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Resumen

El cavernoma es una malformacién vascular del sistema nervioso central (SNC), se caracteriza por la presencia de vasos
capilares de tipo sinusoidal que contienen sangre y poca circulacién. Los cavernomas varian en tamafio desde unos pocos
milimetros hasta varios centimetros. Es una entidad patolégica rara se presentan en un 0,5% de la poblacion. La mayoria
son asintomaticos, sin embargo, debido a sus caracteristicas anatémicas pueden fugar sangre al tejido cerebral circundante
provocando sintomas neurolégicos severos. Aunque el riesgo de sangrado es bajo, las lesiones sintomaticas deberan ser
tratadas con reseccién microquirurgica siendo esta la terapia de eleccién para cavernomas quirdrgicamente accesibles.
Presentamos el caso de un paciente masculino de 46 afios con cuadro clinico de cefalea Holo craneana y crisis convulsivas,
en los estudios de imagen se observé un cavernoma en el ventriculo lateral derecho.

Palabras clave: Angioma cavernoso, malformacion cavernosa, intraventricular tumor, brain tumor, malformacion vascular
cerebral.

Abstract

The cavernoma is a vascular malformation of the central nervous sistem. It is characterized by sinusoidal capillaries that contain
blood and poor circulation. The cavernomas vary in size from a few millimeters to several centimeters. Is a rare pathological
entity present in 0.5% of the population. Most of them are asymptomatic, however, due to their anatomical features blood
leakage into surrounding tissue can cause severe neurological symptoms. Although risk of bleeding is low, symptomatic
lesions should be treated with microsurgical resection being the therapy of choice for surgically accesible cavernomas. We
present a case of a 46 year old male patient with a cavernous malformation in septum pellucidum of right lateral ventricle.

Keywords: Cavernous malformation, intraventricular tumor, haemangioma cavernous, brain tumors, cerebral malformations
vascular.

Introduccion

Las malformaciones cavernosas también conocidas como
angioma cavernoso o cavernoma, es una malformacion
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vascular caracterizada por la presencia de vasos capilares
de tipo sinusoidal, revestidos por una delgada capa de endo-
telio, que carece de musculo liso y elastina’. Son comunes
la hemorragia, las trombosis en diferentes estadios y areas
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de calcificacion. Pueden ocurrir en cualquier localizacién y
constituyen el 10% aproximadamente de las malformaciones
del SNC'2. El cavernoma intraventricular es una entidad
patoldgica rara, con una incidencia entre 2,5% a 10% de los
cavernomas cerebrales'?. La presentacion clinica de estas
lesiones es variable desde el hallazgo incidental al descubri-
miento en la autopsia después de una hemorragia fatal. Los
sintomas mas comunes son los déficits neurolégicos focales,
la hemorragia y la cefalea.

Las lesiones que afectan al septum pellucidum son varias
e incluyen tumores, quistes, hamartomas y hemorragias, al
cual se origina de estructuras vecinas®*®. La prevalencia del
cavernoma del septum pelucidum es poco frecuente.

Reporte de caso

Presentamos el caso de un paciente masculino de 46
afnos, el cual inicia su sintomatologia 3 meses previos a su
ingreso con cuadro clinico caracterizado por cefalea holo-
craneana de moderada intensidad sin predominio de horario
acompafada de nausea sin llegar al vomito, posteriormente
presenta dos episodios de crisis convulsivas ténico clénicas
generalizadas motivo por el cual acude al servicio de neu-
rocirugia. A la exploracion fisica con funciones mentales
superiores integras, nervios craneales sin alteraciones, fuerza
muscular 4/5 en hemicuerpo izquierdo. Se solicita IRM de
encéfalo con gadolinio en la que se observa; imagen hete-
rogénea en asta ventricular derecha, de bordes irregulares
mal definidos en forma de “palomita de maiz” de aproxima-
damente 1,5 cm x 2 cm dependiente del septum pellucidum
con un componente quistico de aproximadamente 1x1 cm
adherido este Ultimo al fornix de lado derecho y talamo dere-
cho con compresion del foramen de Monro lo cual condicioné
hidrocefalia obstructiva, en la IRM contrastada se observa
discreto realce irregular en la periferia de la lesién. Se realizd
panangiografia cerebral sin observar reforzamiento de la le-
sion (Figuras 1, 2, 3). Se programo6 craneotomia transfrontal
y reseccion de la lesién la cual estaba firmemente adherida
al septum pelucidum y foramen de Monro, se dejé derivacion
ventricular externa durante tres dias. En el postoperatorio con
evolucion favorable, se realiz6 tac de craneo de control en la
cual se observa reseccion total de la lesion y dilatacion del
sistema ventricular por lo que se decide colocar derivacion
ventriculoperitoneal. Los resultados de patologia reportaron
la lesion como malformacion cavernosa.

Discusion

Los cavernomas son anomalias vasculares relativamente
raras compuestas por canales vasculares sinusoidales reves-
tidos por una delgada capa de endotelio, carecen de musculo
liso'. Estas malformaciones tienen una tasa de prevalencia
de 0,4% a 0,9% basadas en autopsias y series de IRME. La
mayoria de los cavernomas se presentan esporadicamente
como lesiones solitarias’. En raras ocasiones los cavernomas
alcanzan un tamafo significativo hasta 6 cm de diametro, el
cual puede definirse como cavernoma gigante®. El patrén de
crecimiento se deba probablemente al sangrado recurrente,
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Figura 1. RMN1 con contraste, coronal, con imagen hipertensa heterogénea
en "palomita de maiz" en asta ventricular.

Figura 2. RMNT1 simple, axial, con imagen hiperintensa dependiente del
septum pellucidum con componente quistico.
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Figura 3. Panangiografiasin reforzamiento de la lesion.

Figura 4. Pieza anatomica resecada.
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Figura 5. Corte histolégico. Estructuras vasculares cavernosas con contenido
hematico, tejido conjuntivo.

seguido de organizacion del coagulo, formacion de pseudo
capsula y expansién secundaria®. Aunque la mayoria de los
cavernomas se manifiestan en la tercera o cuarta década
de la vida, la mayoria de los cavernomas se desarrollan en
la infancia, siendo el caso del paciente mas joven reportado
de®*® meses de edad®'®'. Los cavernomas tienen discreto
predominio en el sexo femenino®!'. Los cavernomas familia-
res representan el 20% al 50% de los pacientes'2.

Los tumores intraventriculares representan el 10% apro-
ximadamente de todas las lesiones del sistema nervioso
central, los diagndsticos diferenciales se basan en los ha-
llazgos de imagen, la localizacion y la edad del paciente’.
Los sintomas generalmente no son especificos y estan
relacionados con el efecto de masa o la hidrocefalia®'®. El ca-
vernoma intraventricular es una lesion rara. Los ventriculos
laterales son el sitio de presentacion mas frecuente seguido
por el tercer y cuarto ventriculo'®. En el estudio macrosco-
pico son lesiones purpuras-rojizas de tamafo variable, que
oscila entre 1 mm y varios centimetros'. Puede mostrar una
apariencia similar a la del cavernoma intraparenquimatoso
(area focal de mayor densidad dentro del cerebro a menudo
sin efecto de masa) y los intraventriculares pueden exhibir
un crecimiento rapido y ser mas voluminosos, atribuido a
la falta de restriccidon del parénquima cerebral adyacente’.
Un cavernoma en el ventriculo no siempre es limitado por
el epéndimo y puede extenderse al entorno cerebral?. Aun-
que practicamente todos los cavernomas muestran signos
de microhemorragia repetida, la hemorragia clinicamente
significativa es un fenédmeno mucho mas raro con un riesgo
anual de 0,25% a 6%?'. Los episodios de sangrado dentro
del cavernoma ejercen una presion osmotica a través de la
membrana del cavernoma, lo cual conduce a acumulacién
de liquido dentro del cavernoma, degeneracion quistica y
crecimiento como consecuencia'* 518,

En la TC sin contraste el cavernoma es una lesién bien



definida e hiperdensa. El aumento de la densidad puede tener
un aspecto punteado, que puede representar calcio, sangre o
una combinacién de ambos y el realce tras la administracién
de contraste varia de ninguno a muy intenso'. La resonancia
magnética (RM) es la herramienta diagnostica de eleccion.
En la RM es una lesion bien definida con intensidad de sefal
heterogénea en secuencias T1y T2 resultante de trombosis,
fibrosis, calcificacion y hemorragia. La metahemoglobina ex-
tracelular e intracelular y la trombosis son las responsables
de la alta sefial de intensidad dentro de la lesion, mientras
que las calcificaciones, fibrosis y sangre subaguda son
responsables de las areas de baja sefal'*. En la secuencia
de eco gradiente, se evidencia la lesion heterogénea, pre-
dominando los sectores hipointensos debido al efecto de
susceptibilidad magnética, con un anillo periférico hipointenso
que corresponde al depdsito de hemosiderina y hierro en el
parénquima cerebral circundante. El anillo de hemosiderina
puede no ser evidente en el cavernoma intraventricular® 314,
El cavernoma es una malformacion angiograficamente ocul-
ta, debido a su pobre conexién con el sistema vascular y la
angiografia cerebral raramente muestra anormalidades™.

Los diagnodsticos diferenciales incluyen otras lesiones
como: meningioma, ependimoma, astrocitomas de bajo grado
o papiloma del plexo coroideo?. La falta de edema circundan-
te en imagenes de FLAIR o T2, la hemosiderina periférica y
la falta de realce hacen que el tumor sea menos probable y
favorecen la malformacién vascular atipica. Pero en la RM,
la hiperintensidad central debido a la metahemoglobina y el
borde de hemosiderina periférica limita los diferenciales. El
realce del contraste no ayuda mucho en la diferenciacion y la
secuencia de eco gradiente puede ser extremadamente util'.

El manejo de los cavernomas intracerebrales esta rela-
cionado con la localizacién, signos y sintomas, las lesiones
asintomaticas en areas elocuentes pueden ser observadas.
Mientras que la reseccidon completa es el tratamiento de elec-
cion para pacientes sintomaticos con efecto de masa (cefalea
hidrocefalia, déficit neuroldgico), convulsiones, hemorragia
recurrente, crisis convulsivas de dificil control y lesiones que
aumentan de tamafno'”'8.

Los cavernomas intraventriculares generalmente se rese-
can mediante abordaje transcraneal, transcortical, el cual es
técnicamente mas facil si los ventriculos se encuentran au-
mentados de tamafo. El abordaje transcalloso anterior es el
de eleccion cuando no existe hidrocefalia, sin embargo, téc-
nicamente es mas demandante®. Ademas, si la callosotomia
se realiza posterior puede causar sindrome de desconexion.

La radioterapia es controversial en el manejo de los caver-
nomas. Se ha descrito manejo con radioterapia estereotactica
en cavernomas intraparenquimatosos que se encuentran en
areas de alto riesgo'%. Sin embargo la radiacion tiene riesgo
potencial de causar sangrado, recurrencia y expansion del
cavernoma.

Conclusiones

Las malformaciones vasculares intraventriculares son
raras. Informamos el caso de un cavernoma quistico intra-
ventricular, el cual fue diagnosticado con base a los estudios
de imagen. La RM es el estudio diagndstico de eleccion para
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identificar los cavernomas.

En el caso de nuestro paciente con diagndstico de caver-
noma quistico del septum pelucidum fue manejado mediante
reseccién quirurgica, con buenos resultados postoperatorios
y sin complicaciones. Este reporte de caso sirve para docu-
mentar este tipo de lesiones intraventriculares dependientes
del septum pelucidum y ampliar el diagndstico diferencial de
una masa quistica intraventricular.
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