia intracraneal. Los pacientes con MVC de tipo aneurismas tienen peor prondstico
por el riesgo de sangrado y las complicaciones derivadas de éste. Los pacientes que no son
candidatos a tratamiento quirirgico y/o intervensionista tienen un control parcial de crisis
convulsivas ain con medicamentos antiepilépticos. Es necesario la realizacion de estudios
de seguimiento a largo plazo de pacientes con malformaciones vasculares cerebrales con el
fin de evaluar el prondstico, sc;bre todo en aquellos que no son candidatos a tratamiento

quirirgico y/o intervensionista ; asi como estudios que incluyan una muestra significativa.



ANEXOS
ANEXO 1

ESQUEMA DE CLASIFICACION PARA LAS ANOMALIAS VASCULARES DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Tumor vascular proliferante
Hemangioma
Malformaciones vasculares no proliferantes
Malformacién capilar (telangiectasias)
Malformacion venosa (anomalia en el desarrollo venoso)
Malformacion cavernosa ( angioma o hemangioma cavernoso formado)
Malformacidn arterial (sin cortocircuito arteriovenoso)
Angiodisplasia congénita (segmentaria, dolicoectasias generalizadas,
displasias oclusivas ;displasia fibromuscular, Elhers-Danlos, neurofi-
bromatosis)
Aneurismas intracraneales (sacular, gigante, serpetino)
Malformaciones arteriovenosas con cortocircuito
AVM cerebral clésica (pial)
AVF pial
Fistula carétido-cavernosa
AVF dural (o AVM dural)
AVM Galénica (0 AVF)
Malformaciones mixtas -
Cavernoma venoso
AVM-venosa
AVM-caverosa
Malformaciones sindromaticas ( categoria especial)

AVM = malformacion arteriovenosa; AVF = fistula arteriovenosa
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ANEXO2

SISTEMA DE GRADACION PARA MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS

CARACTERISTICAS DE LA MALFORMACION PUNTOS
Tamafio del nido*
<3 cm (pequefio) 1
3-6 cm (mediana) 2
>6 cm (grande) 3
Elocuencia con tejido circundantes+
No elocuente 0
Elocuente 1
Drenaje venoso+
Superficial 0
Profundo ' 1

Sistema basado en la gradacion de Spetzler y Martin

*Didmetro mds grande del nido en imagenes no magnificadas.

**Elocuencia definida como dreas funcionalmente criticas como: sensitiva, motora, corteza visual,
tdlamo/hipotélamo, cdpsula interna, pediinculos cerebrales y niicleos internos de la base.

+Definido como superficial si todo el drenaje es hacia las venas corticales, profundo si una o todas el drenaje
profundo esté involucrado ( venas cerebrales internas, venas basales o venas cerebelosas precentrales)
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