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RESUMEN

Introduccion: Las malformaciones arteriovenosas constituyen un grupo de enfermedades
gue ocurren producto a una anomalia en la embriogénesis vascular. Esta entidad solo se
da en 1 de cada 100000 habitantes. Objetivo: Describir el curso clinico de dos caso de
malformaciones arteriovenosas cerebrales en adultos. Presentacion del caso: Se
presentaron los casos de dos pacientes de caracteristicas variadas en los que se diagnostico
mediante neuroimagen una malformacidén arteriovenosa cerebral del I6bulo frontal derecho
en el primero y del I6bulo parietal izquierdo en el segundo. En ambos pacientes se actud
lo antes posible por lo cual ninguno llegd a desarrollar la forma hemorragica de la
enfermedad. Finalmente en el primer caso se optd por mantener una conducta expectante,
mientras que el segundo caso se tratd exitosamente con Radiocirugia Ganma Knife.
Conclusiones: Se concluyd que el diagndstico de esta entidad se realiza mediante técnicas
de neuroimagen en todo paciente entre 15 y 50 afios con sintomatologia sugestiva.
Posteriormente se clasificard y se llevara a cabo la terapia apropiada para cada caso en

particular. La Radiocirugia con Ganma Knife suele ser una terapia eficaz.
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INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) son errores congénitos en la morfogénesis
vascular, originados por fallos o disfuncion del proceso embrionario de maduracion capilar
gue resulta en la formacion anormal de canales arteriales, venosos o capilares con o sin la
presencia de comunicaciones arteriovenosas directas. Representan una enfermedad poco
comun del Sistema Nervioso Central (SNC) de localizacién variable, caracterizadas por una
derivacion arteriovenosa, en la cual uno o varios pediculos arteriales alimentan un nido

vascular, creando un drenaje temprano en un canal de salida venoso. (/2

Las malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAVC) se localizan preferentemente en el
territorio de las grandes arterias (cerebral anterior, media y posterior) pero esto no quita
que no puedan ocurrir en otra zona y con mayor frecuencia reciban aferencias de varios
troncos arteriales principales y de arterias leptomeningeas. Pueden tener diversas formas,
a menudo como una cufia con la aferencia por una o varias arterias corticales, seguidas

del nido de vasos anormales, y el drenaje hacia las venas superficiales y profundas.

Las primeras descripciones de MAV de piel y d6rganos visibles se encontraron en los
antiguos manuscritos. El papiro de Eber, de 1500 antes de Cristo (a.c), ya contenia
descripciones de hemorroides, tumores de piel, hidrocele, venas varicosas y aneurismas.
Los primeros casos reportados en la literatura de MAVC fueron atribuidos a D “ArcyPower
en 1888 y a Steinheil en 1894 que fueron los iniciadores de la descripcion de la

enfermedad. El primer diagndstico clinico se le atribuye a Hoffmann. (2

Las cifras epidemioldgicas no estan del todo definidas, esto se debe fundamentalmente a
la escasez de estudios realizados por el nimero limitado de pacientes que las presentan.
Las MAVC constituyen el 15 % de todas las MAV. Se presenta un caso nuevo por cada
100000 habitantes aproximadamente al afio, y son responsables del 1-8 % de los
accidentes cerebrovasculares (AVE), con un ligero predominio del sexo masculino. En

Estados Unidos (EE.UU) se reporta una incidencia de 1,1 por cada 100000 habitantes. ¥
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El modo de presentacion mas frecuente es la hemorragia intracraneal o subaracnoidea

representando el 50 % de los casos, sequido de las crisis epilépticas con un 25 %.

La verdadera prevalencia de las MAV en cualquier poblacion es dificil de estimar. No existe

en Cuba ningun estudio epidemioldgico conocido sobre la incidencia de este trastorno. ®

Las malformaciones arteriovenosas son trastornos sumamente inusuales, ademas, la
literatura con que se cuenta tanto en Cuba como a nivel mundial a la hora de analizar
casos de este tipo es sumamente escasa. Por tal motivo se decide describir dos casos
diagnosticados con malformaciones arteriovenosas cerebrales de localizacion variada y
atipica para llevar a cabo un estudio teniendo en cuenta la literatura nacional e

internacional, evidenciando la relevancia del estudio realizado.

Objetivo: Describir el curso clinico de dos caso de malformaciones arteriovenosas

cerebrales en adultos
PRESENTACION DEL CASO

Consentimiento informado: Los pacientes de ambos casos manifiestan estar de acuerdo
con la realizacién y divulgacién de la investigacion; siempre y cuando los datos personales
como nombre, carnet de identidad, direccidon particular y formas de contacto no se hagan

publicos.
CASO 1.
Motivo de ingreso: Paralisis

Paciente blanco, masculino de 20 afos de edad, de procedencia rural, estudiante
universitario en la provincia de Ciego de Avila. Como principales antecedentes personales
refiere haber presentado crisis ocasionales de asma bronquial (AB) en la infancia para lo
cual realizaba tratamiento con salbutamol via oral 100 pg durante periodos intercrisis, hace
mas de siete afios no presenta crisis similares por lo que ha suspendido este tratamiento.

No se presentan antecedentes patoldgicos familiares, habitos toxicos o alergias.
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Hace cinco afios comenzd con episodios de paradlisis transitoria del lado izquierdo del
cuerpo, de resoluciéon espontdnea tras varias horas de duracién y frecuencia de cuatro a
seis episodios al afio. Hace dos afios sufrié una crisis convulsiva, inicialmente generalizada
gue se repitié dos meses mas tarde, aumentando la frecuencia hasta sufrir de una a dos
al mes, para lo cual presenta tratamiento con carbamazepina 200 mg cada seis horas

disminuyendo la frecuencia de las crisis a una cada dos o tres meses.

Hace cinco meses presentd vomitos precedidos de nduseas en numero de seis, abundante,
de contenido bilioso, en ocasiones con restos de alimentos, no fétidos. Hace dos meses
comienza con cefalea occipital, intensa, de caracter punzante con escasa irradiacion hacia
zonas cercanas, de aparicion y alivio espontaneo, sintoma presente actualmente en forma
de crisis intermitentes, acompafiado de mareo y entumecimiento de la lengua. Hace dos
dias presentdé paralisis del hemicuerpo izquierdo, entumecimiento ipsilateral y visién doble
por lo que decide buscar asistencia médica. Por todo lo anteriormente planteado se decide
su ingreso en el Hospital Provincial Docente de Ciego de Avila Dr. Antonio Luaces Iraola,

con el objetivo de llevar a cabo un estudio del caso.
Complementarios de laboratorio

Ante el temor de peligro inminente para la vida del paciente y la falta de los recursos
necesarios para estudiar el caso se decide realizar una colaboracién médica con el Hospital
Ruber Internacional de Madrid en Espafia, trasladando el caso a dicha institucidon. Una vez
ahi se le realizan complementarios de laboratorio que arrojan los siguientes resultados
(Valor de referencia. VR): creatinina: 35 umol/l (VR: 44,2-132,6 umol/l); colesterol: 4,1
mmol/l (VR: 3,87-6,50 mmol/l); triglicéridos: 2,47 mmol/l (VR: 0,35-1,70 mmol/l);
albdmina: 31,74g/l (VR: 32-45 g/l) y globulinas: 16 g/l (VR: 28-35 g/I).

Complementarios de imagen

Se le indica tomografia axial computarizada (TAC) de Craneo Simple (Figura 1 y 2), con
cortes a 5 mm donde se observa hiperpostosis cortical interna frontal, imagen hiperdensa
(54 UH), redondeada, serpentiginosa de aproximadamente 10 x 18 mm, acompanada de

lesiones hipodensas (24 UH), rodeada de edema cerebral vasogénico ligero localizado a
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nivel del I6bulo frontal derecho, que no produce efecto de masa ni desplaza estructuras de

la linea media.

Fig. 2: Topograma de la TAC anterior.
Diagnostico

Se le realizan estudios angiograficos de las arterias cardtidas internas y externas
bilateralmente, ademas de la arteria vertebral derecha donde se localiza la presencia de
una extensa malformacién arteriovenosa (MAV) situada en la region del l6bulo frontal
derecho desde la base hasta la convexidad, acompafiada de multiples fistulas en la zona,
ademas de un gran componente de anastomosis leptomeningeas con presencia de vasos
aferentes provenientes de la carétida externa del lado derecho. Se puede observar la
presencia de parénquima entre los diferentes componentes de la MAV. Se plantea también

un robo a través de la arteria comunicante anterior derecha, asi como la existencia de
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multiples drenajes venosos al seno longitudinal superior y a los senos de la base craneal

anterior junto con los senos petroso y sigmoideo del lado derecho.
Tratamiento y evolucion

Se decide tratar el caso inicialmente con Radiocirugia Gamma Knife o con tratamiento
embolizador; ambos procedimientos fueron descartados por el riesgo para la vida del
paciente que conllevan en este caso. Por lo tanto se plantea que para este caso no existe
técnica intervencionista, radiocirugia o intervencién quirdrgica. El paciente es remitido
nuevamente a su pais de origen con indicaciones de continuar tratamiento con
carbamazepina a razén de 200 mg cada seis horas ajustando la dosis segun la evolucion
de las crisis convulsivas. Se comunica ademas la posibilidad de aparicion de hemorragias
en este tipo de malformaciones por lo que se debe mantener especial seguimiento por el
area de salud. Luego de un seguimiento por dos afos el paciente ha mantenido algunos

de los sintomas iniciales, sin embargo no ha presentado complicaciones graves.
CASO 2.
Motivo de ingreso: Entumecimiento

Paciente blanca, femenina de 47 ahos de edad, sin antecedentes personales relevantes,
de procedencia rural, educadora de ensefianza preescolar, hija de madre hipertensa dese
hace aproximadamente 55 afos. Como habitos téxicos refiere beber café en horarios
matutinos. Hace cinco aflos comenzo con episodios de paralisis transitoria del lado derecho
del cuerpo, de resolucién espontanea tras varias horas de duracién y frecuencia de cuatro
al afo aproximadamente. Hace un afio y medio sufrid una crisis convulsiva generalizada
que se repitié a los tres mes, aumentando su frecuencia hasta sufrir de una a dos al mes,
para lo cual realiza tratamiento con carbamazepina 200 mg cada seis horas disminuyendo

la frecuencia de las crisis a una cada tres meses y medio aproximadamente.

Hace cinco meses presentd vomitos precedidos de nduseas en numero de cuatro al dia,
abundantes, de contenido bilioso, no fétidos. Hace un mes comienza con cefalea occipital,
intensa, de caracter punzante, escasamente irradiada a la zona parietal izquierda, de

aparicion y alivio espontaneo, acompanada de mareo y entumecimiento de la lengua. Hace
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tres dias comienza con paralisis del hemicuerpo derecho, y entumecimiento ipsilateral
rapidamente progresivo por lo que decide buscar asistencia médica. Por todo lo
anteriormente planteado se decide su ingreso en el Hospital Provincial Docente de Ciego
de Avila Dr. Antonio Luaces Iraola para un mejor diagndstico y aplicacion de medidas

terapéuticas.
Complementarios de laboratorio

Se realiza analitica inicial arrojando como resultado: hemoglobina: 13,7 g/dl (VR: 12-14
g/dl); hematocrito: 0,41 % (VR: 0,37-0,47 %); leucocitos: 6,3x10°/L (VR: 5-9x10°/L);
plaguetas: 452 x10°/L (VR: 150-350x10°/L); glicemia: 5,0 mmol/l (VR: 3,85-5,55
mmol/l); creatinina: 67 mmol/l (VR: 44,2-132,6 umol/l); eritrosedimentacién: 113 mm/h
(VR: <20 mm/h); albdmina: 26 g/L (VR: 32-45 g/l); colesterol: 4,1 mmol/l (VR: 3,87-
6,50 mmol/l); triglicéridos: 2,34 mmol/I (VR: 0,35-1,70 mmol/l) y globulinas: 20 g/l (VR:
28-35 g/l).

Complementarios de imagen

Se le realiza TAC de Craneo Simple y E/V, donde se observa imagen hiperdensa,
redondeada con aspecto de ovillo con densidad de 54 UH, localizada a nivel del Ié6bulo
parietal izquierdo (Figura 3 a, b, ¢) y Angio-TAC de Craneo secuencia sagital donde se
observa imagen hiperdensa (54UH), redondeada con aspecto de ovillo, localizada a nivel
del lébulo parietal izquierdo en territorio de la arteria cerebral media izquierda y con

drenaje a nivel del seno sagital inferior (Figura 4).

ik ALJ.‘! b

Fig. 3: TAC de Craneo Simple A (corte axial E/V), B (corte coronal E/V) , C (corte Sagital
E/V)
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Fig. 4: Angio-TAC de Craneo secuencia sagital

Diagnostico

Se decide realizar Resonancia Magnética Angiografica (RMA) donde finalmente se confirma
la presencia de MAV intraparenquimatosa con un volumen de 25 cm3, existiendo
angiogénesis periférica y multiples fistulas subpiales en la convexidad cerebral del I6bulo

parietal izquierdo.
Tratamiento y evolucion

Teniendo en cuenta este diagndstico y sin inconvenientes para la realizacién de dicho
procedimiento, se decide realizar una Radiocirugia con Gamma Knife. El método
terapéutico empleado se lleva a cabo con éxito sin mayores complicaciones. La paciente
logra mejoria de todos los sintomas por los que ingresé. En el ultimo afio la paciente ha

mantenido una evolucién estable sin la presencia de complicaciones asociadas.
DISCUSION

Las malformaciones arteriovenosas son afecciones sumamente inusuales que pueden
localizarse en cualquier parte del Sistema Nervioso Central (SNC), con una frecuencia
proporcional al volumen del tejido cerebral presente. ComiUnmente este tipo de
alteraciones se manifieste en el sexo masculino, afectando mayormente al hemisferio
cerebral izquierdo de los pacientes segun las teorias de los investigadores Geshwind y
Galaburda et al. ®, para ello se basaron en la observacién clinica y en la teoria del
desarrollo de la lateralidad cerebral. (®

En el primer caso presentado se analizé un paciente masculino en el cual se le detecta la
presencia de una MAV que se encuentra localizada en el I6bulo frontal del hemisferio

derecho telencefalico, por tanto se planta que en este caso lo inusual resulta ser el
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hemisferio afectado. Sin embargo al analizar el segundo caso se puede decir que por el
contrario lo inusual seria el sexo de la paciente. Por tanto ambos casos presentan un
componente (sexo o hemisferio afectado) que los destaca en comparacion con la literatura
internacional citada.

Se conoce que las MAV llaman la atencién por las diversas formas sintomaticas con que se
presentan, siendo la forma hemorragica la mas comun con una prevalencia del 50 %,
ademas de ser también la mas letal entre ellas. 3¢ 7) Sin embargo no es la Gnica ya que
ademas se destaca la forma de cefalea crénica, la forma convulsiva, deficiencia mental
progresiva, insuficiencia cardiaca e hidrocefalia (en edades pediatricas). (23 ©

En este punto se puede decir que ambos casos tuvieron similitud en su forma de
presentacién ya que ambas presentaron la forma cefalalgica y la forma convulsiva entre
su cortejo sintomatico. Sin embargo en el primer caso se le afiade la paralisis del
hemicuerpo izquierdo y las alteraciones visuales. El segundo caso, a pesar de presentar
paralisis también, el sintoma mas marcado resulté ser el entumecimiento progresivo. Otro
hecho que destaca, es que afortunadamente ninguno de los casos desarrollé la forma
hemorragica (hecho demostrado mediante estudios radiograficos), sin embargo en el
priemro se advierte la posibilidad del desarrollo de esta manifestacién a largo plazo.

El paciente analizado en el primer caso cuenta con la edad de 20 afios, inicialmente refiere
que a la edad de 15 afos comienza con los primeros sintomas presuntivos de la
enfermedad en forma de episodios de paralisis transitorias del hemicuerpo izquierdo. A los
18 afos ya el paciente habia desarrollado lo que pareciera ser la forma convulsiva de la
enfermedad. Finalmente ya con la edad de 20 afios comienza con los episodios de cefalea
y demas sintomas que lo llevan a tomar la decisién de buscar asistencia médica.
Respecto a esto se puede decir que la mayoria de MAV no se tornan sintomaticas hasta la
tercera década de vida, habiendo estudios que demuestran que incluso hasta un 80 % lo
hacen luego de los 15 afios de edad, mas frecuentemente en edades cercanas a los 30
anos. ® En este punto el caso inusual resulta ser Unicamente el primero, ya que la
paciente del segundo cuenta con la edad de 47 afos.

Lo anterior se puede explicar por mecanismos fisiopatoldgicos que plantean que a medida

que el problema se desarrolla en el tiempo las arterias aferentes logran una mayor
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dilatacién, adquiriendo &reas de hiperplasia focal y ocasionalmente desarrollo de
aneurismas. (268

En ambos casos presentados el diagndstico presuntivo se realizé teniendo en cuenta el
factor clinico, asi como el empleo de la TAC, el cual se corrobord con la realizacion de la
panangiografia cerebral y resonancia magnética, asi como la angio-TAC en el segundo
caso. Una tomografia computarizada (TC) sin contraste es un estudio de baja sensibilidad
a estas lesiones. Sin embargo, este complementario puede hacer sospechar la lesién, al
observarse imagenes patoldgicas como calcificaciones, imagenes espontdaneamente
hiperdensas, redondeadas, serpentiginosas o la existencia de un area de secuela
parenquimatosa con zonas de mayor densidad en su seno, justo como se evidencié en

ambos casos.

La angiografia supraselectiva puede ser otro medio de diagndstico de estas patologias;
este complementario muestra detalles hemodinamicos y fisioldgicos relevantes para la
toma de decisiones ¢ 10, En estos casos no se emplearon otros estudios que los
mencionados debido a que ellos se logré establecer al diagndstico preciso sin dificultad;
asi como el diagndstico diferencial con patologias clinicamente similares como: tumores
intracraneales, hemorragias cerebrales, infecciones del sistema nervioso central o uso de
neurotoxinas. Actualmente, ante la presencia de una MAV se sigue utilizando la escala de
Spetzler y Martin et al. (¥, publicada en 1986, independientemente de las modificaciones
gue se le hayan impuesto a lo largo de los afios o las opiniones controversiales de algunos

autores. (3 11)

Entre las opciones terapéuticas que se toman en cuenta se encuentran en primer lugar la
conducta expectante, seguida del tratamiento médico sintomatico (tratamiento
anticomicial por ejemplo), la reseccidon quirdrgica, la terapia endovascular y/o la
radiocirugia estereotaxica, sin dejar de mencionar la posibilidad de combinar cualquiera de
estas. Por su parte existen también factores que influyen en la toma de decisiones, como:
la edad, enfermedades de base, presencia o no de manifestaciones hemorragicas,
localizacién y extensidn de la zona malformada, asi como la presencia o no de aneurismas

en el nido. G'9



o v &
c Segundo Congreso Virtual de »
Citmeinns Clnicos Gioomdeli Ciencias Basicas Biomédicas en Granma.
Manzanillo.

En el primer caso presentado se escogid continuar con tratamiento anticomicial.
Inicialmente se valord el empleo de varias técnicas, todas descartadas debido al peligro
gue suponia para la vida del paciente teniendo en cuenta la localizacion y extensiéon de la
lesion. Sin embargo para el segundo caso se optd por la Radiocirugia con Ganma Knife,
logrando mediante este procedimiento remover la zona malformada sin mayores

dificultades, eliminando el cortejo sintomatico de la paciente.

A juicio final de los autores se plantea que a pesar de ser una alteracion sumamente atipica,
merece especial atencidon. Aunque en la mayoria de los casos se manifiesta clinicamente
en las cercanias de la tercera década de vida, también puede iniciar antes o despues, por
lo que se sugiere ampliar el rango de edad considerado para esta patologia. Por tanto se
plantea que ante un paciente fundamentalmente masculino (sin dejar de considerar al sexo
femenino) entre 15 y 50 afos de edad que presente convulsiones, cefaleas alteraciones
sencitivo-motoras, asociados o no a hemorragias, se debe sospechar de una MAV, hecho
gue se debe corroborar con el uso de estudios radiolégicos en especial la angiografia
cerebral para clasificarla segun la escala de Spetzler Martin y elegir una linea terapéutica

adecuada y particular para cada caso en cada caso.
CONCLUSIONES

Se concluye entonces que el factor clinico juega un papel fundamental para el diagndstico
presuntivo de las malformaciones arteriovenosas. Sin embargo para confirmar el
diagndstico con certeza, son necesarios los complementarios de neuroimagen, los cuales
se deben indicar de inmediato, al considerarse estas alteraciones, un tipo de emergencia
médica. Una vez diagnosticada la entidad, el especialista debe escoger la terapia mas
adecuada para llevar a cabo en el paciente, analizando cada caso en particular, teniendo
en cuenta el grado de peligrosidad para la vida que pueda suponer esta patologia en
dependencia de su localizacién, extensidon y compromiso nervioso. En caso de no haber

criterios que lo impidan, la Radiocirugia con Ganma Knife resultd ser un tratamiento eficaz.
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