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RESUMEN

Objetivo. Presentar nuestra experiencia de 23 anos en el manejo de los cavernomas intracraneanos en ninos.

Material y método. Veintiiin ninos menores de 15 anos fueron evaluados y analizados desde el punto de vista clinico, neurologico,
epileptologico, neuropatologico, imagenolbgico y terapéutico.

Resultados. Hubo predominio del sexo masculino: 14 varones y 7 mujeres, conuna edad media de 9.4 anos (rango: 12 - 180 meses).
Los sintomas mas frecuentes fueron: convulsiones en 12, déficit neurologico progresivo en 4, y hemorragia en 3. El diagnostico se
hizo con tomografia computarizada (TAC) y resonancia magnética (IRM), especialmente con la secuencia gradiente-echo. El
tratamiento fue quirtirgico en la mayoria de los casos. Hubo un paciente que requiri6 un marcapaso frénico despueés de la cirugia por
presentar sindrome de hipoventilacion central.

Conclusion. La cirugia es el mejor tratamiento en los ninos portadores de cavernomas cerebrales y en algunos casos es conveniente
realizar también cirugia de la epilepsia, cuando la misma es médicamente intratable.
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INTRODUCCION

En un estudio de 5.734 autopsias hubo una preva-
lencia de las malformaciones vasculares de 4,6% con
3% de angiomas venosos, 0,8% telangiectasias capila-
res, 0,5% malformaciones arteriovenosas (MAV) y 0,3%
cavernomas (Cs),!-3.

Los cavernomas en pediatria son frecuentes y mu-
chas series publican hasta un 25% de casos en
nifios!-2.

Los sintomas y signos mas comunes de presentacion
clinica en los nifios son: hemorragia, epilepsia, deficit
neurologico progresivo, cefaleas e irritabilidad!-2.

El objetivo de esta publicacién es presentar nuestra
experiencia en el manejo de los cavernomas intracra-
neanos en ninos en los Gltimos 23 anos.

MATERIAL Y METODO

Desde enero de 1985 hasta diciembre de 2007, 21
ninos (14 varones y 7 mujeres), menores de 15 afnos de
edad fueron analizados y evaluados desde el punto de
vista clinico, neurolégico, epileptologico, imagenologi-
co, neuropatoloégico y terapéutico.

La edad media fue de 9 anos y 4 meses (rango de 1
a 15 anos)y hubo 14 varones y 7 mujeres. Los sintomas
mas frecuente fueron las convulsiones, presentes en 12
de los 21 ninos; otros sintomas en orden decreciente,
fueron: déficit neurologico progresivo en 4 pacientes,
déficit neurologico agudo en 3 pacientes y cefaleas en
uno (Tabla 1).

El déficit neurolégico agudo fue observado en pa-
cientes con hemorragia, dos en cerebro y uno en tronco
cerebral (mesencéfalo-pontino).
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Tabla 1. Sintomas a la presentacion de 21 pacientes
portadores de cavernomas intracraneanos

Asintomatico (familiar) 1
Cefaleas 1
Déficit neurolégico agudo 3
Déficit neurolégico progresivo 4
Convulsiones 12

El déficit neurol6gico progresivo se observo en pa-
cientes cuyos cavernomas estaban situados en los
16bulos frontal y parietal y en el cerebelo.

En los pacientes con epilepsia los cavernomas se
presentaron en el lébulo frontal en 5 casos, en el
temporal en 3, en el parietal en 3 y en el occipital en 1
caso (Tabla 2).

Todos los pacientes fueron estudiados con TAC e
IRM donde pudimos ver las imagenes caracteristicas;

Tabla 2. Localizacion topografica

Cerebro 17
Frontal
Temporal
Parietal
Occipital

— R

Tronco cerebral 2
Multiples 2

en los cavernomas multiples fueron de mucho valor las
secuencias gradiente-echo de la IRM, instrumento de
mucha sensibilidad para identificar las pequenas lesio-
nes. La IRM funcional fue utilizada en los cavernomas
situados cerca de areas elocuentes.

El video-EEG de monitoreo prolongado fue emplea-
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do en 5 pacientes con epilepsia intratable, paralocalizar
el foco epileptogeno, demostrando coincidencia con la
region de la malformacion vascular. Los otros 7 ninos
con epilepsia fueron estudiados con electroencefalogra-
ma comun (EEG).

Tratamiento

El tratamiento fue quirtargico en 19 casos y conser-
vado en 2.

El tratamiento conservador fue indicado en un nino
asintomatico, cuyo hermano presentaba cavernomato-
sis multiple, por lo cual fue operado en dos oportunida-
des, en ambas por hemorragia intracerebral, en cerebe-
lo la primera y en el 1l6bulo temporal la segunda. El
padre de estos pacientes habia sido operado por noso-
tros de un cavernoma del bulbo anos atras.

El segundo caso con cavernomas multiples fue un
paciente que nos consultdé por epilepsia refractaria
causada por un cavernoma frontotemporal; este nifio
habia sufrido hemorragia cerebral 9 anos antes, causa-
da por un cavernoma situado en la region talamica
derecha, que dej6é como secuela hemiparesia izquierda;
ademas presentaba miultiples pequefos cavernomas
(Fig. 1); no conocemos sus familiares, dado que es un
nino adoptado.

El nifio con tratamiento farmacolégico rechazoé la
cirugia y lleva 6 anos con medicacion antiepiléticay sin
crisis convulsivas.

La cirugia fue realizada en 19 pacientes, dos de ellos
fueron operados en dos oportunidades, el primero es el
caso con cavernomas miultiples (cerebelo y l6bulo tem-
poral) y el otro es el niho con un gran cavernoma
pontomesencefalico.

Un paciente present6 un voluminoso cavernoma
frontal izquierdo que fue totalmente resecado (Fig. 2).

De los dos nifios con cavernomas de tronco, el
situado en la region ponto-mesencefalica se lo abordo
por via subtemporal y el localizado en el bulbo por via
suboccipital de linea media.

En los pacientes con epilepsia la malformacion fue
resecada junto con el area perilesional que tenia gliosis
y hemosiderina. S6lo en dos nifios con epilepsia intra-
table se empled electrocorticografia intraoperatoria.

RESULTADOS

De los 21 pacientes sobrevivieron 20, de los cuales
17 llevan vida normal, 2 presentan déficit neurolégico
minimo y uno severo compromiso neurologico.

Los 12 pacientes con epilepsia estan libres de crisis
y solamente 3 de ellos reciben medicaciéon anticonvul-
siva a la fecha: uno es el nino que rechazo la cirugia y
los otros dos fueron operados en los dos Gltimos anos y
ya tienen EEG normal.

Dos nihos quedaron con déficit neuroldgico leve,
ambos con hemiparesia, que serecuperaronalos 10y 12
meses de la cirugia; fueron los enfermos que ingresaron
con déficit neurologico agudo por hemorragia provocada
por un cavernoma ubicado en el 16bulo frontal.

La discapacidad severa fue observada en dos pa-
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Figura 1. A. IRM pre quiriirgica con cavernomas milltiples, el
frontotemporal izquierdo producia epilepsia, el talamico dere-
cho sangr6 9 anos antes. B. IRM postexéresis del cavernoma

Jrontotemporal izquierdo.

Figura 2. A. IRM prequirtr-
gica en un cavernoma gi-
gante frontal izquierdo. B.
angiografia prequirtirgica. C.
IRM postquiriirgica.
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Figura 3. A. IRM prequiriirgica mostrando un gran hematoma pontomesenceféalico. B. IRM postquirirgica. C. IRM mostrando el
resangrado. C. TAC después de la segunda cirugia.

cientes con cavernomas ubicados en el tronco cerebral aquien hubo necesidad de reoperar tres meses después por
(Tabla 3) un resangrado en la misma area; la secuela fue cuadripare-
Uno en launién pontomesencefalica, con reseccion total, sia (Fig. 3). En el otro paciente la malformacion vascular
estaba situada en el bulbo, lo que provoc6 cuadriparesia y

Tabla 3. Morbimortalidad sindrome de hipoventilacion central, que motivo la coloca-

cibn de un marcapaso diafragmatico mediante técnica
endoscdpica; este nino falleci6 un ano después de una
infeccién pulmonar (Fig. 4).

El seguimiento medio de estos pacientes fue de 130
meses con un rango de 6 a 326 meses.

Mortalidad general
Mortalidad quirtirgica
Discapacidad minima
Discapacidad severa

NN O -
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Fig. 4. A. IRM prequirtirgica en un cavernoma de bulbo. B. TAC
postcirugia.

DISCUSION

Ennuestra serie las convulsiones fueron la principal
manifestacion clinica (57% de los cavernomas intracra-
neanos), comparada con otras publicaciones donde las
convulsiones oscilan entre 25 y 30% en los nifios!'4?;
este nimero de casos coincide con las series publicadas
en adultos®.

La epilepsia es a menudo la Ginica expresion clinica
de las lesiones supratentoriales corticales; se presen-
tan entre el 50 y 70% de los cavernomas, comparada
con el 20 al 40% de las malformaciones arteriovenosas
y con el 10 al 30% de los gliomas cerebrales! 55,

Los cavernomas ejercen un efecto patolégico sobre el
parénquima cerebral adyacente, donde se forma el area
epileptoégena. Estos efectos sobre el tejido cerebral
vecino pueden ser mecanicos (presion, isquemia, etc.) o
pueden estar relacionados a factores troficos especifi-
cos (pequenas hemorragias, hemosiderosis, etc.)>6.

Estos pacientes fueron evaluados prequirtirgica-
mente con electroencefalograma, resonancia magnéti-
ca, con resonancia funcional cuando la malformacion
se ubicaba cerca de areas elocuentes y con electrocor-
ticografia intraoperatoria cuando el paciente presenta-
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bauna verdadera epilepsia intratable o refractaria®-”.

La hemorragia fue menos frecuente (14,2%), compa-
rada con otras publicaciones pediatricas, en las cuales
vario entre el 23 y el 77%1-8-10, El resangrado de los
cavernomas puede ocurrir en un tiempo que oscila
entre dias a afos, después de la primera hemorragia!l.
En las lesiones familiares los cavernomas miultiples son
muy comunes, se los encuentra entre el 69 y el 85% de
los pacientes, comparado con el 10 al 25% de los casos
esporadicos. De ellos, €l 50% son enfermos de origen
hispano!-2:12-15,

Una niha de 9 anos, a quien se le realiz6 exéresis de
un cavernoma ubicado en el bulbo,quedé con cuadripa-
resia y sindrome de hipoventilacién central por lo que
hubo necesidad de colocarle un marcapasos frénico con
técnica endoscopica®7-12:18-20,

Los cavernomas de tronco se encuentran entre el 13y
el 35% de los casos, con predominio en protuberancia, y
son de particular importancia porque su sangrado tiene
efecto devastador al situarse en una estructura vital®2!.

CONCLUSION

Las convulsiones son la principal manifestacion
clinica de los cavernomas intracraneanos. En los caver-
nomas multiples la IRM con secuencia gradiente-echo
es de gran valor y la resonancia funcional de mucha
utilidad cuando el cavernoma se ubica cerca de un area
elocuente. La cirugia es el mejor tratamiento. En los
pacientes con epilepsia la malformacion fue resecada
junto con el tejido perilesional que contiene hemoside-
rina y gliosis.
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ABSTRACT

Objective. To present our experience in the management of child
intracranial cavernous hemangioma during the last 23 years.

Material and Method. 21 children under the age of 15 have
been analyzed and assessed from the following points of view:
neurological, epileptical, neuropathological, neuroimaging and
therapeutic.

Results. There was a predominance of male patients. 14 boys
and 7 girls between 12 and 180 months old with a mean age of
9.4. The most frequent symptoms were: seizures in 12, progre-
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ssive neurological deficits in 4 and hemorrhage in 3. The
diagnosis was performed by CT and MRI Echo-gradient Sequen-
ce. One patient required a phrenic pacemaker after surgery due
to central hypoventilation syndrome.

Conclusion. Up to date, surgery is the best treatment in
children with cavernous hemangioma. When the epilepsy beco-
mes intractable, epilepsy surgery is recommended.

Key words. Intracranial cavernous hemangioma, seizure, in-
tracranial hemorrhage, diaphragm pacers, children.

COMENTARIO

Desde la aparicion de la tomografia los cavernomas
se diagnostican con mas frecuencia y certeza.

Corresponden al 0,4% de las malformaciones vascu-
lares cerebrales. Ha aumentado el niimero de caverno-
mas en ninos irradiados con sobrevidas prolongadas.

La serie presentada, aunque no es muy grande, es
significativa con respecto a los sintomas de presenta-
cion y localizacion, que mas o menos se repite en todo
los trabajos sobre el tema.

La tomografia es el estudio que brinda mayor informa-
cién, no so6lo por la ubicacién sino por el estadio del
cavernoma: la presencia de hemorragias tardiasy frescas,
como las calcificaciones, permiten hacer un pronéstico.

En la resonancia se ven claramente las lesiones
multiples y pequenas. La resonancia funcional ayuda
en la conducta quirtrgica.

La arteriografia digital no muestra los cavernomas
pero descarta otra patologia vascular y puede confirmar
la sospecha de un angioma cercano al cavernoma, el
cual debe respetarse en la cirugia por las secuelas que

provoca su extirpacion.

Siempre indico la arteriografia digital en imagenes
sospechosas de cavernomas.

Los cavernomas se originan en las telangiectasias.
Sin estar asociados a otra malformacién no contrastan.

Los cavernomas en areas elocuentes y nticleos basa-
les que deben operarse por posible evolutividad, el
monitoreo neurofisiolégico y el neuronavegador son de
utilidad para evitar secuelas mayores.

Los cavernomas de la superficie del tronco o super-
ficie ependimaria del IV ventriculo se deben operar y el
tratamiento es s6lo conservador para aquellos ubicados
intratronco cerebral.

En los cavernomas multiples se extirpa primero el
que provoca mayor sintomtologia.

Las conclusiones de los autores son adecuadas.

Controles clinicos y neurorradiolégicos periddicos
es lo indicado para el grupo con distintos tratamientos.
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