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Resumen

Los cavernomas son tumores vasculares benignos
con morfologia similar a una frambuesa,
comunmente descritas dentro de las llamadas
malformaciones cripticas vasculares, patologias
neuroldgicas poco frecuentes. Constituyen un
capitulo polémico dentro de las neurociencias,
debido a la variabilidad clinico-topogréfica de su
presentacién y su manejo continla siendo
controversial. Se presentan cuatro pacientes con
cavernomas del neuroeje y su caracterizacion desde
el punto vista clinico e imagenoldgico, hasta su
desenlace final. La deteccion precoz, la comprensién,
y el mejor manejo de los cavernomas del neuroeje
son fruto del avance tecnoldgico contemporaneo. La
revision histérica del tema muestra la diferencia
entre los pocos casos que se lograban diagnosticar
clinicamente y/o por radiologia convencional, y el
mayor nimero de lesiones que se detectaban en
autopsias o durante la cirugia.

Palabras clave: hemangioma cavernoso del
sistema nervioso central, malformaciones vasculares
del sistema nervioso central, diagnéstico precoz,
manejo de la enfermedad,

Abstract

Cavernous malformations are benign vascular
tumors, with a raspberry-like morphology, commonly
described as part of the group of the so called
cryptic vascular malformations, which are rare
neurological presentations. They are considered to
be a controversial chapter in neuroscience due to
the clinical-topographic variability of their
presentation. Their management remains
controversial. We present the cases of four patients
with neuraxis cavernomas who are characterization
from clinical and imaging standpoint, up to their final
outcome. Early detection, understanding, and better
management of the neuraxis cavernous
malformations are the result of contemporary
technological advances. The historical review on the
subject shows the difference between the few cases
that could be clinically diagnosed through
conventional radiology and the largest number of
lesions detected at autopsy or during surgery.
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INTRODUCCION

Los cavernomas son hamartomas vasculares
benignos. Anatémicamente las lesiones son por
lo general intraparenquimatosas, bien
circunscritas, lobuladas, de morfologia similar a
una frambuesa.! Suelen definirse también como
lesiones hamartomatosas formadas por espacios
vasculares sinusoidales sin parénguima cerebral
entre ellos.? Clasicamente encuadradas dentro
de las llamadas malformaciones cripticas
vasculares (junto con las telangiectasias y las
malformaciones arteriovenosas de bajo flujo o
trombosadas) por su falta de visualizacién en la
angiografia convencional constituyen luego de
las malformaciones arteriovenosas trombosadas
el subgrupo mas frecuente dentro de estas
malformaciones ocultas.?

Ademas constituyen un capitulo polémico dentro
de las neurociencias debido a la variabilidad
clinico-topografica de su presentacion. Su
manejo continGa siendo controversial, y se
considera que la comprensién de su evolucion
natural no estd aun totalmente aclarada, y los
medios diagndsticos convencionales para
lesiones vasculares no son uniformemente
sensibles. Esto explica lo controvertido de la
toma de decisiones entre los autores de
diferentes latitudes.*®

Se pretende con el presente reporte alertar a la
comunidad médica sobre el desconocimiento que
aun existe acerca de este tema.

Se realiza este reporte con el propésito de
ilustrar la variabilidad de presentacién y manejo
de esta entidad.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1

Paciente de sexo masculino, de color de piel
blanca, de 20 afios de edad, sin antecedentes
patoldgicos de interés. Este paciente comenz6 en
el mes de enero de 2012 con un cuadro de

cervicalgia aguda de irradiacién occipital,
persistente, y resistente al empleo de
analgésicos convencionales. A los 5 dias acudié
al departamento de urgencias del Hospital
General Universitario Dr. Gustavo Aldereguia
Lima de Cienfuegos, donde se le realizd puncién
lumbar y radiografias de columna cervical, que
mostraron resultados normales, el paciente
retorné a su hogar, donde empeoré el cuadro
doloroso. Ingresé en el curso de las horas
siguientes con hemiparesia izquierda, vémitos y
globo vesical. Horas después se establecid
cuadro de hipo de dificil control. Con terapia
esteroidea mejord la fuerza muscular de las
extremidades, pero persistié el trastorno
esfinteriano vesical. Se le realizaron los
siguientes estudios imagenolégicos: tomografia
axial computarizada de créaneo (TAC) que resultd
ser normal, resonancia magnética nuclear (RMN)
de crédneo y columna cervical que mostré
sangrado a nivel intra-raquideo cervical alto. Se
interpreté como posible lesién tumoral
intramedular. Bajo diagnéstico presuntivo de T
cervical a nivel de C2, dias después se le practicé
laminectomia descompresiva desde C2-C7. Como
hallazgos quirdrgicos se encontraron: liquido
cefalorraquideo (LCR) hipertenso, aumento
medular cervical difuso, sin precisar tumor
evidente. El 2 de febrero se le realizé la
angiografia por tomografia computarizada o
angiotomografia que no fue concluyente. Dos
meses después se le realizéd una angiografia
medular en la que no se visualizé lesién vascular.
El 27 de abril de 2012 se le hizo una RMN con
gadolinio con la que se precisé: lesidon
hiperintensa en T2 situada en regiéon medular
cervical a nivel C2-C3, proyectada en su contorno
izquierdo, con drea de ausencia de sefial en
cavidad ependimaria con aspecto de
hemosiderina, en Tl se observd un area
puntiforme hiperintensa rodeada de zona de
menor intensidad. Con la administracién de
contraste no se modificé la intensidad de las
sefales. (Figuras 1y 2).
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Fig. 1

Figura 1. RMN vista axial: se muestra lesicn
hiperintensa en T2 situada en region medular cervical

Fig. 2
Figura 2. RMN vista sagital: se muestra un area puntiforme
hiperintensa rodeada de zona de menor intensidad

Al paciente se le diagnosticé un hemangioma
cavernoso intramedular a nivel de C2.

Caso 2

Paciente de sexo femenino, de color de piel
blanca, de 19 anos de edad, que hacia
aproximadamente 2 afios habia presentado
episodios de hipo de causa inexplicable. Fue
atendida y tratada en su area de salud sin

resultados favorables, tal sintoma persistié
durante muchos meses, hasta que finalmente fue
disminuyendo la frecuencia hasta que
desaparecié de manera espontdnea. Un afio
antes, habia comenzado a percibir sensacién de
torpeza en el hemicuerpo y extremidades
derechas, y le notaron paresia facial central
contralateral. Esto coincidié con la reaparicién
del hipo de dificil control, para lo cual le indicaron
carbamazepina (tegretol o temporol), lo que le
permitié mejorar nuevamente el hipo. Se le
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practicé la RMN (18 febrero 2012) donde se

precisé: en tallo encefdlico a nivel bulbar

posterior, lesién de intensidad variable
centrolateral derecha, hiperintensa en T2 e
hipointensa en T1, con halo hipointenso
perilesional. Esta midié 13 mm de diametro y
mostré morfologia de frambuesa con aspecto de

Fig. 3

lesion vascular exofitica, proyectada hacia el
cuarto ventriculo, que se precisaba homogénea,
compatible con angioma cavernoso. En técnica
de angiografia por RMN no se encontré aparente
relaciéon de la lesién con el arbol vascular.
(Figuras 3y 4).

Figura 3. RMN vista axial: se muestra una lesion
de intensidad variable, centrolateral derecha en
tallo encefalico a nivel bulbar posterior

Fig. 4

Figura 4. RMN vista sagital: se muestra una lesion
vascular exofitica con aspecto de frambuesa
proyectada hacia el cuarto ventriculo

Se precisé como diagndstico: la presencia de un

hemangioma cavernoso exofitico de bulbo
raquideo.
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Caso 3

Paciente de sexo femenino, de color de piel
blanca y de 27 afios de edad, sin antecedentes
patoldgicos de interés, que el 21 de enero del
2012 comenzé a padecer cefalea frontal con
irradiacidon a regién occipital, persistente, y
resistente al empleo de analgésicos
convencionales. Cuatro dias después aparecié
adicionalmente diplopia y paresia facial derecha;
de manera progresiva se establecieron ademas
trastornos del equilibrio y acroparestesias en
hemicuerpo y extremidades izquierdas, y en
hemicara contralateral. Finalmente se adicion6 al
cuadro clinico la aparicién de vértigos

“Fig. 5

acompafados de nauseas y vdmitos
incontrolables. Se practicaron los siguientes
estudios imagenoldgicos: TAC de craneo simple,
RMN de craneo simple, RMN contrastada (con
gadolinio).

En el Ultimo estudio se evidencid una lesion en el
tallo encefalico a nivel pontino anterior, de
intensidad variable, centrolateral derecha,
hiperintensa en T2 e hipointensa en T1, con halo
hipointenso perilesional, que media 15 mm de
didmetro, de aspecto vascular, que record6 la
morfologia tipica de un cavernoma. (Figuras 5y
6).

Figura 5. RMN vista axial: se muestra una lesion en el tallo
enceflico a nivel protuberancial, de intensidad variable,
centro lateral derecha, hiperintensa en T2, con halo

hipointenso perilesional
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Fig. 6

Figura 6. RMN vista sagital: se muestra una zona de
hiperintensidad en el tallo encefalico a nivel pontino anterior

Se precisd como diagndstico: la presencia de un
hemangioma cavernoso protuberancial.

Caso 4

Paciente de sexo masculino, de color de piel
blanca, y de 9 afos de edad, con antecedentes
de desarrollo psicomotor aparentemente normal,
salvo discreta dislalia inicial (cierto retardo del
habla, hasta la edad de 4 afios), que el 15 de
febrero 2012 en horas de la tarde comenz6 a
sentirse mal, refirié cefalea y presenté pérdida
sUbita del conocimiento. Recibido unos minutos
después en el departamento de urgencias del
Hospital en estado de coma profundo, con 3
puntos en la escala de Glasgow. Se le realizé TAC
de crdneo urgente, en la que se constatd
hemorragia subaracnoidea masiva con marcada
inundacién de ventriculos cerebrales tercero y
cuarto. En TAC evolutiva a las 20 horas del
evento se corrobord hidrocefalia triventricular,
por lo que se le colocé drenaje de LCR al exterior.
Resuelta la hidrocefalia aguda su estado de
conciencia fue mejorando (el Glasgow ascendié a
12 puntos). Tras la mejoria progresiva
clinica-neurolégica e imagenolégica se le practicéd
TAC secuencial post-derivacion al exterior
ademas de fenestracién endoscdpica
pre-mamilar (a nivel del tuber cinereum) del
suelo del tercer ventriculo (como tratamiento
definitivo para derivacion interna del LCR). Se
realizaron tomografias evolutivas los dias
siguientes que corroboraron un adecuado
funcionamiento de la fenestracién realizada. En
la Gltima TAC craneal se aparecia una imagen
que sugeria, T de regién pineal, (téngase en
cuenta el nivel resolutivo escaso de la TAC para

fosa posterior, y el gravamen de la presencia de
sangre). No se tomd muestra para biopsia
durante el procedimiento endoscépico porque no
se visualizé imagen convincente de T dentro
tercer ventriculo posterior. No obstante, a los
neurocirujanos que practicaron la endoscopia les
impresiond que en la proyeccién inferior y
posterior del piso del tercer ventriculo, por
debajo de la masa inter-taldmica, existiera ligera
protrusiéon del epéndimo, algo exofitica, pero con
el epéndimo indemne que pudiese contener
interiormente la lesién originaria de la
hemorragia, pero ante la duda de posible
etiologia vascular subyacente, fue prudente
adoptar una conducta de espera. Se realiz6 la
pesquisa en suero sanguineo y en LCR de
posibles marcadores tumorales para las lesiones
mas frecuentes de la regién pineal, con posible
utilidad en la orientacién diagndstica (alfafeto
proteina y gonadotropina coridnica humana).
Ambas muestras fueron extraidas en horas
tempranas de la mafiana, y los resultados fueron
negativos. El nifio continué mejorando su estado
neuroldgico y fue egresado de la instituciéon a los
pocos dias con tratamiento profilactico de
esteroides a bajas dosis y anticomiciales.

El 9 de marzo de 2012 se le practicé RMN con
gadolinio, se constatdé evidente mejoria de la
hidrocefalia y disminucién del tamafio de la
lesion, que se localizaba a nivel para-acueductal
izquierda, mas que en regién pineal propiamente
dicha, y no impresioné que ganase realce con la
administracién del constraste, pero persistio la
duda diagndstica imagenoldgica entre T de
region del mesocéfalo y cavernoma. Se repiti
RMN con gadolinio en equipo con mayor
capacidad de resolucién y se obtuvieron cambios
en la intensidad de sefial a nivel del contorno
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izquierdo de la ldamina cuadrigémina, zonas de
ausencia de sefial con aspecto de hemosiderosis
en forma de halo perilesional. Didmetro maximo

de 6,9 mm. Tras administrar contraste se
observé muy escasa captacién puntual de este.
El aspecto imagenoldgico sugirié el diagndstico
de un cavernoma. (Figuras 7 y 8).

Fig. 7
Figura 7. RMN vista axial: se muestran cambios en la
intensidad de sefial a nivel del contorno izquierdo de la
lamina cuadrigémina, zonas de ausencia de sefial con
aspecto de hemosiderosis en forma de halo perilesional

Fig. 8
Figura 8. RMN vista sagital: se muestra una lesion
hiperintensa en T2 que recuerda area de sangrado

reciente con halo hiperintenso a nivel de
mesocéfalo posterior

cavernoso mesocefalico (paracueductal
izquierdo).
Se precisé como diagndstico: un hemangioma
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DISCUSION

La deteccidén precoz, la comprensién, y el mejor
del manejo de los cavernomas del neuroeje son
fruto del avance tecnolégico contemporaneo. La
revision histérica del tema muestra una
diferencia entre los pocos casos que se lograban
diagnosticar clinicamente y/o por radiologia
convencional, y el mayor nimero de lesiones que
se detectaban en autopsias o durante la cirugia.
Estudios post mortem referenciados por
Rocamora, Mendivil y Schulze-Bonhage revelan
una frecuencia de cavernomas entre 0,02 y 0,5.*
La era de la RMN elimin¢ esa disparidad.! La
propia definicién e historia natural de la
enfermedad no han permanecido claras durante
décadas, contrario a lo ocurrido con la mayoria
de la lesiones del SNC.

En el Hospital General Universitario Dr. Gustavo
Aldereguia Lima de Cienfuegos, no se han
identificado cavernomas de localizacién
suprasegmentaria, a pesar de la alta frecuencia
con que son reportados estos casos
internacionalmente.*® En cambio la topografia
segmentaria (infratentorial) mostré una
representacién uniforme: médula cervical, bulbo,
protuberancia y mesocéfalo.

Aros® afirma que en la actualidad los angiomas
cavernosos poseen una frecuencia de 0,4 % de
presentacion en la poblacién general. Si se
trasladan estos datos a Cuba* ° esto
representaria que en nuestro pais unas 45 000
personas alojan cavernomas en su SNC. Kivelev y
col.” en estudio realizado a 33 pacientes con
cavernomas mdultiples, encontraron 416
cavernomas, de ellos el 70 % supratentoriales y
el 30 % infratentoriales. De esto se puede inferir
que un numero elevado de cubanos alojan
cavernomas en la regién de la fosa posterior, y
en lo inmediato un porcentaje de ellos planteara
desafios terapéuticos, a neurdlogos vy
neurocirujanos, que deben diagnosticarlos y
tratarlos.**®

En estos casos que se presentan el sexo mostré
una distribucién igual, con razén 2:2. Reconocido
es que se trata de una enfermedad de individuos
jévenes, en edad escolar o laboral, y en este
estudio se observé un promedio de 18,75 afios.
Ambos aspectos coinciden con lo reportado
internacionalmente.

El reconocimiento clinico precoz es dificil porque
el cuadro varia de acuerdo a la topografia de la
lesién. Particularmente en tallo encefalico
pueden causar numerosos y diversos sintomas,
explicados por la complejidad anatdémica de la
estructura, lo que torna particularmente
complejo el diagndstico. De las cuatro formas

tipicas de presentacién clinica descritas:
sindrome convulsivo, deficiencia neuroldgica,
hemorragia como un cuadro de ictus y casos
incidentales,® en la serie estudiada predoming la
segunda, presente en las 3% partes de los
pacientes.’ La variante de ictus, a pesar de ser
considerada poco frecuente, se presentd en el
caso’. En lo particular, este se caracterizé por su
gravedad extrema, explicada por la inundacién
hematica masiva slUbita de los ventriculos
cerebrales, que enmascaré desde los primeros
momentos el diagndstico tomografico de la lesion.
Este nifio presentd adicionalmente como
complicacion hidrocefalia triventricular, y no se le
pudo efectuar el diagnéstico de precisiéon hasta
que su estado neuroldgico mejoré y permitié
realizar la RMN contrastada, 2 meses después
del inicio de los sintomas.

Se ha postulado que el factor prondstico que mas
incide en la historia natural de la enfermedad, es
la localizacion infratentorial de los cavernomas,
en los que el riesgo de sufrir un evento
hemorrdgico es 30 veces mayor que en el
compartimiento supratentorial.®

La deficiencia neuroldgica (efecto de masa) ha
sido reconocida como la forma de presentacién
mas frecuente para los cavernomas localizados
en el tallo encefalico y la médula espinal.® Esto
explica porqué en nuestra serie, constituida en
su totalidad por lesiones infratentoriales, esta
resultdé ser la mas comun de las presentaciones
clinicas. Predominaron como sintomas: cefalea,
hemihipoestesia y hemiparesia.
Independientemente de la forma de comienzo,
en la totalidad de los pacientes con lesién en el
tallo encefalico (casos 2, 3 y 4), la diplopia,
paresia facial y ataxia siempre estuvieron
presentes. De manera distintiva el caso 1 (lesién
medular cervical) se caracterizé por la disfuncién
medular aguda: defecto motor y globo vesical.

Ni la angiografia ni la tomografia son capaces de
demostrar con precisién estas lesiones, que
histéricamente han formado parte de las
[lamadas malformaciones vasculares
angiograficamente ocultas.® ** El advenimiento
de las imagenes por RMN ha permitido
diagnosticar cada vez con mas frecuencia los
cavernomas, al punto de que ha posibilitado
conocer su verdadera frecuencia de presentacion,
lo que se demuestra al acercar esta cifra a las
publicadas en los estudios de autopsias.**® En
particular las lesiones en el tallo cerebral se
identifican entre 9-35 %.''* Los estudios
tomograficos y angiograficos realizados a los
casos estudiados, resultaron incapaces de
diagnosticar la presencia de un cavernoma del
neuroeje, de ambos, solo la tomografia axial
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computarizada (TAC) fue Util para el seguimiento
de la gravedad del paciente y como medio para
la sospecha del posible diagndstico, sin
discriminarlo. La RMN resulté el Unico estudio
con especificidad para el diagnéstico, que brindé
signos patognoménicos en la identificacion de
certeza del cavernoma. A pesar de ello en todos
los casos los pacientes quedaron
involuntariamente expuestos a un periodo

variable de incertidumbre diagndstica desde el
punto de vista imagenoldgico, y que a los efectos
de este estudio bien se pudiera llamar periodo de
ventana diagnéstica, debido al uso inicial de
estudios de menor o ninguna especificidad, lo
variable de los sintomas que motivaron su uso y
el tiempo que demandd cada caso para que su
estabilidad clinica permitiera la realizacién de
una RMN. (Tabla 1).

Tabla 1. Periodo transcurrido entre inicio de sintomas y diagndstico por RMN

Inicio cuadro
clinico

Diagnostico por
RMN

Tiempo transcurrido
(periodo de ventana)

Caso 1 6 de enero 2012

Caso 2 4 de febrero 2010
Caso3 21 enero de 2012
Caso4 15 de febrero 2012

27 de abril 2012
18 de febrero 2012
1 de febrero 2012

13 de abril 2012

3 meses + 21 dias
2 anos + 16 dias
11 dias
1 mes +28 dias

Ampliamente documentado esta en la literatura
el reconocimiento de la RMN como método
diagndstico de eleccion en los cavernomas del
neuroeje.***

Se precisa la secuencia en T1SE/FSE sin y con
contraste, que suele mostrar la presencia de
hemosiderina. En imagenes ponderadas en T2
suele ser heterogénea e hiperintensa con un
ligero halo de hiposefial que rodea la lesién.
Estas 2 secuencias convencionales suelen ser
suficientes para el diagndéstico, pero para una
adecuada planificacién quirdrgica a menudo dan
lugar a un amplio espectro de interpretacion por
su baja resolucién espacial o incluso la falta de
delimitaciéon con estructuras neurales, como
pares craneales, anomalias venosas asociadas,
por lo que las imagenes tridimensionales
(3D-CISS) son cada vez mas importantes en el
espacio craneoespinal y cisternas basales.!

Se han descrito los criterios para establecer el
diagndstico definitivo por RMN.® Tanto en la
secuencia de T1 como T2, es caracteristica la
hiperintensidad heterogénea e incluso la mezcla
de intensidades en el centro de la lesién (que
corresponde a metahemoglobina), con un halo
hipointenso bien definido en la periferia
(correspondiente con hemosiderina). Puede o no
observarse edema perilesional (hiperintensidad
en T2) en dependencia del estadio de la lesion. Si

se realiza una RMN en el estadio agudo de la
hemorragia, se encontrard edema perilesional
qgue por lo general se resuelve en el transcurso
de los siguientes dias.

Es posible demostrar también mediante RMN la
cronologia de la hemorragia, asi como la
presencia de hemorragia extracapsular, y se ha
reportado que la secuencia de eco-gradiente es
en particular Gtil para demostrar lesiones
pequefias y la presencia de hemosiderina.®

Se conoce que los pacientes con cavernomas
incidentales en el tallo encefélico no deben ser
intervenidos quirdrgicamente, pero si ocurrié una
hemorragia el tratamiento quirdrgico debe ser
considerado, aln cuando solo muestre leves
deficiencias neurolégicas. Por lo que para indicar
cirugia, parece bastante aceptado que debe
haber ocurrido al menos un episodio de sangrado.
Asi la indicacion quirdrgica, se basa en el analisis
del riesgo de la cirugia, en oposiciéon con el
tratamiento conservador (que equivale a decir
v/s historia natural de la enfermedad). Barriel
Elizondo y col.16 reportan en Cuba la reseccién
quirdrgica de un cavernoma intraventricular.
Demostrado esta que la radiocirugia y el
tratamiento endovascular no han mostrado
efectividad en el manejo de estas lesiones.!
En este estudio no se tuvo en cuenta la actuacién
médica desde el punto de vista quirdrgico
especifico, ya que es de consenso general 6 que
estos pacientes, sobre todo cuando se trata de
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abordaje al tallo encefdlico, requieren del
concurso de soporte tecnoldgico que incluye
medios especializados de neuromonitorizacién
transoperatoria, y personal entrenado para este
fin. Es por ello que todos los pacientes se
remitieron oportunamente hacia centros de
referencia, tras estabilizar su cuadro neurolégico,
y fueron egresados de nuestra institucién con
una evaluacién excelente segun la Glasgow
Outcome Scale.”’
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