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Malformaciones arteriovenosas intracraneales en la infancia.

A proposito de siete casos

J Fleta®, A Tosao*, G Olivan®, A Sarria®, M Bueno *, A Usdon®* y V Calatayud **

Departamento de Pediatria y Servicio de Neurocirugia. Hospital Clinico Universitario.

Facultad de Medicina de la Universidad de Zaragoza.

RESUMEN

Los autores han estudiado siete casos de malformaciones
arteriovenosas intracraneales en nifios de doce a catorce anos
y tres meses, de ambos sexos (un varén y seis hembras). Re-
presentan una incidencia del 0,06 por 100 de los casos ingre-
sados en el departamento de pediatria desde 1977 a 1987,
Se analiza la sintomatologia inicial y el resto de la clinica, asi
como el valor de las pruebas complementarias. La angiografia
cerebral evidencié la anomalia en todos los casos mostrén-
dose superior a la gammagrafia y a la TAC. De los cinco casos
sometidos a tratamiento quirirgico, cuatro evolucionaron bien
y uno fallecié.

PALABRAS CLAVE: Malformaciones arteriovenosas. An-
giomas. Angiografia cerebral. Hemorragia cerebral.

INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovencsas intracraneales (MA-
VIC) son anomalias vasculares congénitas que se origi-
nan por alteraciones en el desarrollo embriologico de la
red vascular encefalomeningea. Estan formadas por ar-

terias v venas dilatadas entre las que se interpone una -

red angiomatosa de vasos. Dependiendo de la morfolo-
gia o composicion vascular de las MAVIC pueden divi-
dirse en telangiectasias o angiomas capilares, varices,
angiomas cavernosos, vellosos y arteriovenosos, propia-
mente dichos {1-3).

Aunque el diagnéstico se realiza preferentemente en-
tre los veinte-cuarenta ahos de la vida, no es infrecuente
el inicio de los sintomas durante la infancia y ado-
lescencia (4-7).

Presentamos nuestra experiencia en siete pacientes
pediatricos afectos de MAVIC que fueron asistidos en
nuestro Departamento durante los altimos diez afos.

* Departamento de Pediatria.
#* Servicio de Neurocirugia.

SUMMARY

The authors have studied 7 cases of intracranial arterove-
nous matformations in children of 12 to 14 3/12 years of age,
of both sexes (1 male and 6 females}. They represent an in-
cidence of 0,068 % of the cases admitted to the departament
of pediatrics from 1977 to 1987. An analysis is carried out
of the initial simptomatology and the rest of the clinic and, as
well, the value of the complementary test  The cerebral an-
giography showed the anomaly in all the cases, showing itself
superior to the gammagraphy and to de TAC.  Of the five ca-
ses submitted to surgical treatment, four developed well and
one died.

KEY WORDS: Arteriovenous malformations. Angio-
mas. Cerebral angiography. Cerebral haemorrhage.

CASOS CLINICOS

Caso mim. 1

Varén de catorce aflos v un mes, que ingresé con clinica de
hipertensién intracraneal tipica acompafada de meningismo.
Preseniaba paresia de extremidades izquierdas. Puncion lum-
bar: hemorragica. TAC cerebral: coleccion hemacica intraven-
tricular. El estudio panangiografico cerebral mostré malforma-
cién arteriovenosa intraventricular en casi su totalidad, depen-
diendo fundamentalmente de la arteria pericallosa derecha v en
menor grade de la izquierda. Fue intervenido quirdrgica-
mente, realizandose exéresis total de dicha malformacion. En
el postoperatorio inmediato se aprecié cuadro disartrico v defi-
cit motor izquierdo de predominio crural que en dias sucesi-
vos evoluciond favorablemente, En la actualidad esta asin-
Lomatico,

Case nim. 2

Nifia de doce ahos v seis meses de edad. Antecedente de ce-
faleas frecuentes. El cuadro inicial consistié en cefalea frontal
derecha, sindrome meningeo y gran cortejo vegetativo. Todo
ello se acompafaba de tendencia al suefio, pudiéndose encua-
drar dentro de un coma grado I, existiendo asimismo sin-
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drome focal en forma de hemiparesia izquierda de predemi-
nio faciclumbar. Puncién lumbar: liquido hemorragico. An-
giogammagrafia cerebral: imagen hipercaptadora de aspecte
circular que recordaba a un anillo. Panangiografia cerebral:
gran malformacion arteriovenosa {rontoparietal derecha acom-
pafada de gran hematorna intraparenquimatoso, Tratamiento:
clampaje de la malfomacion y evacuacion del hematoma incra-
parenquimatoso. La evolucién es satisfactoria

Caso ntim. 3

Nina de catorce afios con antecedentes de paralisis facial pe-
riférica derecha iniciada hace un afio, y que presentaba, desde
hace cuatro dias, cefalalgia occipital, nauseas, vomitos y fotofo-
bia. Puncién lumbar: liquide cefalorraquideo xantocromico.
EEG vy TAC cerebral, normales. Arteriografia: imagen redon-
deada del tamano de | cm. de didmetro, muy vascularizada,
que sc asentaba por encima del borde superior del pehasco de-
recho y por dentro de la eminencia arcuata. Se interpretd como
angioma cerebral dependiente de la arteria cerebelosa superior
derecha. Posteriormente la paciente tuvo una crisis parestésica
en territorio del V par derecho y extremidad superior derecha
de predominio distal, regresando espontaneamente pocos mi-
nutos después. No fue intervenida. En la aciualidad se controla
periodicamente v esta asintomatica.

Caso nim, 4

Nifa de trece abos y tres meses de edad. Antecedente de
parto distdcico. La paciente se mantuvo normal hasta los seis
afos, a partir de los cuales v de forma insidiosa se fue instau-
rando hemiparesia izquicrda. Desde los nueve ahos y también
de forma progresiva v lenta aparecié un cuadro de deterioro
intelectual. A la edad de diez afios fue intervenida en otro cen-
tro, practicandoseie una derivacion ventricular izquierda que
determind a las pocas horas la formacion de un hematoma in-
traparenquimatoso responsable de la aparicion de afasia y de
deficits en extremidades derechas.

Cuando ingreso en nuestro centro la exploracién neurolo-
gica mostraba una paciente despierta, afasica, con llanto facil,
que obedecia 6rdenes sencillas. A la inspeccion se observaba
manchas café con leche, atrofias musculares generalizadas, ob-
serviandose también discreca paresia a la flexion forzada de am-
bas extremidades superiores. Era incapaz de andar sola, aun-
que s con ayuda: Panangiografia: voluminoso angioma medial
de los nicleos grises que se rellenaba tanto por territorio basi-
lar como por carctideo. No se considerd susceptible de abor-
daje quirargico ni de embolizacion. La TAC confirmé este
diagnéstico y mostré un quiste porencefalico frontal iz-
quierdo, moderada difatacion ventricular, asi como un frag-
mento del catéter ventricular de la valvula derivativa. Actual-
mente esta en tratamiento rehabilitador,

Caso num, 5

Nina de doce afios y nueve meses de edad. Econtrandose
previamente bien, de forma brusca, presentd intensa cefalea v
sindrome meningeo, LCR: hemorragico. TAC: dudosa imagen
parietooccipital derecha, Angiogammagrafia cerebral: imagen
compatible con hematoma intraparenquimatoso. Panangio-

I T R

FIG. 1.—TAC cerebral, en la que se observa imagen sugerente de MAVIC parie-
tooccipital derecha (paciente nim. 5).

grafia carotidea: imagen de malformacion vascular en dicha
zona. Se intervino quirargicamente, procediéndose a una cra-
neotomia osteoclastica y posterior clampaje. La evolucion es
satisfactoria (figs. 1 v 2).

Caso nim, 6

Nifo de catorce afos y tres meses de edad, que ingreso en
UCIP procedente de urgencias al apreciar en el paciente movi-
mientos incoordinados, hipertonia muscular generalizada, ro-
tacién interna de extremidades y coma profundo con respira-
cion superficial v pausas apneicas. Fondo de ojo: papiledema
bilateral con algunas hemorragias superficiales en forma de lla-
maradas. Ausculatacion de craneo: soplo craneal. LCR: hemo-
rragico. Arteriogralia; malformacién vascular y signos indirec-
tos de hematoma intraparenquimatoso. La evolucién fue des-
favorable, falleciendo a las cuarenta v ocho horas.

Caso nim. 7 .

Nifta de catorce aftos y dos meses de edad, que presentaba
historias de cefaleas frontales y trastornes psiquicos desde hace
un afio. Fondo de ojo: papiledema bilateral. TAC cerebral:
normal, Gammagrafia cerebral: formacion arteriovenosa pa-
rietooccipital. Panangiografia: el mismo diagnostico. Se prac-

FIG. 2.—Arteriografia carotidea 1zquierda, proyeccion anteroposterior, ¢on ima-
gen de MAVIC parietooccipital {paciente nam. 5).
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ticd craneotomia occipital, seguida de lobectomia pareial occi-
pital derecha La evolucion hasta la actualidad es satisfac-
0TiA

En latabla I se resumen los signos y sintomas observados en
Nnuesros pacientes.

DISCUSION

Los siete casos estudiados representan el 0,06 por 100
de todos los ingresos habido en el Departamento de Pe-
diatria en los liimos dicz ahos. En la literatura consul-
tada la incidencia observada referida a wodas las edades
se cifra en 0,1-0,8 por 100, dato dificil de valorar, dado
que las cifras de que se dispone son las obtenidas a par-
tir de series necrépsicas (1, 8).

La incidencia de estas malformaciones en relacion
con el sexo es también variable, Las observaciones mas
frecuentes son en el sexo masculino (1, 2, 9). En nuestra
casuistica, sin embargo, hay un claro predominio de
hembras sobre varones (6 : 1}, cifra que se aproximaala
proporcién observada por Narbona (6) en 25 pacientes
pediatricos. La media de edad en los casos ohservados
por nosotros es de 13,8 aflos. Aunque en la infancia la
casuistica es escasa, existen aportaciones de MAVIC in-
cluso en recién nacidos (10, 11); asi Heafner, en 1985, al
revisar la literatura, encuentra 95 casos en neona-
tos (12). Aunque los sintomas pueden iniciarse en la in-
fancia y adolescencia, €l diagnostico suele hacerse en ge-
neral a partir de la tercera década de la vida(2, 13).

Los sintomas de presentacién mas frecuentes son he-
morragia intracraneal, ruido craneal, crisis epilépticas,
trastornos visuales, cefaleas y algias faciales, alteraciones
neurologicas focales y deterioro psiquico. En nifios
puede presentarse en forma de insuficiencia cardiaca de
origen desconocido (10). El mecanismo por el que se
originan estos sintomas puede ser diverso: distension de
las paredes vasculares de la MAVIC que da lugar a com-

Tabla [: Manifestaciones clinicas.

Signos Nim. o
y sintomas de casos
Cefaleas. ... 5 71,4
Paresio. .0t e e i 4 57,1
VOITHEOS . . ot v v e e oo ee v e 4 57,1
Sindrome meningeo ........ ... a 3 42,8
Convulsiones . ... ... oo 2 28,5
Deterioro intelecwual .o oo oL 2 28,5
(0053 ¢4 VAT S 2 28,5
Fotofobia. .o 1 14,2
PaTeSTESTAS . o vt v v eveee e rat e ananeaes 1 14,2
ALASIA. e 1 14,2
COTLCjO Vegeralivo ..o 1 14,2

presion mecanica, isquemia de territorios vecinos o le-

janos por robo sanguineo, repercusion hemodinamica

a distancia cn forma de insuficiencia cardiaca o bien por
rotura de la MAVIC, que origina un cuadro agudo de
hipertension incracraneal (11, 12, 14).

La mayor parte de nuestros pacientes (71 por 100)
iniciaron la sintomatologia con cefaleas, tres de forma
aguda y dos dec forma recurrente. Dicho sintoma es el
mas frecuentemente observado por diversos autores (2,
7). Estas podrian estar relacionadas con microhemorra-
gias que producen distension del sistema venoso. Dada
la frecuencia de este sintoma en la poblacion general,
dificilmente puede orieniar a favor de una MAVIC,
aunque existen datos semiologicos que lo sugieren, ta-
les como aparicion de cefalea ante cambios posturales
de la cabeza en el curso de un decabito lateral noc-
turno, después de realizar un esfuerzo fisico o bien en
el caso de una migrana acompafiada. Hemos consta-
tado la relacion entre localizacion de la cefalea y lugar
donde radica el angioma. En ninguno de los casos obje-
tivamos algias faciales ni dolor orbitario que pudiera ser
expresion de MAV a nivel del cerebelo (15, 16).

Cuatro de nuestros pacientes (57 por 100) presenta-
ron signos neurolégicos focales en forma de hemipare-
sia y paralisis facial, y en uno de ellos se aprecio afasia
de expresion. Estos defectos neurologicos focales po-
drian explicarse no s0lo por robo sanguineo o isque-
mia, sino también por compresion ejercida por el an-
gloma o rotura del mismo, De ahi que, segun el meca-
nismo que acte, podra manifestarse de forma aguda o
progresiva (b, 13).

Otro de los pacientes debutd con convulsiones, que
para algunos autores constituyen otra de las mas habi-
tuales manifestaciones (1, 17). Este mismo paciente
mosrd un soplo intracraneal a la auscultacion, feno-
meno que también ha sido observado con frecuen-
cia(10, 13). Las convulsiones pueden manifestarse como
crisis generalizadas, sobre todo en las MAVIC de locali-
zacion frontal, crisis parciales, si son de localizacion
temporal, y, en ocasiones, crisis parciales secundaria-
mente generalizadas y crisis psicomotoras. Puede ayu-
dar en el diagnostico el que las crisis aparezcan tras la
realizacion de un esfuerzo fisico.

Ademas de la sintomatologia anteriormente descrita,
sc observaron alteraciones psiquicas y deterioro intelec-
wal en dos casos (28,5 por 100), hechos apreciados tam-
bien por otros autores, aungue con mMenor frecuen-
cia(2, 6, 18). Generalmente este rastorno no se pre-
senta como sintoma unico v se ha relacionado con
localizacion del angioma en el hemisferio cerebral do-
minante, especialmente si asienta el lobulo temporal.
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Compresion mecanica, isquemia o hidrocefalia son fac-
tores causantes de esta sintomaiologia, que es secunda-
ria a la atrofia del parénquima cerebral (2).

Por atimo, en cuatro de nuestros casos (57 por 100)
se ha detectado sintomas secundarios a la hipertension
intracraneal, tales como sindrome meningeo, fotofobia
v vomitos. Estos signos no son frecuentes y dependen
en gran parte de la compresion de la malformacion so-
bre el acueducto de Silvio (hidrocefalia) y de hemorra-
gias masivas intraparenquimacosas, intraventriculares o
subaracnoideas (12, 19, 20). La rotura de la MAVIC,
para muchos autores, constituye la mas frecuente vy,
muchas veces, primera manifestacion clinica de los
aneurismas arteriovenosos (3, 12, 20). En recién nacidos
y lactantes el cuadro puede debutar en forma de insufi-
ciencia cardiaca o hidrocefalia connatal (10-12}.

Puede deducirse que las MAVIC son congénitas, ya
que se asocian a angiomas cutaneos y/o retinianos: en-
fermedad de Sturge-Weber-Krabbe o angiomatosis en-
cefalotrigeminal, enfermedad de Von Hippel-Lindau o
angiomatosis cerebelosa y retiniana familiar, sindrome
de Wyburn-Mason, sindrome de Bonnet-Dechaume-
Blanc y sindrome de Rendu-Osler o telangiectasia he-
morragica familiar.

La angiografia sigue siendo el método definitivo para
el diagnostico de las malformaciones vasculares, ya que
es el mas efectivo para la deteccion, localizacion y de-
mostracion de su anatomia vascular (2, 6, 9, 10, 12, 13,
15). Recientemnente se ha demostrado la gran importan-
cia que tienen para el diagnostico de MAVIC la tomo-
grafia axial computarizada (TAC) v la resonancia nu-
clear magnética {(RNM). En ocasiones superan a la an-
giografia en la demostracién de trombosis y, sobre
todo, cuando se asocia hemorragia o edema(8, 21). La
gammagrafia cerebral puede evidenciar también focos

Tabla II: Métodes diagndstices.

de hiperfijacién isotépica(22). La radiografia simple de
craneo permite sospechar patologia vascular si existen
calcificaciones o surcos vasculares aumentados (2, 6). El
EEG puede mostrar focos de ondas lentas en relacién
con la topografia del angioma {6).

En nuestra casuistica, 1a TAC detectd, en un caso, he-
morragia intraventricular; en otro, un gran angioma, en
dos casos se observaron imagenes dudosas y en otro no
se evidencio anomalia alguna. En los tres pacientes en
los que se practico, la gammagrafia cerebral demostro
la existencia de MAVIC, incluyendo los dos casos en los
que en la TAC aparecieron imagenes dudosas. La an-
giografia practicada en los siete casos evidencio altera-
ciones vasculares malformativas, lo que nos indica que
la angiografia es una técnica basica en el diagnoéstico de

MAVIC (tabla II).
El notable progreso de las técnicas microquirtrgicas

de extirpacion y de los procederes de embolizacion
hace que sean tratables de forma radical la mayor parte
de MAVIC, habiéndose abandonade los procedimien-
tos quirGrgicos paliativos, ya que dejan al paciente ex-
puesto a nuevos accidentes hemorragicos (23, 24, 25).
El tratamiento quirargico se considera indicado cuando
existe rotura vascular o riesgo elevado de hemorragia
subaracnoidea, déficit neurolégico progresivo, crisis in-
tratables o si el paciente no tolera el ruido iniracra-
neal (26, 27). Diversos autores han comunicado la desa-
parici6n espontanea de MAVIC, presumiblemente de-

bido a trombosis del seno (13, 25, 27).
La evolucién ha sido satisfactoria en seis de nuestros

pacientes. Uno fallecio al presentar rotura de MAVIC
con hemorragia intraparenquimatosa. La mortalidad ha
presentado un 14,2 por 100, cifra semejante a la reco-
gida por Makelay Moody (14 y 14,4 por 100, respectiva-
mente) (28, 29). Otros autores la cifran hasta en un 18
por 100 en pacientes de edad adulta (20).

"Caso

et LCR TAC Gammagrafia Angiografia
L Hematoma
) Hemorragico . . — MAVIC
intraparenquimacoso
2 Hemorragico — Hipercaptacion MAVIC
K T Xantocrémico Normal — MAVIC
2 — MAVIC — MAVIC
. Hematoma
5o Hemorragico Imagen dudosa . . MAVIC
intraparenquimaroso
6. Hemorragico — — MAVIC
7o — Imagen dudosa Hipercaptacion MAVIC

L.CR: Liquido cefalorraquideo.
TAC: Tomografia axial computarizada.
MAVIC: Malformacion arteriovenosa intracraneal.
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ticéd cranectomia occipital, seguida de lobectomia parcial ceci-
pital derecha La evolucion hasta la actualidad es sadisfac-
toria

EnlatablaI se resumen los signos v sintomas observados en
nuesros pacientes,

DISCUSION

Los siete casos estudiados representan el 0,06 por 160
de todos los ingresos habido en el Departamento de Pe-
diatria en los aldmos diez afies. En la literatura consul-
tada la incidencia observada referida a todas las edades
se cifra en 0,1-0,8 por 100, dato dificil de valorar, dado
que las cifras de que se dispone son las obtenidas a par-
tir de series necropsicas (1, 8).

La incidencia de estas malformaciones en relacion
con el sexo es también variable. Las observaciones mas
frecuentes son en el sexo masculino (1, 2, 9). En nuestra
casuistica, sin embargo, hay un claro predominio de
hembras sobre varones (6 : 1), cifra que se aproximaala
proporcion observada por Narbona (6) en 25 pacientes
pediatricos. La media de edad en los casos observados
por nosotros es de 13,8 afios. Aunque en la infancia la
casuistica es escasa, existen aportaciones de MAVIC in-
cluso en recién nacidos (10, 11); asi Heafner, en 1985, al
revisar la literatura, encuentra 95 casos en neona-
tos (12). Aunque los sintomas pueden iniciarse en la in-
fancia y adolescencia, el diagnéstico suele hacerse en ge-
neral a partir de la tercera decada de la vida (2, 13}.

Los sintomas de presentacidon mas frecuentes son he-
morragia intracraneal, ruido craneal, crisis epilépticas,
trastornos visuales, cefaleas y algias faciales, alteraciones
neurclégicas focales y deterioro psiquico. En nifios
puede presentarse en forma de insuficiencia cardiaca de
origen desconocido (10). El mecanismo por el que se
originan estos sintomas puede ser diverso: distension de
las paredes vasculares de la MAVIC que da lugar a com-

Tabla I: Manifestaciones clinicas.

Signos Nibm, 5
y strforas dﬂ LaAsos
Cefaleas......... ... .. ... ... ... ... 5 71,4
Paresid. o v ve e 4 57,1
VOTNIOS. . oot e et 4 57,1
Sindrome meningeo .. ... ... 3 42,8
Convulsiones . . ......... ... .. ... ... 2 28,5
Deterioro intelecgual ... ... ... .. ... 2 28,5
COMA. . e 2 28,5
Fotofobia. . .......... .. ... ........... 1 14,2
Parestesias. ... .. ... . . e i 14,2
Afasia. .. ..o 1 14,2
Cortejo vegetativo . ................... 1 14,2

presion mecinica, isquemnia de territorios vecinos o le-
janos por robo sanguineo, repercusién hemodinamica
a distancia en forma de insuficienda cardiaca o bien por
rotura de la MAVIC, que origina un cuadro agudo de
hipertension intracraneal (11, 12, 14).

La mayor parte de nuestros pacientes (71 por 100)
iniciaron la sintomaroclogia con cefaleas, tres de forma
aguda y dos de forma recurrente. Dicho sintoma es el
mas frecuentemente observado por diversos autores (2,
7). Estas podrian estar relacionadas con microhemorra-
gias que producen distension del sistema venoso, Dada
la frecuencia de este sintoma en la poblacién general,
dificilmente puede orientar a favor de una MAVIC,
aunque existen datos semiologicos que lo sagieren, ta-
les comao aparicién de cefalea ante cambios posturales
de la cabeza en el curso de un decabito lateral noc-
turno, después de realizar un esfuerzo fisico o bien en
el caso de una migrata acompaiiada. Hemos consta-
tado la relacion entre localizacion de la cefalea y lugar
donde radica el angioma. En ninguno de los casos obje-
tivamos algias faciales ni dolor orbitario que pudiera ser
expresion de MAV a nivel del cerebelo (15, 16).

Cuatro de nuestros pacientes (57 por 100) presenta-
ron signos neurologicos focales en forma de hemipare-
sia y paralisis facial, y en uno de ellos se apreci6 afasia
de expresion. Estos defectos neurologicos focales po-
drian explicarse no sélo por robo sanguineo o isque-
mia, sino también por compresion ejercida por el an-
gloma o rotura del mismo. De ahi que, segiin el meca-
nisme que actie, podra manifestarse de forma aguda o
progresiva (6, 13).

Otro de los pacientes debutd con convulsiones, que
para algunos autores constituyen otra de las més habi-
tuales manifestaciones {1, 17). Este mismo paciente
mostroé un soplo intracraneal a la auscultacion, fend-
meno que también ha sido observado con frecuen-
cia(10, 18). Las convulsiones pueden manifestarse como
crisis generalizadas, sobre todo en las MAVIC de locali-
zacion frontal, crisis parciales, si son de localizacién
temporal, y, en ocasiones, crisis parciales secundaria-
mente generalizadas y crisis psicomotoras, Puede ayu-
dar en el diagnostico el que las crisis aparezcan tras la
realizacion de un esfuerzo fisico.

Ademas de la sintomatologia anteriormente descrita,
se observaron alteraciones psiquicas y deterioro intelec-
tual en dos casos (28,5 por 100}, hechos apreciados tam-
bién por otros autores, aunque con menocr frecuen-
cia(2, 6, 18). Generalmenie este trastorno no se pre-
senta como sintoma unico y se ha relacionado con
localizacion del angioma en el hemisferio cerebral do-
minante, especialmente si asienta el 16bulo temporal.
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Queremos concluir recordando al pediatra que, si

bien estos cuadros no son frecuentes en la edad infantil,

se deben tener en cuenta en funcion de la gravedad de

los mismos. Por otra parte conviene considerar que la

arteriografia cerebral ¢s la prueba mas efectiva para su

diagndsrico.
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