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Resumen

Introduccion: las malformaciones cavernomatosas son hamartomas
cerebrales que representan el 20% de las malformaciones
vasculares cerebrales, las manifestaciones clinicas estan vinculadas
a la localizacion de la lesion, siendo estas, convulsiones, cefalea,
déficit neurolédgico focal, en su diagnostico se lo realiza por
resonancia magnetica en secuencia T2 con dos signos
caracteristicos, el signo de palomita de maiz y el anillo hipointenso
de hemosiderina, mantienen un tratamiento complejo, siendo este
conservador, reseccion quirdrgica, radiocirugia estereotéctica.
Metodologia: Se adquirié informacion cientifica del buscador
PubMed de articulos de alto impacto al tema de interés en idioma
ingles con traduccion al espafiol en los afios 2017 al 2020. Caso
clinico: Paciente femenino de 17 afios, con antecedente de
importancia de convulsiones pequefio mal desde hace 6 afios y
padre con diagnostico de angioma cavernoso, actualmente paciente
presenta cefalea holocraneana intermitentes, tipo pulsatil
acompafadas de convulsiones ténico clénica de aproximadamente
10 minutos de duracion aproximadamente 3 ocasiones por semana.
Se realiza estudios de imagenes tipo RM donde se evidencia
lesiones de intensidad heterogénea en la secuencia T2 con un anillo
hipointenso en vermis y hemisferio cerebeloso derecha.
Conclusién: Los cavernomas establecen una patologia neurologica
que abarca un limitante en la calidad de vida de los pacientes sobre
el tratamiento farmacoldgico de las convulsiones, la eleccion
adecuada del tipo de terapéutica radica en las manifestaciones
clinicas y la ocupacién anatémica de la lesion vascular, mejorando
asi, las comorbilidades, los parametros clinicos y la respuesta al
tratamiento farmacoldgico.

Abstract

Introduction:  cavernomatous malformations are cerebral
hamartomas that represent 20% of cerebral vascular malformations,
the clinical manifestations are linked to the location of the lesion,
these being seizures, headache, focal neurological deficit, in its
diagnosis it is done by resonance magnetic in T2 sequence with two
characteristic signs, the popcorn sign and the hypointense
haemosiderin ring, maintain a complex treatment, this being
conservative, surgical resection, stereotactic radiosurgery.
Methodology: Scientific information was acquired from the
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PubMed search engine of high-impact articles on the topic of
interest in English with translation into Spanish in the years 2017 to
2020. Clinical case: A 17-year-old female patient, with a significant
history of petit mal seizures for 6 years and a father with a diagnosis
of cavernous angioma, currently the patient presents intermittent
holocranial headache, throbbing type accompanied by tonic-clonic
seizures of approximately 10 minutes duration. 3 occasions per
week. MR-type imaging studies were performed, showing lesions
of heterogeneous intensity on the T2 sequence with a hypointense
ring in the vermis and right cerebellar hemisphere. Conclusion:
Cavernomas establish a neurological pathology that encompasses a
limitation in the quality of life of patients on the pharmacological
treatment of seizures, the appropriate choice of the type of therapy
lies in the clinical manifestations and the anatomical occupation of
the vascular lesion, improving thus, comorbidities, clinical
parameters, and response to pharmacological treatment.

Introduccion

Las malformaciones cavernomatosas (MC), también conocidos como, cavernomas,
angiomas cavernosos, hemangioma cavernoso son tumores benignos hamartomatosos
vasculares cerebrales, sin tejido neuronal en su composicién, sus paredes son espacios
vasculares dilatados compuesta por una capa de células endoteliales, sin fibras elasticas
o musculo liso pero gozan de una red de tejido colageno hialino o fibroso, siendo una de
las lesiones angiogréficamente ocultas por el bajo flujo vascular que presentan. (Joseph
et al., 2020; Palkopoulou et al., 2020)

Se conoce que las MVSN afectan del 2 -4% de la poblacién, predisponiéndola a un riesgo
constante de un evento vascular-cerebral y epilepsia constituyendo un grupo heterogéneo
de lesiones con una angioarquitectura peculiar. (Awad & Jabbour, 2006) Las MC se
estima que representan el 10 — 20% de las MVSN con una incidencia del 0,3 — 0,7% y
una prevalencia del 0,5 — 1,0% de la poblacion general. (Algattas et al., 2020)

Las malformaciones vasculares del sistema nervioso fueron clasificadas por Russel y
Rubinstein en 1963 en cuatro tipos: las malformaciones arteriovenosas (MAV), angioma
cavernoso, telangiectasias capilares y angiomas venosos (anomalias del desarrollo
venoso). (Palkopoulou et al., 2020; Zhang et al., 2020) Las MC pueden ocurrir como
lesiones esporédicas Unicas o multiples con un desencadenante familiar genético con un
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mayor riesgo de microhemorragias perilesionales, con una potencial asociacion con las
anomalias del desarrollo venoso. (Flemming et al., 2020)

Las MC no tienes una histogénesis establecida, pueden aparecer espontaneamente (de
novo, posterior a una cirugia cerebral o radioterapia) o por herencia genética,
respondiendo a la mutacion de tres proteinas, CCM-1 (KRIT-1), CCM-2 (malcavernina),
CCM-3 (PDCD10), conformando un complejo trimérico responsable de la sefializacion
de la estabilidad en las uniones endoteliales, la proliferacion celular y la angiogénesis,
siendo la CCM-1 la mayor del complejo, localizandose en el brazo corto del cromosoma
7, participando en la angiogénesis oncogeénica a traves de su activacion, ocurriendo en
una alta prevalencia en las comunidades hispanas. (Abdelilah-Seyfried et al., 2020;
Fehrenbach et al., 2019; Flemming & Lanzino, 2020; Hong et al., 2020; Ishii et al., 2020;
Mondejar & Lucas, 2017; Padarti & Zhang, 2018)

Las MC se ubican en un 70% - 80% en areas supratentoriales con un riesgo de sangrado
del 0,4% a diferencia de los infratentoriales con un 3,8%, las lesiones ubicadas en éreas
supratentoriales son consideradas como &reas epileptogénicas ya que habitualmente
afectan la corteza cerebral, se cree que las microhemorragias asintomaticas a repeticion
en el parénquima cerebral perilesional circundante a través de las uniones endoteliales
con mala adherencia o disfuncionales, seguidas de una hemosiderosis focal y gliosis son
las responsables de esa sintomatologia provocando un cuadro de epilepsia medicamente
refractaria en un 40% de los pacientes. (Agosti et al., 2019; Khallaf & Abdelrahman,
2019; Yang et al., 2018)

Los pacientes pueden incurrir en un hallazgo incidental por estudios rutinarios
imagenoldgicos, debido a la basta localizacion en el sistema nervioso su sintomatologia
estd asociado a un déficit neuroldgico local, convulsiones, cefalea aislada, encontrando
un riesgo de hemorragia sintomatica en 5 afios del 15,8%, por gliosis e irritacion neuronal
en un 70% de los pacientes con afeccién supratentorial producen convulsiones y un 40 -
50% de los casos se vuelven refractarios a los medicamentos anticonvulsivantes. (Willie
etal., 2019)

Con la inclusion de la resonancia magnética (RM) inicio una época de mejor deteccién,
definiciény clasificacion de patologias del sistema nervioso, incluyendo a los MC, previo
a esto, se la detectaba en tomografia computarizada como lesiones calcificadas
inespecificas, la RM la observamos una lesion heterogénea hiperintensa, mamelonada
conocida como el “signo de palomita de maiz” con un halo hipointenso debido a las
diferentes etapas de degradacion de la hemosiderina circundante (anillo de hemosiderina),
observandose de forma tipica en la secuencia ponderada en T2, permitiendo el diagnéstico
de lesiones asintomaticas, relacionadas a sindromes epileptiformes, sangrados cerebrales
recientes y anomalias del desarrollo venoso asociada. (Steven M. Singer#, Marc Y. Fink,
2019)
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El manejo terapéutico de la MC es complejo de determinar por los diversos factores a la
que se ve inmiscuida, desde cuadros asintomaticos que requieren un control
imagenoldgico periddico a lesiones con potencial compromiso neuroanatomico
elocuente, resultando complicado la eleccion terapéutica, siendo estas el tratamiento
conservador, la reseccion microquirdrgica o la radiocirugia estereotactica los tratamiento
usados en la actualidad.

En consensos logrados por la Asociacion Americana del Corazon y la Alianza del
Angioma se propuso las siguientes recomendaciones en el tratamiento de la MC: (Steven
M. Singer#, Marc Y. Fink, 2019)

1. No se recomienda la reseccion quirdrgica asintomatica Gnica o multiple en areas
elocuentes del sistema nervioso, tronco encefalico o medula espinal.

2. Se puede recomendar la exéresis de la MC asintomaticas ubicadas en areas no
elocuentes y de facil acceso quirtrgico con el objetivo de prevenir hemorragias
futuras.

3. Considerar la reseccion quirargica prematura de lesiones que provocan cuadros
convulsivos, en con especial mencién de la epilepsia medicamente refractaria.

4. Se puede considerar la reseccién quirdrgica en lesiones profundas de la MC si son
sintomaticas o después de una hemorragia previa, con una mortalidad y
morbilidad equivalentes a vivir con la lesion durante 5 a 10 afios.

5. Después de revisar los altos riesgos de mortalidad y morbilidad postoperatorias
tempranas y el impacto en la calidad de vida, puede ser razonable ofrecer una
reseccion quirdrgica completa de la CA del tronco encefalico después de una
segunda hemorragia sintomatica.

6. Lasindicaciones para la reseccion de la MC del tronco encefélico después de una
sola hemorragia incapacitante, o para las MC espinales, son recomendaciones
débiles.

7. Laradiocirugia se puede considerar en lesiones de MC solitarias con hemorragia
sintomatica previa si la lesidn se encuentra en areas elocuentes que conllevan un
riesgo quirdrgico inaceptable.

8. No se recomienda la radiocirugia para las MC asintomaticas, para las lesiones que
son quirurgicamente accesibles.

Metodologia

Se adquirio informacion cientifica del buscador PubMed de articulos de alto impacto al
tema de interés en idioma ingles con traduccion al espafol en los afios 2017 al 2020.
Analizando la introduccion de los articulos seleccionados se elaboro la revision de la
literatura actualizada sobre las MC. Ademas, se adquirié informacidn de la historia clinica
del paciente con el respectivo permiso del departamento de investigacion y
confidencialidad acerca de los datos personales del paciente participante.
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Resultados

Paciente femenino de 17 afios, con antecedente de importancia de convulsiones pequefio
mal desde hace 6 afios y padre con diagndstico de angioma cavernoso, actualmente
paciente presenta cefalea holocraneana intermitentes, tipo pulsatil acompafadas de
convulsiones toénico clonica de aproximadamente 10 minutos de duracion
aproximadamente 3 ocasiones por semana. Se realiza estudios de imagenes tipo RM
donde se evidencia lesiones de intensidad heterogenea en la secuencia T2 con un anillo
hipointenso en vermis y hemisferio cerebeloso derecha.

Se realiza intervencion neuroquirdrgica por angioma cavernoso en hemisferio cerebeloso
con abordaje supra cerebeloso infratentorial, donde se realiz6 exéresis total de lesion.

Al tercer dia post quirdrgico, paciente despierta, orientada en tiempo, espacio y persona,
pupilas isocoricas reactivas a la luz, sin signos de irritacién meningea, no ha presentado
crisis convulsivas. Presenta 3 episodios de cefalea en intensidad 6/10, sin nausea, ni
vomito, mejora con AINES.

Figura 1.

RM de cerebro prequirurgica.

Nota: Imagen en secuencia T1 corte axial, evidencia una
hiperintensidad en regidn cerebelosa derecha, con un centro de
densidad mixta.

Fuente: Historia clinica.
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Figura 2.

RM de cerebro prequirurgica.

Nota: Imagen en secuencia T2 corte axial, evidencia una
hiperintensidad en region cerebelosa derecha, con un centro de
densidad mixta.

Fuente: Historia clinica.

Figura 3.

RM de cerebro prequirurgica.

Nota: Imagen en secuencia FLAIR corte coronal, evidencia una
hiperintensidad en region cerebelosa derecha.

Fuente: Historia clinica.
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Figura 4.

Tomografia simple de cerebro post quirurgica.

Nota: Imagen en corte axial, evidencia una hipodensidad en
region cerebelosa (Neumoencefalo postquirdrgica).

Fuente: Historia clinica.

Figura 5

Tomografia simple de cerebro post quirurgica.

Nota: Imagen en corte sagital, evidencia una hipodensidad en
region cerebelosa y solucién de continuidad en escama occipital
(Neumoencefalo postquirdrgica).
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Conclusiones

e La MC es una patologia vascular relativamente frecuente del Sistema Nervoso
Central, pese a no ser una patologia sintomatica habitualmente, posee
caracteristicas potencialmente incapacitantes, siendo causante de sindromes
epilépticos, y déficit neurologico focalizado, siendo su Gold Estandar la
resonancia magnética en secuencia T2, con su anillo hipointenso de hemosiderina,
tomando importancia la presentacion clinica y la localizacion en areas cerebrales
para la eleccion de la terapéutica oportuna.

e Esde importante atencion los avances en la tecnologia con respecto al desarrollo
de la tecnologia imagenoldgica y de la neurocirugia con el interés de mejorar la
historia de la enfermedad, las comorbilidades, y la calidad de vida de los pacientes
con MC.
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