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ABSTRACT

Introduction: Dural arteriovenous malformations are rare in children. They constitute a group of entities with different origin,
pathophysiology and prognosis.

Case report: A 9 month old infant was brought to consultation because of cranial bruit in the left retroauricular area and opisthotonus
crisis. CAT scan of the brain showed modest enlargement of ventricles and widening of the subarachnoid space. Cerebral angiography
depicted an adult type dural arteriovenous fistula and thrombosis of the left transverse sinus. Angiographic cure was achieved by
transarterial embolization of the fistula. The clinical condition of the patient improved significantly.

Discussion: Dural arteriovenous fistulae (DAVS) constitute an heterogeneous group of disorders with an overall mortality of 38%. They
have been classified by Lasjaunias in three categories: 1- Dural sinus malformations with DAVS, 2- Infantile type DAVS, and 3- Adult
type DAVS. Clinical manifestations depend on the extent of the disorder and the magnitude of venous hypertension. Neonates may
present with congestive heart failure (CHF). Infants and older children often show cranial bruits associated with macrocrania, seizures
and developmental delay of variable severity.

Conclusion: DAVS are unusual in the pediatric population. Early diagnosis and treatment are of major importance, in order to control
venous hypertension and avoid the development of irreversible brain damage. Endovascular therapy has an importantrole in the acute
treatment of CHF, and seems to be the best choice for treatment, either curative or palliative.
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ither curative or palliative.

INTRODUCCION miento un frémito retroauricular izquierdo y crisis de
opistotonos y llanto frecuentes. Se constatdé macrocefa-
Las fistulas durales son comunicaciones anormales lia moderada.
entre arterias y venas que se producen en el espesor de
la duramadre. La ocurrencia en la poblacién pediatrica

es rara, pudiendo manifestarse segin la edad del

INTERVECNION

paciente y las caracteristicas hemodinamicas de la
alteracién como insuficiencia cardiaca congestiva, re-
tardo madurativo, macrocrania, hidrocefalia, trastor-
nos hemorragicos o isquémicos, o simplemente como
soplo craneano y frémito con o sin actifeno. El rapido
diagnostico y tratamiento de estas condiciones es im-
prescindible a fin de evitar el desarrollo de lesiones
cerebrales irreversibles, resultado de la hipertensiéon
venosal2.

La terapéutica endovascular constituye actualmen-
te la opcion de tratamiento mas aceptada, pudiendo en
algunos casos ser complementada por la cirugia o la
radiocirugia®4. En muchos casos el tratamiento cura-
tivo es imposible y el objetivo de las multiples sesiones
de terapéutica es la paliacion de los sintomas.

Se describe un caso de fistula arteriovenosa dural de
tipo adulto en un paciente de 9 meses de edad, con
curacion clinica y angiografica luego de una tnica
sesion de terapéutica endovascular.

DESCRIPCION
Un paciente de 9 meses de edad es traido a consulta

por su madre por percibir ésta durante el amamanta-
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La TAC de encéfalo mostr6 ampliacion del espacio
subaracnoideo y leve dilatacion ventricular, con hipo-
densidad de la sustancia blanca periventricular (Fig.1).
Se realiz0 arteriografia cerebral que evidencio6 fistula
arteriovenosa dural de alto débito, dependiente de la
arteria occipital izquierda. Se observo que el componen-
te venoso de la fistula, que mostraba dilatacion aneuris-

Fig 1. TAC de encéfalo: Notese la ampliacion del espacio suba-
racnoideo y la dilatacion ventricular moderada.
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matica, desaguaba en la porcion media del seno lateral
izquierdo, que presentaba trombosis distal, no pudien-
do visualizarse tampoco el seno sigmoideo izquierdo ni
el bulbo yugular. El flujo venoso estaba invertido,
dirigido hacia la tércula, seno transverso derecho y
venayugular interna derecha. No se observo congestion
pial definida, pero si prolongacion del tiempo de transi-
to del drenaje venoso de los hemisferios cerebrales,
sugiriendo hipertension venosa (Fig. 2).

Teniendo en cuentalas caracteristicas angiograficas
delafistula, sela catalogd como tipo adulto. Se procedid
a la terapéutica endovascular de la misma por via
transarterial, lograndose su exclusion de la circulacion
mediante dos inyecciones separadas en dos pediculos
distintos dependientes de la arteria occipital izquierda,
de n-butyl 2-cianoacrilato. La angiografia postemboli-
zacion inmediata mostré exclusion completa de la fistu-
la de la circulacion (Fig. 3). El paciente present6 rapida
evolucioén de la signo-sintomatologia, con desaparicion
del frémito y soplo y de las crisis de opistétonos, que se
interpretaban como manifestacién de cefalea. En an-
giografia de control a los 6 meses del procedimiento,
confirmo la oclusién de la fistula, con normalizacion de
las velocidades de flujo circulatorio venoso.

DISCUSION

Las fistulas arteriovenosas durales son lesiones de
rara ocurrencia en la poblaciéon pediatrica, con pocos
casos descriptos en la bibliografia. Se trata de un grupo
de entidades con caracteristicas anatomopatologicas,
etiologicas y significacion pronostica diferentes. Sibien
se consideran lesiones adquiridas y evolutivas, dada la
ausencia de predisposicién familiar o persistencia de

Fig. 2. Angiografia preembolizacion: Ay B. Perfil. Cy D. Oblicua:
se observa la fistula con alto débito circulatorio dependiente de
la arteria occipital izquierda y drenaje al seno transverso
izquierdo, el cual se encuentra trombosado en su segmento
distal. Circulacion venosa hacia el seno transverso derecho en
hipertension.
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Fig. 3. Angiografia posteembolizacion. A y B. Perfil Ax. Arteria
occipital izquierda: oclusion de la fistula. C. Perfil Ax. Arteria
maxilar interna izquierda: ramos de la arteria meningea media,
normales. D. Frente Ax. Carétida interna izquierda: circulacion
venosa hacia el seno transverso derecho.

patrones embrionarios de circulacion, puede que los
eventos determinantes se produzcan durante la vida
intrauterina?. Constituyen lesiones de dificil tratamien-
to, con una mortalidad global reportada en la bibliogra-
fia de un 38%155,
Las jaunias! las clasifica en tres grupos (de los que

estan excluidas las fistulas traumaticas):

— Malformaciones de los senos durales.

— Fistulas arteriovenosas durales de tipo infantil.

— Fistulas arteriovenosas durales de tipo adulto
(Cuadro 1).

Las malformaciones de los senos durales se pre-
sentan en neonatos o infantes como grandes lagos
durales con flujo muy lento, frecuentemente localiza-
dos en lavecindad del seno sagital superior, que drenan
hacia venas emisarias craneanas o hacia los senos
durales. En casi todos los casos se observa hipoplasia
o estenosis del bulbo yugular, esta altima de caracter
progresivo. Con la evolucién se desarrollan fistulas en
las paredes de estos lagos venosos, la mayoria de las
cuales son de bajo flujo pero contribuyen a la conges-
tiébn venosa cerebral; en los periodos iniciales no suele
observarse reflujo pial. Las manifestaciones clinicas
suelen ser sutiles ylos cambios bien tolerados por algiin
tiempo. En general la insuficiencia cardiaca (de estar
presente) es de grado leve y el sindrome de hipertension
intracraneana moderado, con lo que la macrocefalia es
también moderada, presentando el paciente irritabili-
dad, retraso madurativo y crisis convulsivas. Existe
soplo craneano.

Sin embargo, y con la persistencia del trastorno, se
producen dificultades en el desarrollo de las eferencias
venosas craneofugales, de las cuales la mas frecuente
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HISTORIA MATURAL DE FISTULAS AV DURALES EN MINOS

Figtula &Y dural tipo pediatrico

Fistula AY dural tipo adulto

Estadio 1

Lage wenoss dural adyacents a
W seno, comn fistulas AY an su
paned,

Congestidn wenssa y aumenio
dal valnman cicilatogio
Macracetalia y sapls

semos durales.

vepoga lacial

Fistula AV dural de alte fluje y alia
valsckilad, Baja prasion am log

Imzificiencia cardiaca congesivi.
Macrocefalia. Soplo. Ingurgitacian

Fistula &V simica de ahe Mo a
sana dural. Trombasls o
sulemnosis el gens
compremetide,

Saplo ciadiealivo, Preplesis,
Acufans

Pemsistencia de
Al thijo

Trambosis o estenssis
de slarencias venosns

Bimeanto e FC Heaso de la
mielimizacion. Infarbos
venssos. Calcificacianes
carabrales

ey g madimative,
Comvulsionas. aficit facal,

Desamallo da
fismlas nmltiples y
digtamites poi afadlo
“aspirative”Edema
da paplia,
Comnilsisnes.

* Fatrass manial

Estadio 2

| Estadio 2

Desammallo da

hipeitension
VIROS D

5i s desammalla hipertension y
rafluje plak: sima do HTEL,
congesion & infaes vemosos,
hemaonragia & hidrocetalia

Trombasis da asnes,
Reflujo pial.
Hilliscatalin. Sime de
HTEL. Retraso neemtal.
Hemarmaglas,
Camvulsiones

\

Oelusion de semnos. Reflujo pial difuso.
Melting brain syndrome (atrofia progresival. Infartos venosos, hemorragias. Musrte

Cuadro 1. Historia natural de fistulas arteriovenosas durales en ninos

es la estenosis progresiva de los bulbos yugulares,
llevando a hipertension venosa severa, complicaciones
isquémicas o hemorragicas, calcificaciones cerebrales
distroficas y melting brain sindrome, generando un
deterioro neurologico progresivo y severo en el paciente.
El pronéstico en estos pacientes depende del compro-
miso de las estructuras de la linea media (sobre todo el
tercio posterior del seno sagital superior y la tércula) y
de la permeabilidad de los drenajes venosos craneofu-
gales. El tratamiento esta dirigido a la exclusién dellago
venoso de la circulacién y a mantener la permeabilidad
de las eferencias venosas, por via endovascular combi-
nada o no con cirugia convencional!-%.

Lasfistulas arteriovenosas durales infantiles cons-
tituyen el tipo mas frecuente en la poblacion pediatrica.
Son de alto flujo y alta velocidad, y frecuentemente
multifocales (19, La permeabilidad de los senos venosos
y las eferencias craneofugales determina baja presiéon
en los senos durales, con un consecuente efecto “aspi-
rativo” con “robo venoso”. Los sintomas dependen de la
edad de presentaciéon, manifestandose en neonatos
como insuficiencia cardiaca y soplo craneano, y en
ninos mayores como retraso madurativo de gravedad
variable.

Con el tiempo, el trastorno puede evolucionar en dos
sentidos distintos!:

— Si persiste el patréon de alto flujo y baja presion, se
desarrollan por el efecto “aspirativo” fistulas piales,
muchas veces multifocales y con apertura a distintos
senos venosos, expresando la difusion de la respuesta
a un factor remoto. En estos casos se produce progre-
siva congestion venosa y derivacion de la circulacién,
con lo que son frecuentes los trastornos de pares
craneanos, la proptosis por ingurgitacién de los senos
cavernosos y la congestion venosa facial.

— En otros casos se produce un rapido desarrollo de
hipertensién venosa, determinada por la estenosis uni
o bilateral de los bulbos yugulares, presumiblemente a
partir de alteraciones en el desarrollo de la base de
craneo y el foramen yugular inducidos por los cambios
de flujo venoso y el crecimiento desmedido de la calota
craneana. En estos casos la hidrocefalia se desarrolla
rapidamente y aparece congestion venosa pial por
reflujo, condicionando isquemia venosa, hemorragias,
sindromes convulsivos severos, prolapso tonsilar y
siringomielia. En este caso, el desarrollo de multifoca-
lidad es raro.

En este tipo de fistulas el tratamiento es dificil y
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suele ser parcial y paliativo. La terapéutica endovascu-
lar tiene un rol prominente en el tratamiento urgente de
la insuficiencia cardiaca. E1 compromiso de multiples
senos contraindica la oclusiéon de los mismos y la
embolizacion transarterial de las fistulas lleva en gene-
ral al desarrollo de otras nuevas en la vecindad de las
tratadas, con lo que el tratamiento es casi siempre
paliativo y el pronostico, grave!:2-6,

Por 0ltimo, las fistulas arteriovenosas durales de
tipo adulto, como la presentada por nuestro paciente,
son las de mas rara ocurrencia en la poblaciéon pediatri-
ca. Se atribuyen a eventos desencadenados en las
paredes de los senos, de los cuales la trombosis es el
mas ampliamente aceptado. El seno mas frecuente-
mente comprometido en los ninos es el cavernoso; con
mucha menor incidencia se afectan el seno transverso
o sigmoideo. Las manifestaciones clinicas dependen del
flujo de la fistula y de la magnitud de los fen6menos
trombéticos, y consecuentemente del grado de hiperten-
sion venosa. La mayoria de los casos se presentan con
sintomas leves: discreta macrocefalia, retraso madura-
tivo leve y soplo. Los ninhos mayores presentan frecuen-
temente soplos objetivos pero no subjetivos, lo cual
sugiere que el sonido ya estaba presente en el entorno
auditivo del paciente muy precozmente, incluso desde
el nacimiento. Si existe la queja en general corresponde
a una fistula de muy reciente aparicion o a una recidiva
postratamiento. Este tipo de fistula conlleva el mejor
pronostico del grupo, con alto porcentaje de curacion.
El enfoque del tratamiento es similar al del adulto, con
embolizacion combinada transarterial y transvenosa,
dado que en la mayoria de los casos existe trombosis
parcial o total del seno comprometido y desarrollo de
circulacion divergente. La oclusion de componente ar-
terial debe ser distal y definitiva, por lo que se prefiere
el uso de n-butyl 2-cianoacrilato. La oclusion de los
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senos se realiza por via transvenosa, utilizandose gene-
ralmente coils fibrados y electrolargables en combina-
cién con n-butyl 2-cianoacrilato!2 (Cuadro 1).

CONCLUSION

Las fistulas arteriovenosas durales son lesiones de
rara ocurrencia en la poblaciéon pediatrica. Se trata de
un grupo de entidades con caracteristicas anatomopa-
tologicas y etioldgicas, y significacion pronoéstica dife-
rentes. El diagnostico precoz y tratamiento rapido de
estos trastornos son fundamentales para el control de
la hipertensién venosay evitar el desarrollo consecuen-
te de lesiones cerebrales irreversibles. La terapéutica
endovascular, ya sea con caracter paliativo o curativo,
impresiona la mejor opcion terapéutica actual, pudien-
do combinarse con otro tipo de procedimientos.
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