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RESUMEN:

Las malformaciones arteriovenosas representan un grupo extenso y heterogéneo de lesiones. Dichas anomalfas se caracterizan por
ser congénitas y por representar un verdadero desafio diagndstico y terapéutico. El presente caso trata de una paciente femenina
de 7 anos, sin antecedentes de importancia que presenté un cuadro evolutivo de 2 meses, caracterizado por cefalea a nivel fronto-
parietal derecha y debilidad de miembro superior izquierdo. Mediante exdmenes complementarios de imagen se identifica una
malformacién arteriovenosa-cerebelosa que compromete diencéfalo y télamo derecho. Durante su estadia hospitalaria es sometida
a embolizacién, lo que mejord notablemente el cuadro patoldgico establecido.

PALABRAS CLAVE: malformacién, hemiparesia, embolizacién.

ABSTRACT:

Arteriovenous malformations represent a large and heterogeneous group of lesions. These anomalies are characterized by being
congenital and representing a true diagnostic and therapeutic challenge. The present case deals with a 7-year-old female patient
without health history of importance. She presented a 2-month evolutionary picture, specified by right frontal-parietal headache
and left upper limb weakness. Complementary imaging tests identify an arteriovenous-cerebellar malformation that compromises
the diencephalon and right thalamus. An embolization was applied during hospitalization, which markedly improved the

established pathological picture.
KEYWORDS: malformation, hemiparesis, embolization INTRODUCCION.

INTRODUCCION

La malformacién arteriovenosa cerebral o llamada MAVc por sus siglas en inglés, se define como un
conglomerado de multiples estructuras vasculares anémalas que presentan una estructura de ovillo (nido
mal-formativo), y que son capaces de establecer una comunicacién anormal de las arterias y las venas con el
resto del sistema nervioso central. Su origen es desconocido, pero se cree que es causada por alteraciones en
la formacién del sistema vascular cerebral en el momento de la gestacién.<1’2’3)

Las cifras epidemioldgicas no estdn del todo definidas, y esto se debe a la escasez de estudios realizados por
el ntimero limitado de pacientes. Las MAVc constituyen el 15 % de todas las malformaciones arteriovenosas.

Se presenta 1 caso nuevo por cada 100 mil habitantes cada afio, y son responsables del 1 al 8% de los eventos
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cerebro vasculares, con un ligero predominio del sexo masculino. Estos datos estdn respaldados por estudios
realizados en el afio 1966, entre los que destacan el de Parret y Col que tomé 6368 pacientes, de los cuales
549 presentaban MAVc, lo que estableceria una incidencia del 8.6%.

En Estados Unidos se reporta una incidencia de 1.1 por cada 100,000 habitantes. Lamentablemente
Ecuador carece de un seguimiento de los casos de MAVc debido a la escasez de su presentacic')n.(4’5)
Anatémicamente las MAVc se presentan en cualquier lugar del sistema nervioso central, pero se habla de

una “frecuencia” de localizacién de las mismas.®

Hemisféricas

Parietal 27%
Frontal 22%
Temporal 18%
Occipital 5%

Fosa posterior
Cerebelosas 5%
Tallo cerebral 2%
Intraventriculares 18% Otras 3%

TABLA 1.

Localizacidn mds frecuente de las malformaciones arteriovenosas cerebrales
Localizacién mds frecuente de las MAVc. Tomado de: Lépez Gerardo; Malformaciones

Arteriovenosas cerebrales: Desde el diagndstico clasificaciones y pato-fisiologfa. @)

Una clasificacién muy utilizada es la de Spetzler-Martin, quien, a través de la valoracion de tres factores,

establece el pronéstico de morbimortalidad del tratamiento quin'lrgico.(@

Tamafio del nido (S)
<30mm 1 punto
30 — 60 mm 2 puntos
=60 mm 3 puntos

Drenaje venoso (V)

Superficial 0 puntos
Profundo 1 punto
Relacion con area elocuente (E)
No 0 puntos
Si 1 punto
TABLA 2.

Clasificacién de Spetzler de las MAVc

Clasificacién Spetzler de las MAVc. Tomado de: Guia prictica para la realizacion

del tratamiento endovascular en malformaciones arteriovenosas cerebrales.(6)

Al sumar los puntos obtenidos se establecen diferentes grados de riesgo; los grados uno y dos (1-2 puntos)
presentan baja morbimortalidad, mientras que el grado tres presenta un riesgo intermedio (3 puntos) y
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el grado cuatro y cinco un riesgo alto (4-5 puntos) que oscilan entre un 30-50% segtin algunos estudios
prospectivos.(é)

Desde el punto de vista fisiopatolégico, son errores congénitos propios de la morfogénesis vascular, ya que
durante este periodo sucede la mayor parte de las MA V¢, probablemente por fallas angioblésticas locales, o a
su vez por la persistencia de conexiones directas entre arterias y venas en un plexo vascular primitivo. En los
tltimos anos se han involucrado dos sistemas fundamentales en la aparicién de esta patologia, estos son los
factores de crecimiento angiogénicos y sus receptores (tirosinocinasa - FTL1), cuya funcién normal radica
en intervenir en la Vasculogénesis y en la respuesta vascular ante una lesién.?

Cuando la MAVec se ha establecido, presenta vasos de alto flujo, pero de muy poca resistencia, lo que deriva
en un conglomerado vascular poco oxigenado, pero gracias a la plasticidad del sistema nervioso embrionario
se explicarifa por qué es asintomdtica durante su nacimiento. Por ello, las manifestaciones aparecen después
de los 15 afios en el 80% de los casos, debido a que las fuerzas hemodindmicas provocan tres problemas:
dilatacion arterial, aumento de la presién intraluminal y formacién del ovillo por la presencia vascular
anormal, lo que puede derivar en la generacién de hemorragias.(7)

El aumento de la presién venosa ocasiona una compresién del cerebro o de los nervios vecinos, lo que

ocasiona manifestaciones clinicas, entre las que se encuentran:®

o Cefalea moderada que evoluciona de intensidad: actfenos, parestesias e irritabilidad.
o  Cirisis epiléptica, generalmente el tinico sintoma.

e Problemas visuales. Alteraciones de la marcha, inestabilidad, mareo, vértigo.

o Discapacidad intelectual. Alteraciones del lenguaje (ataxia, dislalia, etc.)

Establecer el diagnéstico de una MAVc a edades tempranas no es facil; se podria decir que en su mayor
parte son hallazgos accidentales ya que las manifestaciones clinicas se presentan en edades adultas y requieren
estudios que delaten su presencia. Estudios como la TAC y la resonancia magnética nuclear son altamente
sensibles para identificar esta anomalia, sobre todo para valorar los aspectos dindmicos de una MAVe. La
angiografia tiene como principio la utilizacién de un catéter que llega hasta el ovillo mal-formativo siendo
por el momento el Gold estandar y que nos permitir4 visualizar tamafo, forma y su localizacién. 101112

El tratamiento depende en gran parte del tamano y la localizacién de la MAVe¢, conjuntamente con
sus estructuras anexas para evaluar y pronosticar la eficacia de un método terapéutico. Entre las opciones
terapéuticas destacan:(1?)

e Microcirugia: permite la extirpaciéon de la MAVc en un 100% de los casos, pero lamentablemente
tiene un riesgo del 15 al 25 % de probabilidades de morbimortalidad. Estd indicado en MAVc¢ que se
encuentren localizadas en la superficie cerebelosa o cerebral y sean de tamano pequefio o intermedio.

e Radiocirugia: usada cuando la MAVc no excede los 3cm y su localizacién se concentra en las zonas
corticales.

e Embolizacién: Esla mejor opcidn terapéutica hasta el momento; la morbimortalidad es baja variando
entre 2'y 5% y no consigue el cierre de la MAV en casos reducidos (entre 10% de casos). En la
actualidad se recomienda comenzar con embolizaciones; en muchos de los casos multiples sesiones y
posteriormente se continta con microcirugia o radiocirugfa.

DESARROLLO

Presentacidn del caso
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Paciente de sexo femenino de 7 anos de edad sin antecedentes de importancia, con cuadro clinico de
aproximadamente 2 meses de evolucién segun fecha reportada por el paciente sobre su primera aparicion;
la que se caracterizé por:

o Cefalea tipo pulstil localizada a nivel de region fronto-parietal derecha.

e Mareo sin pérdida de la conciencia.

e Nduseas que llegaron al vomito en dos ocasiones, segtin recuerda el paciente.
e Debilidad de miembro superior izquierdo de manera esporéddica.

Ese cuadro clinico se exacerbé 24 horas antes de ser transferida a un hospital de tercer nivel para su
valoracién, luego de ser atendida en un servicio privado de atencién de salud; para entonces, presentaba
convulsiones de tipo parcial con evidencia de hemiparesia del lado izquierdo.

Examen fisico

A su llegada al servicio de emergencia del hospital se tomaron valores de signos vitales que reflejaron:
tension arterial de 95/62 mmHg, frecuencia respiratoria de 23 /min, frecuencia cardiaca de 40/min,
saturacién de oxigeno de 91% y temperatura axilar de 39 °C.

Por aparatos y sistemas

e  Motor: marcha disb4sica.

e Coordinacién: prueba indice-nariz alterada en lado izquierdo.

e Fuerza disminuida en lado izquierdo.

o Prucba de pronacidn positiva en brazo izquierdo (cae 5 cm a los 15 segundos).
e Babinski positivo.

Regional:
e Boca: mucosas orales semi-hiimedas.

e Extremidades: fuerza motora disminuida en miembros superiores e inferiores del lado izquierdo.

Durante el ingreso hospitalario se solicitaron exdmenes radioldgicos que incluyeron una resonancia
magnética nuclear (figura 1) y una angiotac, las que arrojaron la presencia de una gran malformacién
arteriovenosa, de caracteristicas: profunda, taldmica lateral derecha, con vasos ectédsicos y pseudo-aneurisma
posterior.

FIGURA 1.
Resonancia magnética nuclear
Archivo del Servicio de Imagenologfa.

Los especialistas, teniendo en cuenta el diagndstico imagenoldgico y la presencia de signos vitales dentro de
pardmetros normales, decidieron realizar una nueva angiografia (figura 2) con embolizacién. Esto permitié
establecer la existencia de una MAV glomerulosa, cuyas dimensiones fueron de 35 x 34 x 34 mm, localizada
en el diencéfalo, con gran cantidad de aferencias que requirieron perforaciones (una de estas en la arteria
coroidea anterior izquierda).
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El diagnéstico definitivo quedd establecido como una MAV diencefélica (taldmica), con un valor de 3 en
la escala de Spetzler de 5 categorias, con una embolizacidn parcial (15%) a partir de la administracién de dnix
18 por circulacién anterior (figura 2).

FIGURA 2.

Angiotac
Archivo del Servicio de Imagenologia.

Luego de 5 dias de diagnéstico, tratamiento y evolucidn, la paciente es dada de alta con indicaciones de
medidas de soporte, rehabilitacidn fisica y programacién de una segunda embolizacién luego de 8 semanas.
Al momento se mantenfa con dificultades motoras en las extremidades del lateral izquierdo, de coordinacion
y de fuerza.

Al momento de ingreso para la segunda embolizacién (segtin planificacion) se evidencia mejorfa motora de
lado izquierdo. Se realiz6 RMN (figura 3) y se corroboré que se manteniala MAV glomerulosa con las mismas
dimensiones y caracteristicas inicialmente determinadas, excepto porque una de las aferencias invadié el
lenticulo estriado medio derecho. La administracién del énix 18 mediante angiograma parcial (figura 4) en
el componente nidal permitié la reduccién de su volumen en aproximadamente otro 15%, y se logré una
mejoria en la circulacién por la arteria cerebral anterior.

FIGURA 3.
Segunda resonancia magnética nuclear
Archivo del Servicio de Imagenologia

FIGURA 4:
Angiotac durante la segunda embolizacién.
Archivo del Servicio de Imagenologa.

Luego de la recuperacion, la paciente fue dada de alta con una disminucién del 30% de la MAV (tomando
como referencia el estado al primer ingreso). Se indicé consulta de seguimiento cada dos semanas para
establecer la programacién de futuras embolizaciones y continuar con sesiones de rehabilitacion fisica y
medicacién con carbamazepina 200mg via oral cada 12h.
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DISCUSION

E180% de los pacientes diagnosticados con esta patologia tenfan més de 15 afos de edad; sin embargo, el caso
que se presenta resulta una excepcion de esta regularidad epidemioldgica determinada por los autores, pues
se presentd en una etapa temprana de la vida.?”

A pesar de no existir un grupo grande de estudio para determinar la localizacién mas frecuente de estas

malformaciones, el Dr. L(’)pez<6) menciona que su ubicacién més frecuente es a nivel temporal (27%) y menos
probable a nivel cerebeloso (5%). La paciente estudiada se encuentra ubicada dentro del grupo minoritario a

nivel cerebeloso (diencéfalo y tdlamo) ademds de obtener 3/5 puntos en la clasificacion de SPETZLER.”
El caso de la paciente concuerda completamente con los autores Martinez, Elizondo, Morales entre
otros, 101112) que plantean que el examen de imagen de eleccién para establecer el diagnéstico definitivo es
la angjografia, y segtin la localizacién el proceder terapéutico es mediante una embolizacién. Cuando a la
paciente se le realizé dicho examen, se pudo identificar la patologia en cuestion, y quedé demostrada asi la
eficacia para identificar dicha enfermedad. Posteriormente fue sometida a dos sesiones de embolizacién que

redujeron un 30% de la malformacién.

CONCLUSIONES

El tratamiento a través de sucesivas angiografias con embolizaciones permitié disminuir la MAV en un 30%,
lo que permitié una mejor circulacién y oxigenacion de las dreas cerebrales; ademds, la rehabilitacion fisica
posibilit la reduccion de la hemiparesia lateral izquierda.

En el caso que se presenta, el hallazgo de la MAYV se realizé en una edad temprana de la paciente, lo que
suele ser muy raroy casi siempre accidental, pues las manifestaciones clinicas asociadas al dafio a nivel cerebral
resultan las que conducen a un estudio que permite establecer el diagndstico.
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