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Resumen

Los cavernomas son malformaciones angiograficamente ocultas, pueden ser Unicos o multiples y esporadica o familiar.
Suelen asociarse a otras malformaciones vasculares como las anomalias de drenaje venoso, sin embargo no es habitual
Su asociacion con aneurismas cerebrales. Los aneurismas son malformaciones evidenciables en angiografia, sin embargo
cuando se encuentran trombosados puede dificultarse su diagnostico, observandose en algunos casos como lesiones pseu-
dotumorales. Nuestro objetivo es exponer una rara asociaciéon entre cavernomatosis multiple y aneurisma cerebral trombo-
sado en un paciente pediatrico. Presentamos una paciente de 2 afios de edad con diagndstico de cavernomatosis multiple y
aneurisma cerebral trombosado. Se realiza una revision de la literatura de ambas entidades y su rara asociaciéon, mediante
una busqueda exhaustiva en la base de datos de PUBMED Y COCHRANE utilizando las siguientes palabras claves: Ca-
vernous angioma. Familial cavernomatosis. Hemorrhagic stroke. Multiple cavernomatosis. Cerebral aneurysm. Thrombosed
aneurysm. Se discute la epidemiologia, diagndstico y manejo quirdrgico de la cavernomatosis multiple y sus asociaciones,
preconizando fundamentalmente la evaluacion pre quirdrgica de estos pacientes. No encontramos ningun caso de asociacién
entre cavernomatosis multiple y aneurismas en nuestra revision bibliografica. Dado que se pueden presentar como lesiones
pseudotumorales, la tomografia computada, resonancia magnética y la angiografia cerebral son métodos fundamentales para
llegar a un diagnostico prequirdrgico certero. La indicacion quirdrgica debe ser evaluada individualmente en cada paciente, y
se debe realizar un seguimiento clinico-imagenologico.

Palabras clave: Cavernomatosis multiple familiar, Aneurisma cerebral.
Abstract

Cavernomas are angiographically occult malformations may be single or multiple and sporadic or familial. Usually associated
with other vascular malformations such as venous drainage anomalies, however it is not common its association with brain
aneurysms. Aneurysms are into evidence malformations in angiography, however when they meet their diagnosis can be diffi-
cult thrombosed observed in some cases as pseudotumoral injuries. Our goal is to present a rare association between multiple
cavernous haemangioma and thrombosed cerebral aneurysm in a pediatric patient. We present a patient 2 years old diag-
nosed with multiple cavernous haemangioma and thrombosed cerebral aneurysm. A review of the literature of both entities
and its rare association is done through an exhaustive search in the database PUBMED and COCHRANE using the following
keywords: Cavernous angioma. Familial cavernous haemangioma. Hemorrhagic stroke. Multiple cavernous haemangioma.
Brain aneurysm. Thrombosed aneurysm. The epidemiology, diagnosis and surgical management of multiple cavernous hae-
mangioma and their associations is discussedessentially advocating the presurgical evaluation of these patients. No case of
association between multiple cavernous haemangioma and aneurysms in our literature review. Because can be presented
as pseudotumoral lesions, computed tomography, magnetic resonance imaging and cerebral angiography are fundamental
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methods to reach an certain diagnosis preoperatively. The surgical indication should be evaluated individually for each patient,
and should be performed a clinical-imaging follow-up.

Key words: Family multiple cavernomatosis. Brain aneurysm.

Introduccion

Las malformaciones cavernosas (MCs),
también conocidas como angiomas ca-
vernosos o cavernomas, son malforma-
ciones vasculares hamartomatosas de
origen congénito formadas por sinusoi-
des dilatados que dan forma de mora o
caverna, con paredes constituidas por
un endotelio de tejido conjuntivo sin fi-
bras elasticas ni musculares y sin tejido
nervioso interpuesto. La mayoria estan
presentes al nacimiento, originandose
entre la 3ra y 8va semana de gestacion.
Pertenecen al grupo de las malforma-
ciones angiograficamente ocultas, jun-
to con las telangiectasias, defectos de
drenaje venoso y MAVs de bajo flujo'2.
Se caracterizan por contener sangre en
diferentes estadios de evolucion'2345,
En la literatura neuroquirdrgica, estas
anomalias vasculares comenzaron a
estudiarse en mayor profundidad en los
ultimos 25 afos, aunque histéricamente
se han reportado casos desde 1800°. El
primer caso de angioma cavernoso des-
crito se atribuye a Luschka en 1854¢ y
la incidencia familiar de estas lesiones
fue descrita por Kufs en 192846, La in-
troduccion de la resonancia magnética
(RM), aumentd su posibilidad diagnos-
tica y permitié conocer mejor su historia
natural*67891011 Se estima una frecuen-
cia del 0,4-0,8% en la poblacién, tanto
por estudios de autopsia como resonan-
cia'?121314: yna cuarta parte de las MC
afectan a pacientes pediatricos'>'¢, en
los que estas malformaciones represen-
tan 1,7 a 18% de las malformaciones
vasculares'”, considerandose la segun-
da malformacion vascular en frecuencia
después de las MAVs*S. En el grupo de
edad pediatrica, las MCs se han repor-
tado como una de las principales cau-
sas de la hemorragia cerebral'® y la mal-
formacion cerebrovascular mas comun
tratada quirurgicamente”1920,

Pueden ser Unicos o multiples, y de
presentacion esporadica o familiar. Los
angiomas cavernosos multiples suelen
ser de presentacion familiar, aunque
también se evidencian en el 20% de
los casos como esporadicos. En las

formas familiares, el modo de transmi-
sidn es autosémico dominante y se han
descrito hasta ahora tres genes impli-
Cad0321’22’23.

Las lesiones son predominantemente
supratentoriales y el sintoma mas fre-
cuentemente detectado son las crisis
epilépticas, aunque también pueden
producir sintomas por hemorragia ce-
rebral?425.26,

Se han encontrado otras malformacio-
nes asociadas a los angiomas caverno-
s0s, como son las telangiectasis, ano-
malias del drenaje venos y MAVs trom-
bosadas, pero no se reporté en la lite-
ratura hasta el momento ningun caso
de cavernomatosis multiple asociada
con aneurismas cerebrales, por lo cual
presentamos el caso de una paciente
de 2 afios de edad con tal entidad que
fue evaluada y tratada en nuestro equi-
po. Se realiza una extensa revision de
la literatura.

Presentacién de caso clinico

Paciente de 2 afnos de edad de sexo

femenino que consulta en guardia de
clinica pediatrica por presentar crisis
parciales motoras secundariamente
generalizadas de 25 minutos de du-
racion. Se realiza una TC de cerebro
de urgencia (Figura 1), donde se evi-
dencia multiples lesiones hiperdensas
redondeadas de bordes bien definidos
en el lébulo temporal derecho. Se in-
dica dexametasona y difenilhidantoina,
la cual se debe ascender a 7 mg/kg/dia
para controlar las crisis. En la RM de
cerebro (Figura 2) se observa multiples
imagenes heterogéneas en su mayor
proporcion hiperintensas espontanea-
mente en T1 y T2 con bordes defini-
dos y con minimo edema perilesional,
ubicadas a lo largo de todo el I6bulo
temporal derecho. Las mismas tienden
a aglomerarse y realzan escasamente
con el contraste sobre todo la lesion
de mayo tamafno. Bajo la presuncion
diagnostica de una lesién neoplasica
vs cavernomatosa se decide intervenir
quirdrgicamente. Se realiza exeresis
quirdrgica guidada por neuronavega-
cion (Figura 3), mediante un abordaje
transilviano. En el acto operatorio se

Figura 1. TC de cerebro pre quirlrgica donde se evidencia imagen hiperdensa
heterogénea polilobulada localizada en Iébulo temporal derecho.
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Figura 2. RM de cerebro: lesién heterogénea polilobulada hiperintensa en T1'y T2, en Iébulo temporal
derecho con escaso realce con gadolinio. Anillo hipointenso perilesional en T2.

Figura 3. Fotografia intraoperatoria de reconstruccion trimidensional
de la lesion por sistema de neuronavegacion, y abordaje quirdrgico e
imagen después de la reseccion total de la lesion.

constata multiples lesiones de apa-
riencia cavernomatosa, con abundante
hemosiderina y una tumoracion solida
redondeada de coloracién grisacea con
paredes lisas y bordes bien definidos.
Dado la sospecha macroscopica de
una aneurisma trombosado se diseca
hasta encontrar el pediculo vascular,
donde se coloca un clip vascular. El
procedimiento resulta sin complica-
ciones, logrando una reseccion total
(Figura 3). En el postoperatorio la pa-
ciente presenta una nueva crisis parcial
motora la cual se logra controlar con
levetiracetam, luego de lo cual evolu-
ciona favorablemente, sin déficit neu-
roldgico evidenciable al examen fisico.
El estudio anatomopatologico revela
lesiones compatibles con malformacién

cavernomatosa y aneurisma cerebral.
En la RM de cerebro un mes después
de la cirugia se constata ausencia de
recurrencia de la enfermedad (Figura
4). Actualmente se encuentra en trata-
miento anticonvulsivante libre de crisis.

Discusion

Epidemiologia, etiopatogenia y for-
mas de presentacion

Los angiomas cavernosos se encuen-
tran presentes en el 0,4-0,8% de los
individuos*#2 y constituyen del 1,8
al 18% de todas las malformaciones
vasculares cerebrales en la infan-
Cia?93031.323334 | o5 primeros sintomas
suelen manifestarse en la edad adulta

Figura 4. RM postquirurgica con contraste 1 mes
después de la reseccion, donde se observa exe-
resis total de la lesién sin evidencia de residuo ni
recidiva lesional.

en el 60% de los casos, sin embargo,
su inicio en la infancia es frecuente (en-
tre un 25-30% de los casos)?3%,

Si bien se han reportado casos de MCs
en todas las edades, incluyendo la eta-
pa prenatal y neonatal; rara vez apare-
cen antes del primer afio de vida®. La
edad media de presentacién pediatrica
es de 9-10 afios'’, aunque también se
ha reportado una presentacion bimodal
en los periodos de edad entre 1y 3
afos y 11 y 16 anos'*45, La inciden-
cia no varia de acuerdo al sexo, aun-
que algunos autores han reportado un
predominio femenino en pacientes muy
jovenes y un predominio masculino en
los casos de la columna vertebral“c.
Las MCs pueden estar presentes des-
de el nacimiento (congénitas), o desa-
rrollarse después del nacimiento (ad-
quiridas), generalmente secundarias
a trauma o radiaciones ionizantes. La
mayoria de los cavernomas son causa-
dos por una mutacion genética. Se han
descripto tres genes implicados hasta
el momento: 7g21.2 (C1), 7p15-p13
(C2), 3925.2-q27 (C3). La mutacion
genética puede ocurrir en un individuo
por primera vez (forma esporadica) o
ser heredad de sus padres (forma fami-
liar)*635. Los cavernomas esporadicos
suelen ser solitarios, presentandose
después del nacimiento; aunque se
han descripto casos de cavernoma-
tosis multiple hasta en un 15% de los
casos esporadicos. Las personas con
cavernoma esporadico tienen la misma
posibilidad de tener descendencia con
esta malformaciéon que el resto de la
poblacién general. Por su parte, la for-
ma familiar se produce por transmision
autosdmica dominante, con penetran-
cia incompleta y expresion variable*’2.
Estos individuos tienen altas posibilida-
des de desarrollar cavernomas multi-
ples y tienen un 50% de posibilidades
de transmitir la mutacién a cada hijo.
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Suelen haber multiples miembros de la
familia afectados, por lo cual se reco-
mienda estudiar con RM a los familia-
res de primer grado'23. La incidencia
de la forma familiar es cerca del 20%,
afectando principalmente a la pobla-
cion de origen hispana.

Nuestra paciente se ubica en grupo
etario del primer pico bimodal, es de
sexo femenino y aun queda pendiente
estudiar a los familiares.

Distribucion en el SNC

Las MCs se pueden localizar en cual-
quier compartimiento del sistema ner-
vioso central'', siendo los CM intracra-
neales supratentoriales los mas fre-
cuentes (79,4% de los casos), mientras
que los intracraneales infratentoriales
representan el 20,6% y las lesiones es-
pinales intramedulares son menos del
50/017,32,41,46.

En el compartimento supratentorial, la
region frontal es la localizacion mas
frecuente de los MCs en las series pe-
diatricas, seguido del I6bulo temporal y
parietal'”*3#4 En nuestro caso la locali-
zacion fue a nivel del I6bulo temporal.
De los cavernomas Infratentoriales el
60% se ubica en el tronco cerebral y
el 40% en el cerebelo. De hecho, las
MCs tronco cerebral son la forma mas
frecuentemente de fosa posterior en
nifos, sobre todo en la protuberancia,
donde se localiza el 68 a 77% de las
lesiones'74045,

Otros lugares poco comunes de las
MCs intracraneales en la edad pediatri-
ca son los ganglios de la base, el quias-
ma optico, el hipotalamo, el cuerpo ca-
lloso, placa cuadrigémina y la regién
pineal'”®2. Las MCs interventriculares
también son lesiones poco frecuen-
tes y representan aproximadamente
el 4% de los casos pediatricos'*. Se
ha reportado ademas, un cavernoma
subependimario periventricular, con
crecimiento secundario dentro del ven-
triculo®. Las MCs Intracraneales extra-
axiales son lesiones muy raras en la
edad pediatrica. Se reportaron casos
ubicados en fosa media y regién para-
selars'%2,

A nivel raquideo en la serie pediatrica
de Aciarri et al' el 55% fueron lesiones
intramedulares, 15% intradural extra-
medular y el 10% epidural. Las MCs in-
tramedulares representan del 3,8-4,5%
del SNC cavernomas pediatricos'’. El
segmento toracico es el mas frecuente-
mente afectado’©227374, |a coexistencia
de lesiones espinales e intracraneales
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puede ocurrir en 42-47% de los pacien-
tes con MC mdltiple®®, con una edad
mas temprana de presentacion'2.

Comportamiento biologico

Las MCs se caracterizan por ser cua-
dros clinicos-radiologicos dinamicos,
debido a su tamafo cambiante con
el tiempo como resultado del sangra-
do repetitivo. Este comportamiento
dindmico ha sido bien documentado
por Zabramski et al.%, que informé de
la formacion de novo de las MCs con
una frecuencia de 0,4 lesiones nuevas/
paciente / afo. El comportamiento de
crecimiento de las MCs en los nifos
parece ser mas agresivo que en los
adultos. El tamafio varia segun la lite-
ratura, entre 0,1-11 cm en su diametro
mayor, y las lesiones mas grandes ge-
neralmente se reportan en la poblacion
pediatrica (en promedio: 7,3 cm en ni-
flos vs 2-3 cm en adultos)¥. El tamafio
medio es menor al aumentar la edad.
Esto probablemente se explica por la
mayor tendencia de las lesiones a su-
frir cambios quisticos y cierta regresién
de la lesion después del sangrado (2-4
veces mas frecuentemente que en los
adultos). La tendencia de crecimiento
de las MCs es parabdlica, en lugar de
lineal, un crecimiento inicial de la lesion
que convierte al cavernoma en sinto-
matico y detectable mediante estudios
de imagen, es generalmente segui-
do por una fase de reposo, donde los
cambios en el tamafo son solamente
sutiles y hasta una tendencia involuti-
va es posible®®. En el caso de las MCs
medulares el prondstico funcional en
nifios parece mejor que en los adultos,
aunque el cuadro neuroldgico en la
presentacion clinica parece mas grave
en pacientes pediatricos'.

Manifestaciones clinicas

La mayoria de los cavernomas son
sintomaticas, sin embargo se ha deter-
minado que los asintomaticos (inciden-
tales) puede variar entre un 13,6-20%.
El comportamiento clinico de estas
lesiones dependera de su tamafo,
numero, ubicacién, presencia de he-
morragia o no y edad del pacientes,
sin embargo tanto en adultos como en
nifios la principal manifestacion clinica,
independientemente los factores antes
mencionados, son las crisis convulsi-
vas. La segunda manifestacion en fre-
cuencia en nifios es el sangrado de la
lesién con hipertensiéon endocraneana
(27,3%), a diferencia de los adultos en

los que es el déficit neuroldgico focal.
Se ha evidenciado que a menor edad
mayor riesgo de hemorragia, siendo
2-3 veces mas frecuentes en nifios. La
incidencia de hemorragia sintoméatica
de las MCs en los nifios ha sido infor-
mada de 27,3 a 78%, en comparacion
con 8-37% para los pacientes adultos.
El déficit focal y la cefalea son menos
frecuentes en pediatria (16,4% y 10%
respectivamente) 7323745,

1) Epilepsia:

Se considera que las MCs son lesio-
nes sumamente epileptogenicas y con
riesgo de generar epilepsia refractaria,
debido al depdsito de hemosiderina y
pigmentos de hierro con la posterior
gliosis reactiva perilesional®. La inci-
dencia de crisis convulsivas como pri-
mer sintoma de presentacion en nifios
con MCs varia entre 16-70% de los
casos"'7* mientras que en adultos es
del 30-40%'%"". Los pacientes con ca-
vernomas cortico-subcorticales, princi-
palmente con localizacion en el I6bulo
temporal en proximidad al sistema lim-
bico asi como los que tienen lesiones
multiples tienen mayor riesgo de epi-
lepsia’. Las crisis mas frecuentes son
las parciales, que pueden tener gene-
ralizacién secundaria, siendo raro las
convulsiones generalizadas como ma-
nifestacion inicial. La tasa de riesgo de
convulsiones antes del tratamiento en
los pacientes con un diagnéstico de ca-
vernoma pero sin epilepsia anterior se
ha estimado que varia entre 1,34-2,4%/
paciente/ano’"'2, mientras que la tasa
de riesgo para nuevas convulsiones en
pacientes con una historia previa de
epilepsia de las MCs es del 5,5%/pa-
ciente/ano’?. Los pacientes con MC y
epilepsia de larga data, especialmente
cuando las crisis iniciaron en la infan-
cia, pueden tener una amplia difusion
de focos epileptégenos que puede
llevar a epilepsia refractaria. Por otro
lado, en los pacientes tratados quirur-
gicamente la suspension de la terapia
anticonvulsiva se logra mas facilmente.
Existen factores que van a influir en el
resultado del tratamiento. Los factores
favorables son: convulsiones de me-
nos de 1-2 afios de evolucién, crisis de
inicio unifocal, con foco epileptégeno
contiguo a la lesién y crisis unica. Los
factores desfavorables son: localiza-
cién en Iébulo temporal, sexo femeni-
no e inicio de las crisis antes de los 30
anos2.

Es de suma importancia la localizacion
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del foco epileptogeno, sin embargo,
paciente con la misma lesién y misma
localizacién tienen una evolucion cli-
nica y convulsiva distinta, debido a la
predisposicion genética propia de cada
individuo desarrollar convulsiones. El
foco epileptogeno puede estar locali-
zado adyacente a la malformacion o a
distancia (las estructuran limbicas sue-
len "aprender" a convulsivar y conver-
tirse en focos epileptogenos secunda-
riamente). También puede haber lesio-
nes duales o multifocales, sobre todo
en cavernomatosis multiple.

2) Hemorragia:

La hemorragia es la segunda manifes-
tacion en los cavernomas pediatricos.
Hay 3 tipos de sangrado: hemorragia
minima intralesional a repeticion (sue-
le ser subclinica pero los sangrados a
repeticion pueden generar dafio neuro-
nal adyacente, lo cual puede dar lugar
a trastornos de conducta y dificultades
en el aprendizaje), hemorragia abun-
dante intralesional (produce un aumen-
to abrupto de tamafo de la lesidén con
efecto de masa intracraneal), y hemo-
rragia manifiesta intra-extralesional
(puede producir clinica de HTEC o cri-
sis convulsivas)®>. Hemorragia masiva
de las MCs produce cuadros clinicos
severos, con cefalea y déficits neurol6-
gicos agudos, en casi una cuarta parte
(22,7%) de los casos pediatricos'’. He-
morragia aguda de un cavernoma su-
pratentorial se tolera mejor en los nifios
que en los adultos. Por el contrario, la
hemorragia infratentorial es a menudo
responsable del sindrome HTEC agu-
da, requiriendo procedimientos quirdr-
gicos de emergencia en muchos casos.
La tasa de riesgo anual de sangrado
sintomatico de los cavernomas, sin
distincion de lugar o grupo de edad,
ha sido estimada en 3,1%/lesién/afo'?,
La tasa de riesgo anual de hemorragia
asintomatica MCs ha sido estimada en
1-2%l/lesion/afo'%4, En cuanto al ta-

mafo las lesiones de 1 cm o mas de
diametro tienen una mayor tendencia a
causar sintomas. Entre los cavernomas
infratentoriales, las lesiones del tronco
cerebral presentan un mayor riesgo de
hemorragia sintomatica, con una tasa
estimada de 5%/pacientes/afio, y un in-
dice de resangrado del 21%?. El cuadro
clinico de hemorragia suele ser severa
en el inicio, sin embargo suele mejorar
de forma espontanea. Por lo tanto, al-
gunos factores de riesgo de sangrado
son: multiples cavernomas, sexo feme-
nino, localizacion infratentorial, hemo-
rragia previa.

3) Otras manifestaciones menos fre-
cuentes:

La cefalea asociada con otras carac-
teristicas clinicas se puede observar
en un tercio de los pacientes, indepen-
dientemente de su ubicacién supra o
infratentorial o evidencia radioldgica de
hemorragia aguda'®®*“%. Sin embargo,
la cefalea aislada como sintoma reve-
lador de las MCs ha sido reportada en
sélo el 2,8% de los pacientes pediatri-
cos. Generalmente forma parte de un
cuadro clinico de HTEC, que se obser-
va en 20,1% los cavernomas. En 5,4%
de los casos pediatricos que se debe a
un efecto de masa pseudotumoral de
los angiomas cavernosos'’. La cefalea
recurrente se reportd en el 27,5% de
los casos al momento del diagndstico,
y en el 5% fue el Unico sintoma que
condujo a la imagen cerebral.

Como antes mencionamos los trastor-
nos de conducta y dificultades en el
aprendizaje pueden ser expresion de
los sangrados minimos intralesionales
a repeticidn, en algunas series se las
considera incluso mas frecuentes que
las convulsiones en este tipo de san-
grado?

Nuestra paciente presentaba multiples
cavernomas de diferentes tamafios
ubicados en el area temporoparietal
derecha, presentd una crisis parcial se-

cundariamente generalizada unica que
se controlé con medicacion anticonvul-
sivante. Sin embargo repitié una nueva
crisis postoperatoria que se logré con-
trolar con otro farmaco anticonvulsivan-
te. Actualmente se encuentra en trata-
miento anticonvulsivante libre de crisis.

Caracteristicas imagenoldgicas

1) Ecografia transfontanelar:

El ultrasonido puede ser util en la de-
teccion de masas intracraneales o
hemorragia en los recién nacidos y
los nifios pequefios con fontanela per-
meable, pero no son especificos para
el diagndstico de estas malformaciones
vasculares.

2) Angiografia digital:

Por lo general las MCs son de bajo flu-
jo, por lo cual, en la literatura, han sido
llamados lesiones "angiograficamente
ocultas", aunque algunos cavernomas
gigantes puede producir signos indirec-
tos de un espacio vascular o puede ex-
hibir estancamiento venoso de fase tar-
dia. Hipervascularidad y un efecto de
masa se han reportado para caverno-
mas extra-axiales, imitando la imagen
angiografica de meningiomas u otros
tumores de la base craneal'.

3) Tomografia computada:

Entre las herramientas de diagndéstico,
tomografia computarizada merece es-
pecial atencion, ya que por lo general
es el primer estudio de emergencia que
se realiza. Si bien es menos sensible
y especifica que la RM en el diagnés-
tico de las MCs, muestra claramente
lesiones hemorragicas. Los hallazgos
que se pueden encontrar en una TC en
pacientes con MCs son: lesiones hipo-
densas rodeadas de un halo de mayor
densidad con fragmentos de calcio y
ausencia 0 minimo edema perilesio-
nal y efecto de masa, no realzan con
el contraste (estas lesiones pueden
confundirse con un tumor); presencia

Clasificacion de Zambranski por RM:

Tipo Caracteristicas en T1 Caracteristicas T2

I Centro hipointenso Centro hiper o hipointenso con anillo hipointenso

I Centro con sefal mixta reticulada | Centro con sefal mixta reticulada y anillo hipointenso

1] Iso o hipointenso Hipointenso con anillo hipointenso que magnifica el tamano de la lesion
principalmente con secuencia Eco gradiente T2

\% Escasamente o no visualizado Escasamente o no visualizado, con lesiones puntiformes hipointensas
en secuencia eco gradiente
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de hemorragia franca con edema pe-
rilesional y un centro iso o hipodenso
(cavernoma)?.

4) Resonancia magnética:

Tanto en nifos como en adultos, la me-
jor herramienta de diagndstico para la
deteccion de MCs es la RM. Los caver-
nomas presentan un aspecto caracte-
ristico halo hipointenso con un centro
heterogéneo en secuencia T2 de la
RM, que es casi patognomdnico!®54,
Zabramski et al.%, propuso una clasi-
ficacion radiolégica en 4 tipos, con el
fin de determinar la evolucion clinica de
los pacientes sobre la base de la ima-
gen de RM. Mottolese et al.%’, propu-
S0 una nueva clasificacion radioldgica
de las MCs pediatricas, en base a las
caracteristicas de la sefal y morfologia
de los cavernomas en la RM y cuadro
clinico. En este estudio se observa que
los sintomas de los cavernomas no
siempre estan relacionados con sus di-
mensiones, y las dimensiones del halo
que rodea a la lesién no estan nece-
sariamente relacionados con un mayor
riesgo de convulsiones?®’.

Manejo terapéutico e indicaciones
quirdrgicas:

1) Indicaciones quirurgicas:

En los ninos, al igual que en los adul-
tos, las opciones terapéuticas para el
manejo de los cavernomas del SNC
incluyen la observacion clinico-radio-
I6gica, el tratamiento antiepiléptico,
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la cirugia y para algunos autores la
radiocirugia. La indicaciéon quirdrgica
depende principalmente del equilibrio
entre las ventajas y los riesgos de la ci-
rugia. Se ha determinado por consen-
S0, que la cirugia no esta indicada para
las MCs asintomaticas, especialmente
aquellas de localizacion profunda o en
areas elocuentes'21%1.17_ Sin embargo,
las lesiones asintoméaticas en nifios re-
quieren especial atencién, ya que su
historia natural es menos predecible, y
suele ser mas agresivo con respecto a
la hemorragia y el crecimiento que en
los adultos®. Para las MCs sintomati-
cas (incluyendo las crisis convulsivas)
y para lesiones asintomaticas que
presentan una progresion radioldgica
relevante, el tratamiento ideal es la
exéresis quirurgica total. En el caso de
cavernomas multiples, la cirugia debe
ser dirigida a la lesion sintomatica.

La extirpacion quirurgica temprana de
los cavernomas que causan convul-
siones puede ofrecer un tratamiento
curativo de las crisis, asi como la pre-
vencion de la discapacidad psicosocial
en pacientes en tratamiento médico a
largo plazo y elimina el riesgo de dé-
ficit neuroldgico por el crecimiento o
sangrado de la lesién. Ademas la ci-
rugia puede mejorar la eficiencia de la
terapia anticonvulsiva en pacientes con
epilepsia refractaria?. La eliminacion de
la MC a través de un simple lesionecto-
mia puede dar buenos resultados en el
control de las crisis cuando hay concor-

dancia entre el sitio de la lesién epilep-
tédgena, la semiologia clinica y el EEG
interictal>®”. También se recomienda la
exeresis de la capsula de hemosiderina
que rodea al cavernoma, a fin de evi-
tar posibles convulsiones persistentes
de la accion irritante de las sustancias
derivadas del hierro®. Por otro lado, la
extension de la cirugia también puede
estar influenciada por la amplia difusion
de los focos epiléptogenicos asociado
con la malformacion. En este caso, se
recomienda realizar estudios neurofi-
siolégicos preoperatorios para planifi-
car mejor el procedimiento quirdrgico.
Una mencion especial se debe hacer
para los cavernomas ubicados profun-
damente o en areas elocuentes, donde
esta indicada la observacion y no se
recomienda la cirugia, a menos que se
produzca un sangrado importante con
riesgo de vida del paciente. Sin embar-
go, la morbilidad quirdrgica puede ser
relevante cuando se interviene quirdr-
gicamente en estas areas.

En cuanto a las lesiones infratentoria-
les, la cirugia también debe considerar-
se en nifios que muestran cavernomas
cerebelosos sintomaticos antes de que
causen deterioro clinico®. Por el con-
trario, la cirugia de los cavernomas de
tronco cerebral debe considerarse sélo
en caso de deterioro clinico progresivo,
con evidencia radioldgica de efecto de
masa y/o signos de resangrado, sobre
todo si se encuentran contiguos la su-
perficie pial o ependimaria, ya que su

Escala ROMU para angiomas cavernosos (Rodriguez Murillo et al)

ROMU | SINTOMAS LOCALIZACION TRATAMIENTO MONITOREO
A Asintomatico Cualquiera Conservador Ninguno
(incidentales)
B B1 Cualquier l6bulo, excep- | Tratamiento médico + lesio- | Corticografia
to I6bulo temporal y area | nectomia
elocuente
B2 Area elocuente o Nucleos | Sélo tratamiento médico con o | Corticografia + mapeo
) ) de la base sin lesionectomia cerebral
Epilepsia . ; i~ : - .
B3 Lébulo temporal Tratamiento médico + lesionec- | Corticografia
tomia + corticetomia + Amigda-
lohipocampectomia
B4 Lébulo temporal mas epi- | Tratamiento médico + lesio- | Corticografia
lepsia refractaria nectomia + reseccién de tejido
adyacente y corticetomia
C C1 Todos lo I6bulos y cerebelo | Lesionectomia + evacuacion | Ninguna
Hemorragia c2 Area elocuente y NB del coagulo Mapeo cerebral
C3 Tronco cerebral Potenciales evocados
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reseccion puede llevarse a cabo sin in-
fringir sobre el tejido neural normal'%.
Rodriguez Murillo et al?, ha disefiado
una escala denominada ROMU, para
la toma de decisiones en el tratamiento
de cavernomas:

2) Aspectos técnicos quirdrgicos:

Es fundamental el posicionamiento
adecuado de los pacientes, evitando
los cabezales con pines en recién na-
cidos y los nifios pequefios. Se debe
proteger las zonas de decubito con
almohadillas suaves. Se debe realizar
un abordaje microquirdrgico, utilizan-
do la via méas segura para el pacien-
te, de acuerdo a la ubicacién de la le-
Sién17'57'43'50.

Como varios autores nosotros preferi-
mos la posicion prona o Concorde para
las lesiones infratentoriales, debido al
riesgo de los una embolia gaseosa in-
travenoso e inestabilidad hemodinami-
ca. En abordajes a fosa posterior su-
gerimos la craneotomia en lugar de la
craniectomia, para disminuir el riesgo
de fistula de LCR y pseudomeningoce-
le. La fijacion dsea se debe hacer con
material reabsorbible.

Cuando esta indicada la exeresis de
MCs de tronco, algunos autores sugie-
ren un abordaje subtemporal transten-
torial para las lesiones ubicadas en la
superficie anterolateral del mesencéfa-
lo*®, un abordaje supracerebeloso infra-
tentorial para las lesiones de la region
pineal o placa cuadrigeminal. En los
cavernomas pontinos se ha sugerido
el abordaje subtemporal transpetroso o
retrosigmoideo cuando se localizan en
la regién anterolateral protuberancial®®.
Los cavernomas pontinos de ubicacion
posterior, sobre todo si estan contiguas
a la superficie ependimaria del piso del
cuarto ventriculo, puede ser resecado
por un abordaje suboccipital telove-
lotonsilar'”%74%, aunque la morbilidad
quirdrgica que afecta el piso del cuarto
ventriculo es considerable. Los aborda-
jes retromastoideo y suboccipital tam-
bién son las vias quirurgicas emplea-
das para los cavernomas cerebelosos.
Desde un punto de vista quirdrgico,
siempre se debe intentar resecar la to-
talidad de la lesidn con el fin de eliminar
el riesgo resangrado de los restos o re-
cidiva de la lesion, lo cual puede causar
una hemorragia sintomatica recurrente
en 25% de los casos tratados quirir-
gicamente’. Se debe tener precaucion
con las anomalias venosas asociadas,
a fin de evitar el infarto regional. La

exeresis de los angiomas cavernosos
suele ser mas facil cuando el sangra-
do es reciente y hematoma perilesional
aun no ha organizado. Los caverno-
mas corticales y subcorticales deben
eliminarse mediante una corticotomia
lo mas pequefa posible o a través de
un surco. En el caso de lesiones pro-
fundas y pequefas que no tienen ex-
presion cortical se puede utilizar, si se
dispone, la neuronavegacion y/o eco-
grafia intraoperatoria. El uso del neu-
ronavegador puede ayudar ademas, en
la planificacion del abordaje quirdrgico
mas adecuado y menos invasivo®.

La tractografia y el monitoreo elec-
trofisioldgico intraoperatorio son he-
rramientas de suma utilidad para la
planificacion prequirurgica y la cirugia
respectivamente, en lesiones ubicadas
en areas elocuentes®”%8. El monitoreo
con potenciales evocados motores y de
tronco son obligatorios para la exeresis
de cavernomas de tronco®.

La neuroendoscopia es utilizada por
algunos cirujanos para la exéresis de
cavernomas intraventriculares, para
inspeccionar cuidadosamente las es-
tructuras neuronales profundas no
adecuadamente visibles en el campo
del microscopio y para el control de la
cavidad después de la exeresis de la
lesion*4.

Radioterapia y cavernomas

La radioterapia es el factor externo mas
consistente relacionado con la génesis
de estas malformaciones vasculares?.
Se reportan en la literatura reciente,
casos de cavernomas cerebrales tras
la administracion de radioterapia cra-
neal para tratamiento de tumores del
SNCE®8', No parece haber relacién en-
tre la dosis de radiacion y la génesis de
la MC, y no esté claro si la quimiotera-
pia asociada esta implicada en la gé-
nesis de estas. El periodo de latencia
entre la radiacion y el diagnéstico ra-
dioldgico de las MCs oscila desde 1,1
hasta 23 afios®2.

En un estudio de 59 nifios con antece-
dente de meduloblastoma y posterior
radioterapia, Lew et al.%?, observé la
aparicion de cavernoma intracraneal
en 18 pacientes (31%), con una media-
na de tiempo entre la radioterapia y la
deteccién de lesiones de 6,6 anos. En
este grupo de estudio, la incidencia de
la formacién del cavernoma a los 3, 5
y 10 anos fue de 5, 6, 14 y 43%, res-
pectivamente, con un periodo de se-
guimiento promedio de mas de 7 afos.

Por esta razén, se recomienda el se-
guimiento con RM hasta 15 afios des-
pués de la irradiacion cerebral durante
la infancia.

Existen dos teorias por las cuales la ra-

diacion se asocia a la aparicion de las

MCs®*:

1) Puede influir en el crecimiento de
un cavernoma preexistente oculto,
induciendo una hemorragia intrin-
seca, y por lo tanto su presentacion
clinica y radioldgica.

2) Dafno en el ADN a las células del
tejido vascular en respuesta a la
radiacion.

Ambos mecanismos patogénicos im-

plican un efecto de la radiacion sobre

las estructuras vasculares, generando
hiperplasia del endotelio, hialinizacion

y necrosis fibrinoide de las paredes

vasculares y la formacion de telangiec-

tasias hemorragicas®. El riesgo de he-
morragia de la malformacion caverno-
matosa radio-inducida en nifios parece
ser mayor que en las lesiones espon-
taneas, con una tasa de sangrado de
mas de 50%%.

Malformaciones y patologias asocia-

das:

a) Anomalias del drenaje venoso: La
asociacion de las MCs cerebrales
con anomalias venosas es bien
conocido. Se ha reportado una
alta incidencia en pacientes con
cavernomas de tronco cerebral
y espinal. La coexistencia de los
CM con anomalias venosas puede
variar, dependiendo de las series
publicadas, desde 2,1 hasta 100%
de los casos®™. Sin embargo, en
las imagenes de RM preoperato-
ria de cavernomas, las anomalias
venosas se han descrito en sélo el
7,6% de los casos pediatricos. Por
lo tanto, podemos concluir que las
anomalias son mas frecuentemen-
te diagnosticadas en el acto ope-
ratorio que en las imagenes. Datos
recientes en la literatura apoyan la
hipotesis de que los cavernomas y
las malformaciones venosas son 2
entidades distintas, con diferentes
mecanismos patogénicos. Sin em-
bargo Porter et al.®®, sugiere que las
anomalias de drenaje venoso influ-
yen en la recurrencia hemorragica
de los cavernomas.

b) MAVs: Se han reportado casos de
cavernomas multiples asociado a
MAV trombosada También se en-
contré un caso de malformacion ca-
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vernomatosa multiple asociado con
una MAYV trombosada’*".

c) Tumores del SNC: La coexistencia
de los cavernomas con varios tipos
de tumores intracraneales también
ha sido reportado en la literatura®®,
pero al igual que Aciarri et al, con-
sideramos que estas asociaciones
son ocasionales.

d) Otras: No encontramos asociacion
con aneurismas cerebrales trombo-
sados 0 no. Tampoco se encontra-
ron asociaciones con facomatosis
ni otras patologias sistémicas. Acia-
rri et al', informa 1 caso de un joven
de 17 anos de edad, con caverno-
matosis familiar y un diagndstico
previo de sindrome de Klinefelter.

Conclusiones
Las MCs representan una lesion vas-

cular comun del SNC en nifos, cuya
historia natural en pacientes pediatri-
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COS parece ser mas agresivo que en los
adultos; estas lesiones tienen mayores
tasas de crecimiento y hemorragia, con
dimensiones de mayor tamafo e ima-
genes radiolégicas a menudo atipicas.
Por esto es fundamental su evaluacién
prequirurgica mediante RM.

La forma familiar de la enfermedad,
que se asocia mas a menudo con mul-
tiples lesiones y una edad de presenta-
cién més temprana, también es un fac-
tor de riesgo para una evolucion mas
agresiva.

El principal factor de riesgo externo
para el desarrollo de cavernomas en
los nifios parece ser el tratamiento ra-
diante en los tumores del sistema ner-
vioso central. Esto podria aumentar el
riesgo de formacion de cavernomas en
pacientes con cualquier otra patologia
o malformacion vascular previa. Si bien
no se han reportado casos de asocia-
cion con aneurismas, la misma podria
comenzar a verse con mayor frecuen-
cia, dado el mayor uso de tratamien-

tos radiantes en diferentes patologias
neoplasicas como vasculares.

El tratamiento de eleccion es quirdr-
gico, siempre que sea posible. Los
resultados postoperatorios estan re-
lacionados con el estado neurolégico
preoperatorio de los pacientes, asi los
pacientes que se intervienen tempra-
namente, antes de que desarrollen epi-
lepsia refractaria y se deterioren neu-
rolégicamente, pueden lograr un mejor
resultado clinico.

La radiocirugia ha sido utilizada como
alternativa terapéutica en los caverno-
mas no quirdrgicos, sin embargo, no
se aconseja en nifios con cavernomas
profundos o los que causan epilepsia,
dados sus efectos adversos, mayor
riesgo de sangrado y peor evolucion.
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