Articulo original

Revista Argentina de Neurocirugia 15: 57, 2001

NUESTRA EXPERIENCIA EN EL MANEJO DE LOS ANGIOMAS
CAVERNOSOS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

J. C. Suarez, I. L. Aznar, J. C. Viano, E. J. Herrera y L. A. Orona
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RESUMEN

Se analizaron, retrospectivamente, 22 pacientes admitidos al Servicio de Neurocirugia
del Sanatorio Allende entre enero de 1985 y diciembre de 1999 con diagnostico de
cavernoma del SNC. Nueve pacientes menores de 15 anos y 13 adultos, 13 varones y
9 muyjeres. Se incluyen 3 pacientes de sexo masculino familiares directos (cavernoma-
tosis familiar). Doce pacientes consultaron por convulsiones (3 de ellos con epilepsia
refractaria), ocho por déficit neurolégico, uno por cefalea y otro asintomatico miembro
de la familia portadora de cavernomas miltiples. En todos los casos el diagnostico se
realizo con IRM. De 18 pacientes a los que se les realizo TAC, en seis casos el estudio
no reveld anomalias, en cinco se observaron calcificaciones, en otros cinco se observa-
ron signos de sangrado agudo y en uno se demostré una lesiéon hipodensa en el sitio
donde posteriormente se confirmo el cavernoma. En cuanto a la localizacion, 13 casos
Jfueron supratentoriales (5 temporales, 4 parietales, 2 frontales, 1 occipital y 1 de
ganglios basales) 3 infratentoriales, 3 cervicales y 3 multiples. Falleci6 solo un paciente
por hematomas cerebrales miltiples por amiloidosis primaria de cerebro. La media de
seguimiento clinico fue de 72 meses y el rango de 1 a 180 meses.
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ABSTRACT

The aim of the present study was to analyze our experience in the management of CNS
cavernomas . Epidemiological, clinical, diagnostic and therapeutic aspects of twenty
two patients admitted to the Sanatorio Allende neurosurgical service between January
1985 and December 1999 were analyzed retrospectively. The sample was made up of
9 patients under 15 years of age and 13 adults, 12 males and 10 females. Three males
of the same family (familial cavernomatosis) were included. Twelve patients were
referred with epilepsy (3 intractable), nine with neurological deficits, and one was
asymptomatic (corresponding to one of the cases of familial cavernomatosis). In all
cases, diagnosis was carried out with the use of MRI. Of the 18 patients on whom CT
scans were performed, six cases presented no anomalies, calcifications were observed
in five cases, in another five signs of acute bleeding, and in one patient a hypodense
area was observed were later a cavernoma was confirmed. With regard to location, 14
cases were supratentorial (5 temporal, 4 parietal, 2 frontal, 2 basal ganglia, and 1
occipital), 4 were multiple, 2 infratentorial (both in the protuberance). One patient died
in the immediate post operative period due to multiple cerebral hematomas, the
histopathological diagnosis confirmed primary cerebral amyloidosis, The mean clinical
Sfollow up was 72 months with a range of 1 - 180 months.
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INTRODUCCION

Las malformaciones vasculocerebrales ocurren
en el 0,1% al 4%, aproximadamente, de la pobla-
cion general, y de ellas el 8 al 15 % corresponden
a angiomas cavernosos o malformaciones caver-
nosas!'3.

Macroscopicamente se caracterizan por ser
lesiones bien circunscriptas, con aspecto de fram-
buesa, cuyo tamano varia desde puntiforme hasta
varios centimetros de diametro, pudiendo abarcar
todo un lobulo cerebral; estas lesiones gigantes
han sido descriptas principalmente en la infan-
cia'3. Histologicamente estan compuestos por
capilares de paredes finas, sin parénquima cere-
bral en su interior, particularidad que los diferen-
cia de las telangiectasias. Sus paredes no poseen
fibras elasticas, existen restos de hemorragias y
se visualizan macréfagos con hemosiderina. La
lesién esta rodeada por gliosis, pudiendo existir
zonas inflamatorias, calcificadas u osificadas!37.

Clinicamente muchos son asintomaticos? 1011,
Han sido descriptos en todas las edades, siendo
frecuente el comienzo de la sintomatologia entre
la terceray quinta década de la vida, sin predomi-
nio de sexof. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes son las convulsiones en el 55%, los
sintomas neurologicos progresivos en el 15%, las
cefaleas en el 15% y la hemorragia en el 4%%*19.

La mayoria ocurren esporadicamente y rara-
mente son de caracter familiar, con una herencia
autosomica dominante con penetrancia incomple-
ta; en éstos, entre el 50 y el 73% son multiples'®.

La resonancia magnética (IRM) es el método
diagnoéstico de eleccion, con imagenes tipicas,
permitiendo un correcto diagnostico, busqueda
de lesiones en los casos de enfermedad familiar y
seguimiento a largo plazo®!!.

La cirugia esta indicada para controlar las
convulsiones y para detener, mejorar o curar el
deterioro neurologico causado por el efecto de
masa de los cavernomas®. A diferencia de lo que
ocurre con las malformaciones arteriovenosas (MAV)
y los aneurismas, no se conoce bien la frecuencia
de sangrado'#!'7, en los pacientes asintomaticos se
lo estima en el 0,25% por persona, por afio o en
0,10% por persona, por lesion, por ano®!!.

El objeto de este trabajo es aportar nuestra
experiencia en el manejo de esta enfermedad.

MATERIAL Y METODO

Se analizaron retrospectivamente distintos as-
pectos epidemiologicos, clinicos, diagnoésticos,
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terapéuticos y de evolucién a largo plazo de pa-
cientes admitidos en el Servicio de Neurocirugia
del Sanatorio Allende entre el 1 de enero de 1985
y el 31 de diciembre de 1999. Se trata de un
informe descriptivo de una serie de 22 pacientes
con diagnéstico de cavernoma del sisterma nervio-
so central (SNC). Se diferenciaron los pacientes
con epilepsia de aquéllos cuya forma de presenta-
cién fue una convulsion aislada. Se defini6 ima-
gen tipica (IT) de cavernoma a la lesion nodular
con nucleo reticulado complejo bien delimitado de
intensidad de senal mixta con borde hipointenso.
Se consideraron buenos los resultados de la mo-
dalidad terapéutica elegida si se revirtio el proble-
ma por el cual el paciente consulto, regular si no
hubo modificacion clinica o se agregd una secuela
menor y malo si existi6 empeoramiento clinico.

La muestra quedé conformada por 9 pacien-
tes menores de 15 afnos (41%) y 13 adultos (59%).
La edad media fue de 28,2 afios, la mediana 27
anos y el rango 1-70 anos. Se observd una
predominancia de varones (13:9), siendo mas
notoria en la poblacién pediatrica (6:3) que en la
de adultos (7:6). Los datos mas relevantes se
encuentran en la Tabla 1.

RESULTADOS

La forma de presentacion clinica mas habi-
tual fueron convulsiones en 8 casos (36%), dé-
ficit neurologico agudo o progresivo también 8
casos (36%), 4 casos de epilepsia (18%), de las
cuales 3 eran refractarias al tratamiento médi-
co, un caso se presentd con cefalea y otro fue
asintomatico integrante de una familia portado-
ra de cavernomas.

En 18 pacientes (81%) el estudio inicial fue la
tomografia computarizada (TAC); en dos casos de
epilepsia refractaria (9,5%) y dos de sindrome de
Brown-Sequard (9.5%) el estudio inicial fue la
IRM. Se encontraron anomalias tomodensitomeé-
tricas en 13 pacientes (72%), 7 con signos de
sangrado, 5 calcificaciones y una hipodensidad en
el area donde posteriormente se diagnostico el
cavernoma. La totalidad de los pacientes en los
que se constato hematoma reciente en la TAC (n =
7) se presentaron clinicamente con déficit neuro-
logico agudo. Cuatro de cinco pacientes en que se
observo calcificacion en la TAC se presentaron con
convulsiones.

En todos los casos se realizé IRM, con la que se
localizaron las lesiones de la siguiente manera: 13
supratentoriales (59%), 3 infratentoriales (13,6%),
3 cervicales (13,6%) y 3 casos de cavernomas
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Tabla 1

N° S E Presentacion Ex. Neu. TAC IRM Tto. Resultado  Seg.

1 M 43 Convulsiones Normal Calc. TD IT TD DAE Bueno 157

2 M 28 DNP HPI Normal IT Tr OBS Bueno 180

3 F 26 Convulsiones Normal Calc. PD IT PD Cx Bueno 81

4 M 12 Convulsiones Normal Normal IT TD DAE Bueno 48

5 M 35 Convulsiones Normal Hipod. TI IT TI DAE Bueno 156

6 F 27 ER Normal Normal IT PD Cx Bueno 120

7 M 11 Cefalea EP Hiperd. HCI IT C3 Cx Bueno 158

8 M 41 DNA SC Hiperd. BI IT BI Cx Bueno 62

9 M 15 Asintomatico Normal Normal CM OBS Bueno 60
10 F 45 Epilepsia Normal Calc. PD IT PD DAE Bueno 108
11 F 10 DNP HPI Calc. FD IT FD Cx Bueno 60
12 M 8 DNP HPD Hiperd. TI CM Cx Bueno 50
13 M 1 ER Normal No IT OD Cx Regular 48
14 F 14 Convulsiones Normal Hiperd. TPD IT PD Cx Bueno 46
15 F 8 DNA HPI Hiperd. PuD IT PuD DAE Regular 39
16 M 4 Convulsiones Normal Hiperd. FI IT FI Cx Bueno 2
17 M 42 DNA HAI Hiperd. Prl IT Prl OBS Bueno 15
18 M 40 Convulsiones Normal Normal CM DAE Bueno 12
19 F 36 Convulsiones Normal No IT AHI Cx Bueno 1
20 M 70 ER Normal Calc. TD ITTD Cx Fallecio
21 F 45 DNP SBS No IT C6 Cx Bueno 84
22 F 59 DNP SBS No IT C5 OBS Malo 36
M: masculino; F: femenino; DNP: déficit neurolégico progresivo; DNA: déficit neurologico agudo; ER: epilepsia refractaria; HPI:
hemiparesia izquierda; HPD: hemiparesia derecha; HAIL hemianestesia izquierda; EP: edema de papila; SC: sindrome
cerebeloso; SBS: sindrome Brown-Sequard: Calc.: calcificacion; Hipod.: hiopodensidad; Hiperd.: hiperdensidad; FD: frontal
derecho; PD: parietal derecho; TD: temporal derecho; TI: temporal izquierdo; PuD: putaminal derecho; PrI: protuberancial a
izquierda; HCI: hemisferio cerebeloso izquierdo; BI: bulbo a izquierda; IT: imagen tipica; CM: cavernomas multiples; DAE:
drogas anti-epilépticas; OBS: observacion; Cx: cirugia.

multiples (13,6%). Hubo un solo paciente a quien
se le realizo una angiografia cerebral que fue
normal.

La localizacion supratentorial mas frecuente
fue temporal en 5 pacientes (38%), parietal 4 casos
(31%), frontal 2 casos (15%) , occipital 1 caso (8%)
y putaminal un caso (8%).

Doce pacientes fueron operados (55%), siete se
presentaron con convulsiones, 3 de ellos con
epilepsia refractaria; 6 pacientes (27%) se trata-
ron soélo con drogas antiepilépticas (DAE) y en
cuatro la observacion fue la inica medida que se
tomo (18%).

En 18 pacientes los resultados clinicos obteni-
dos fueron buenos (82%), en dos casos fueron
regulares (9%), en uno malo (4,5%) y otro fallecio
(4.5%).

De los cuatro pacientes sin buenos resultados

(18%), uno fue tratado solo con DAE (paciente 15);
aun no controla las crisis y presenta una hemipa-
resia secuelar; otro que fue observado con una
lesion medular C5 (paciente 22) esta en plan
quirurgico debido al empeoramiento neurologico
progresivo; y los dos restantes que fueron opera-
dos, uno present6 una cuadrantopsia postopera-
toria (paciente 13) y el otro (paciente 20) fallecio a
causa de hemorragias espontaneas bilaterales
intracerebrales en distintos tiempos y sitios de la
cirugia del cavernoma. El informe anatomopatolo-
gico de la cirugia de evacuacion del primer hema-
toma evidenci6é amiloidosis cerebral primaria.

El tiempo promedio de seguimiento de estos
pacientes es de 72,5 meses, la mediana 60 meses
y el rango 1-180 meses. El paciente 7 fue operado
en el ano 1986 por presentar cefalea aguda por
hematoma en el hemisferio cerebeloso izquierdo;
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Fig 1. IRM. A. Corte coronal preoperatorio de un nino de 6 anos con epilepsia refractaria que evidencia cavernomas
miiltiples. B. Corte axial que muestra cavernoma dela region silviana causante de su epilepsia. C. Corte coronal
postquirtigico. D. Corte axial postquiriirgico que evidencia el carcinoma suprasilviano

el informe anatomopatologico revel6 una malfor-
macion venosa; en el ano 1990 presentdé una
nueva hemorragia espontanea temporal izquier-
da;laIRM evidencio la presencia de un cavernoma
a ese nivel y otro cervical sin signos de sangrado.
Tres anos mas tarde el padre de este paciente

ingreso por un sindrome bulbar izquierdo y la IRM
evidencié un cavernoma en esa localizacion que
fue operado con muy buenos resultados (paciente
8}; una IRM de control mostro la presencia de otro
cervical. Se estudio con IRM a toda la familia y
existe un tercer integrante asintomatico de sexo




VOL 15, 2001

masculino (paciente 9) con cavernomas multiples.

Después de haber diagnosticado cavernoma
del SNC, ninguna de las lesiones conocidas, trata-
da por cualquier método presenté episodio de
resangrado.

DISCUSION

Ochodenuestros pacientes se presentaron con
convulsiones aisladas y cuatro con diagnoéstico de
epilepsia, en tres de ellos refractaria a la medica-
cioén con DAE, representando el 54% de nuestra
serie coincidente con otras publicaciones que
senalan una frecuencia entre 40 y 70%'"12. El
mecanismo de las crisis estaria dado por el impac-
to de la lesién en el parénquima vecino, €l que
puede ser mecanico (presion, isquemia, etc) o
estar relacionado a factores troficos especificos
como la hemosiderina!.

El déficit neuroldgico es la segunda forma de
presentacion de los cavernomas, observada en el
36% de nuestros pacientes, relacionados con la
localizacion y tamano del cavernoma; frecuencia
coincidente con otras publicaciones!!:12. En 7 de
estos pacientes (31,8%), el déficit fue agudo cau-
sado por hemorragia de la lesion.

La TAC de cerebro tiene menor sensibilidad que
la IRM para detectar estas lesiones, muestra de
ello es la normalidad de este estudio en cinco de
nuestros pacientes. Es til en el episodio agudo
donde observamos la zona de hemorragia, de
aspecto nodular y heterogénea, rodeada de edema
y con efecto de masa. También puede evidenciar
areas de calcificacién, 14% segun la literatura
(28% en nuestra serie) y en una minoria de
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enfermos se puede observar una lesion hipoden-
sa, como pudimos apreciar en uno de nuestros
pacientes!5-16,

La IRM es el procedimiento diagnostico de
eleccion que nos permite seguir la evolucion de la
lesion desde la etapa aguda a la cronica, con los
cambics metabdlicos de la hemoglobina, que nos
dan la imagen tipica de catafila de cebollas®.

Tres pacientes presentaron cavernomas locali-
zados en el tronco cerebral, 2 en protuberancia y
uno en bulbo, éste fue operado y en los otros se
prefirié la observacion clinica como lo sugiere W.
Ist Michelson, teniendo presente que no se conoce
bien la frecuencia del sangrado, el que por lo
comun es de escaso volumen*S.

Hubo tres enfermos (13,6%) con cavernomas
multiples (Fig. 1), cuya incidencia varia del 6 al
13.4% segun las series®!8. La cavernomatosis
familiar se caracteriza por la multiplicidad de los
cavernomas entre el 50 y 73%!°.

El 55% de los pacientes fueron tratados con
cirugia, 8 por convulsiones, de los cuales 3 pre-
sentaban epilepsia refractaria al tratamiento con
DAE, cuatro pacientes fueron operados por pre-
sentar déficit neurologico, tres progresivos y uno
agudo, estos criterios son coincidentes con los
comunicados por otros autores®.

El tratamiento conservador fue el elegido en 10
pacientes, de los cuales 4 se presentaron con
convulsiones aisladas y uno con diagnostico de
epilepsia; se controlaron con drogas antiepilépti-
cas (DAE) de primera linea (carbamazepina, dife-
nilhidantoina, fenobarbital), con un seguimiento
entre 1y 13 anos®.
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