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RESUMEN
Introducción: Los aneurismas asociados a malformaciones arteriovenosas (MAV) son lesiones vasculares que suelen 
encontrarse hasta en el 15% de los casos, incrementando el riesgo global de hemorragia. La conducta frente a los aneurismas 
asociados es dicotómica en la literatura, mientras existen reportes de la desaparición de los mismos luego de la exéresis de la 
MAV, otros artículos enfatizan su tratamiento precoz. El síndrome del acento extranjero es un raro trastorno neurológico en el 
que el paciente habla su lengua materna como lo haría una persona extranjera y suena con “acento” extranjero a oídos de los 
oyentes nativos. 
Objetivo: Presentar un paciente que desarrolla el síndrome del acento extranjero posterior a la exéresis de una MAV y la 
evolución de un aneurisma asociado.
Presentación de caso: Paciente pediátrico que luego de la exéresis de una MAV fronto-opercular posterior izquierda remite 
por completo un aneurisma de hiperflujo asociado, presentando en el postquirúrgico el síndrome del acento extranjero.
Conclusión: Queda reportado el caso de este raro síndrome y la resolución espontánea de un aneurisma proximal luego de la 
exéresis de una MAV.

Palabras Clave: Síndrome del Acento Extranjero; Aneurismas Cerebrales; Malformaciones Vasculares Cerebrales

ABSTRACT
Introduction: The aneurysms associated with arteriovenous malformations (AVM) are vascular lesions that are usually found 
in up to 15% of cases, increasing the overall risk of bleeding. The behavior against associated aneurysms is dichotomous 
while there are reports of the disappearance of the same after the removal of the AVM, other items emphasize early treatment. 
Foreign accent syndrome is a rare neurological disorder in which the patient speaks his mother language as you would a 
foreigner and sounds with foreign "accent" to native listeners.
Objective: To report a patient who developed foreign accent syndrome after excision of an AVM and the evolution of an 
associated aneurysm.
Case presentation: pediatric patient that after a resection of fronto-opercular AVM refers back completely on an aneurysm 
associated hyper flow, presenting postsurgical foreign accent syndrome.
Conclusion: the case of this rare syndrome and spontaneous resolution of a proximal aneurysm after excision of an AVM is 
hereby reported.
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INTRODUCCIÓN
 

Los aneurismas asociados a malformaciones arteriovenosas 
(MAV) son lesiones vasculares que suelen encontrarse has-
ta en el 15% de los casos. Estos aneurismas incrementan el 
riesgo global de hemorragia y pueden clasificarse en aneu-
rismas de arterias proximales, intranidales o venosos.1,2

La conducta frente a los aneurismas asociados es dicotó-
mica en la literatura, mientras existen reportes de la des-
aparición de los mismos luego de la exéresis de la MAV, 
otros artículos enfatizan su tratamiento precoz.1,3-5

Las lesiones cerebrales localizadas en la región fronto-
opercular posterior pueden tener repercusión en el lengua-
je luego de su exéresis, debido a que el área de Broca sue-
le encontrarse en dicha región en el hemisferio dominante.

El síndrome del acento extranjero es un raro trastorno neu-
rológico en el que el paciente habla su lengua materna como 
lo haría una persona extranjera y suena con “acento” extran-
jero a oídos de los oyentes nativos.6 Se encuentran reporta-
dos en la literatura solo 70 casos en el mundo al año 2015.7

Nuestro objetivo es presentar un paciente pediátrico que lue-

go de la exéresis de una MAV fronto-opercular posterior remi-
te por completo un aneurisma de hiperflujo asociado, presen-
tando en el postquirúrgico el síndrome del acento extranjero.

DESCRIPCIÓN DEL CASO
 

Paciente masculino de 13 años de edad que presenta cri-
sis parciales complejas de ausencia. Es tratado inicialmen-
te con ácido valproico y luego de la solicitud de neuroi-
mágenes se le diagnostica una malformación arteriovenosa 
(MAV) Spetzler-Martin grado 3, modificación de Evan-
dro de Oliveira tipo A, de 4.5 por 3 centímetros en el pla-
no axial y 3 centímetros en el plano sagital, localizada en 
el área premotora del opérculo frontal izquierdo. Asimis-
mo se observa un quiste aracnoideo grado 1 de la clasifi-
cación de Galassi, homolateral a la malformación8-10 (fig. 
1). La angiografía digital evidenció un nido malformati-
vo compacto con aferencia de ramo silviano segmento M2 
izquierdo, con drenaje superficial a la vena de Labbé y al 
seno longitudinal superior a través de vena cortical fron-
tal, y en menor medida por la vena de Trolard. Se observó 
además asociado un aneurisma de hiperflujo localizado en 
arteria silviana izquierda en su segmento M1 (fig. 2). La 
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resonancia funcional demostró que las áreas relacionadas 
al lenguaje de Broca y Wernicke se hallaban en el hemis-
ferio contralateral a la MAV, lo cual reduciría en principio 
la afectación de dicha función luego de su exéresis (fig. 3).

Como táctica quirúrgica se empleó un abordaje amplio 
fronto temporo parietal izquierdo mediante una incisión de 
Penfield, se fenestró el quiste subaracnoideo para disminuir 
la tensión del parénquima cerebral y se realizó la exéresis de 
la MAV con técnica microquirúrgica. En este acto quirúrgi-
co no se realizó ninguna conducta con respecto al aneuris-
ma que se encontraba en la arteria aferente de la MAV. 

Se logró una resección macroscópica completa de la 
MAV, corroborada por la angiografía digital de control, 
donde además se evidenció la desaparición completa del 
aneurisma asociado (fig.4). Luego de 2 años se realizó un 
control alejado con angiotomografía que muestra la ausen-
cia de MAV y aneurisma (fig. 5).
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Figura 1: A) Corte Axial de RNM con gadolinio que muestra la MAV. B) Corte Coronal. C) Corte Sagital. D) RNM tiempo T2 que evidencia Quiste Subaracnoideo.

El paciente tuvo una evolución postquirúrgica favorable 
desarrollando una hemiparesia transitoria en el postopera-
torio inmediato con remisión ad integrum en dos semanas.

Asimismo se encuentra libre de crisis de ausencias sin 
administración de anticomiciales.

La única alteración neurológica sostenida en el tiempo 
consiste en poseer un acento extranjero al habla, que resulta 
ser fluida sin ningún tipo de alteración en el entendimiento 
ni en la ejecución del lenguaje oral. Esta afección mejoró con 
el correr de los meses, siendo perceptible levemente en la en-
trevista médica; no obstante el paciente refiere que empeo-
ra esta condición en situaciones de ansiedad y nerviosismo.

DISCUSIÓN
 

La asociación de MAV y aneurismas arteriales en la po-
blación pediátrica incrementa la probabilidad de hemorra-
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Figura 2: A) Incidencia Anteroposterior de angiografía digital que muestra MAV 
izquierda alimentada por M2 y aneurisma asociado en M1. B) Incidencia lateral 
de la MAV en fase arterial. C) Incidencia contra oblicua del aneurisma asociado. D) 
Incidencia lateral de la MAV con drenaje venoso.

Figura 3: RNM funcional. A9 Activación en lado derecho del área de Broca. B) 
Activación del área de Wernicke en lado derecho. Figura 5: Angiotomografía en postoperatorio alejado.

Figura 4: Angiografía digital postoperatoria mediata. A) Incidencia lateral. B) Inci-
dencia anteroposterior.
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gia. Siendo el aneurisma un factor de riesgo independien-
te de sangrado.1

Se estima que el riesgo de sangrado anual de una MAV 
es de aproximadamente un 3%, mientras que la presencia 
de aneurismas asociados elevan ese riesgo entre un 7 a un 
9.8% por año.1,2

Los aneurismas arteriales que se asocian con las MAV 
poseen un flujo sanguíneo incrementado, y por ende una 
mayor presión transmural, lo que aumenta el riesgo de 
ruptura, frente a los aneurismas intranidales o venosos.1

Varias hipótesis fueron postuladas para la explicación de 
la formación de los aneurismas asociados a MAV:2

•	 Estrés hemodinámico al que es sometido el vaso relacio-
nado con la MAV.

•	 Ambas son malformaciones congénitas del desarrollo 
vascular.

•	 Que su asociación sea accidental.
La primera se basa en que la mayoría de los aneurismas 

asociados a MAV se encuentran en los vasos que nutren 
dicha lesión. Así como también la regresión aneurismática 
luego de la exéresis de la MAV.2

La relación hemodinámica entre la MAV y el aneurisma 
arterial proximal asociado se encuentra escasamente com-
prendida. Los defensores de la teoría del estrés hemodi-
námico argumentan que al realizar la exéresis de la MAV 
disminuye el flujo en el vaso aferente portador del aneu-
risma asociado y por ende se produciría la obliteración de 
este último. Esto obviamente no ocurre en aquellos pa-
cientes que inician su sintomatología con una hemorragia 
subaracnoidea asociada al aneurisma. 

Los retractores de la conducta expectante respecto al aneu-
risma arterial asociado opinan que el tratamiento de la MAV 
como primera conducta quirúrgica produciría un incremento 
de la presión intra-aneurismática lo que favorecería su ruptura.2

En nuestro paciente se decidió la conducta quirúrgica de la 

MAV debido a la edad del paciente y el riesgo acumulado de 
posibilidad de sangrado, incrementado por la presencia del 
aneurisma asociado. Al tratarse de un aneurisma incidental 
se optó por la conducta expectante respecto del mismo.

Anderson1 en su análisis de 77 casos pediátricos de 
MAV, reconoce un 29% de asociación con aneurismas, de 
los cuales 37% fueron arteriales, 30% intranidales y 33% 
venosos. Recomienda el tratamiento endovascular de los 
aneurismas arteriales al momento de su diagnóstico.

El primer caso del síndrome del acento extranjero fue re-
portado en 1917 por Marie y Foix en un paciente parisi-
no.11 En el año 2010 fueron clasificados los casos descrip-
tos en la bibliografía en 3 categorías:12

•	 Neurogénico: resultado de una lesión encefálica.
•	 Psicógeno: asociado a trastornos puramente psicogénicos 

sin evidencia de daño encefálico.
•	 Mixtos: la conjunción de los previos.

Si bien la lesión encefálica suele localizarse en el hemisferio 
dominante para la función del habla, existen reportes de que 
no se asociaría con la lesión de un sitio específico, sino que le-
siones corticales o subcorticales (por ejemplo en ganglios ba-
sales) de pequeño tamaño pueden producir el síndrome. 11,12

En nuestro paciente se produjo el síndrome de acento ex-
tranjero incluso con la evidencia, por resonancia magnéti-
ca funcional, de la contralateralización de las áreas del len-
guaje con respecto a la lesión vascular. En adición, a pesar 
de la mejoría de este síndrome, el paciente refirió la acen-
tuación de su trastorno en situaciones de estrés emocional.

CONCLUSIÓN

Queda reportado el caso de este raro síndrome en un pa-
ciente pediátrico, que actualmente posee escasa compren-
sión de su fisiopatología, y la resolución espontánea de un 
aneurisma proximal luego de la exéresis de una MAV.
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COMENTARIO

Una excelente publicación muy bien documentada donde se plantea la asociación de aneurisma y MAV izquierdos, en 
este caso en arteria proximal al nido y sin sangrado, en un paciente de corta edad con riesgo de incrementado. Resulta 
muy interesante la lectura de la discusión ya que no hay acuerdo en la conducta terapéutica; a juzgar por el caso publica-
do y su resultado la decisión de esperar, luego de la resección de la MAV, su regresión completa parece ser el camino; sin 
embargo cuando un aneurisma se sitúa cerca del nido se ha visto el sangrado posterior a la extirpación1 por lo tanto al-
gunos recomiendan su oclusión previa.

Estoy de acuerdo en que cada caso debe ser valorado en forma independiente ya que todos sabemos que los aneurismas 
incidentales silvianos presentan a veces morfología no favorable para la embolización y su tratamiento quirúrgico en ra-
zón de su tamaño es programado, en este caso fue fundamental la resección completa de la MAV con  los cambios he-
modinámicos favorables para su oclusión espontánea.

Resulta también muy atrayente el estudio funcional de áreas del lenguaje que las permitió ubicar en hemisferio dere-
cho, y sobre todo la clara dominancia, ya que no suele observarse una lateralización tan completa, mostrando la IMRf 
dominancia bihemisférica generalmente.2

Por último entiendo que es el primer caso de síndrome del acento extranjero  en nuestra revista y esto hace aún más in-
teresante la publicación.

Dr. J. Rimoldi
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