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Resumen. Las malformaciones arteriovenosas cerebrales se han encontrado en 0.6% de las autopsias y su mortalidad es alta. Clinicamente
se presentan como hemorragias intracraneales en el 50% de los casos. Otros sintomas son cefalea, crisis convulsivas y déficits neurologicos
agudos. La mayoria de los pacientes son asintomaticos al nacimiento e inician sintomas entre la segunda y la cuarta década de la vida. El diag-
nostico se basa en estudios de neuroimagen y arteriografia. El manejo de las MAV del cerebro debe ser multidisciplinario. El tratamiento actual
incluye tres opciones con orden ascendente de invasividad: radiocirugia, terapia endovascular (embolizacién) y reseccion microquirtrgica. La
decision del tipo de tratamiento deberd individualizarse y depende de la evolucion de la lesion y el riesgo relacionado con cada modalidad de

tratamiento. Rev Med Hondur 2009;77(1):35-39
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INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas (MAVs) cerebrales se mantie-
nen en la actualidad como un grupo etioldgico de dificil diagndstico,
y esta dificultad resulta de su variable presentacion clinica y de sus
disimiles localizaciones en el sistema nervioso central (SNC). Se
definen como un trastorno de los vasos sanguineos en los cuales
hay una conexién anormal entre las arterias y las venas.! Se presu-
me que su formacidn inicia en el periodo fetal tardio o postparto.?®
Antes de la introduccion de la angiografia por Moniz en 1927, la dni-
ca oportunidad de que los médicos sospecharan las MAVs era en
presencia de convulsiones motoras Jacksonianas. La introduccion
del yodo organico como material de contraste por Gross en 1941,
y el marcado desarrollo de las técnicas de cateterizacion vascular,
permitié el estudio de las MAVs. El método de cateterizacion vascu-
lar a través de la arteria femoral, inicialmente descrita por Seldinger
en 1953, es la piedra angular para la angiografia cerebral selecti-
va.*La angiografia transoperatoria fue propuesta por Luessenhop
y Spence en 1960, y la realizaron Loop y Foltz en 1966. Desde su
inicio se ha convertido en un procedimiento estandar para conocer
los resultados de la cirugia.

Se estima, por estudios de autopsia, que la prevalencia de las
MAVs es de 613 por cada 100,000 personas.® El tratamiento actual
de las MAVs cuenta con tres opciones bien establecidas, que son,
en orden ascendente de invasividad, la radiocirugia, la terapia endo-
vascular (embolizacion) y la reseccién microquirdrgica. La decision
de qué tratamiento se le debe ofrecer a un paciente con una MAV
cerebral depende del propio riesgo, relacionado con la evolucion de
la lesidn, y el riesgo relacionado con cada modalidad de tratamien-
to en particular. Las malformaciones arteriovenosas cerebrales se
conocen desde la antigliedad, pero a pesar de ello las causas que
ocasionan su aparicion, su incidencia y prevalencia exacta en la po-
blacién se mantienen en la incertidumbre, principalmente resultante
del gran nimero de pacientes asintomaticos. En la actualidad con
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Figura 1. Reali-zacién de una angiografia a prin-cipios de siglo 20.

el advenimiento de las técnicas contemporaneas modernas de diag-
nostico, se detecta un numero progresivamente en aumento antes
de que sean sintomaticas y dado el impacto clinico que esta entidad
tiene consideramos importante realizar la siguiente revision, afin de
que principalmente el médico general la conozca mejor

BASE HISTORICA

En el afio 1928, Cushing y Bailey, en una monografia opinaron so-
bre el tratamiento quirirgico de los denominados “angiomas arte-
riovenosos’, expresaron que “...extirpar uno de estos angiomas,
en su estado activo, parece impensable y algo lejano, hasta donde
estamos informados, no existe un reporte en la literatura sobre si se
ha intentado”. El mismo afio, Dandy en una revision sobre angio-
mas arteriovenosos, opind “...el intento de la cura radical, esta llena
de supremas dificultades y es excesivamente peligroso, de manera
que esté contraindicado hacerlo, salvo en algunos casos selectos”.
El primer tratamiento quirdrgico efectivo de una MAV localizada en
la fosa posterior fue realizado por Olivecrona en el afio 1932.5 En
1953 Gilligham estableci6 que la reseccion total era el tratamiento
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ideal y que la reseccion parcial era insatisfactoria porque continua-
ba el riesgo de sangrado. En el afio 1979, Drake, reporté una serie
de 166 pacientes con MAVs, de los cuales 144 fueron operados,
tomando en cuenta las ventajas de la microcirugia y la coagulacion
bipolar. Tuvo una mortalidad total del 11.6%.

PRESENTACION CLINICA

La mayoria de los pacientes son asintomaticos al nacimiento.! Entre
la segunda y la cuarta década de la vida inician los sintomas, el 95%
a una edad promedio de 36 afios.® En general, con la edad existe
alguna sintomatologia mas propia. La hidrocefalia generalmente se
presenta durante la primera década de la vida y el pico de presen-
tacion de cefalea, hemorragia, convulsiones y déficit neurolégico es
entre los 20 y 30 afios.® La desaparicién espontanea de las MAVs
€S un proceso raro, que ocurre en el 1.5 % de todos los pacientes
diagnosticados de MAVs. Las causas y mecanismos responsables
de este proceso no estan claras, pero se han encontrado una se-
rie de factores que con frecuencia se asocian a este fendmeno los
cuales son: %8

1. Un componente vascular fragil expuesto a una presion y flujo
anormal, por lo que las MAVs sangran frecuentemente.

2. La dilatacion vascular puede producir compresion de nervios
craneales, comprometer el flujo ventricular con hidrocefalia secun-
daria 0 aumentar la presion intracraneal por efecto de masa.

3. La hipertension venosa que resulta cuando el flujo arterial
llena el seno dural puede contribuir al incremento de la presion intra-
craneal y provocar edema cerebral 0 una pobre absorcion del liqui-
do cefalorraquideo, con el desarrollo de hidrocefalia comunicante.

4. El secuestro vascular puede producir isquemia cuando la
sangre se desvia del tejido adyacente normal.

Las formas de presentacion mas comunes de las MAVs son:; la
hemorragia intracraneal en un 50%, las convulsiones en un 30%, el
déficit neurologico y la cefalea, ambos con un 10%; éstas pueden apa-
recer de forma independiente, aunque con frecuencia se combinan.®

Las hemorragias intracraneales

Es la forma de presentacion mas comun. Algunos estudios la
sittian hasta en el 75%.! La localizacion suele ser intraparenquima-
tosa (63%) y, en menor medida, subaracnoidea 32% e intraventricu-
lar 6%. El sangrado de una MAV es la principal causa de hemorragia
intracerebral espontanea en menores de 15 afios. En 1990, Ondra,
en un seguimiento de 24 afios en pacientes con MAVs sintomaticas,
constato el riesgo de sangrado anual en el 4% de los pacientes,® la
mayoria de los autores en estudios de grandes series situan esta
cifra entre el 2 y el 4%, tanto en las lesiones que ya han sangrado
como en las que no. En estudios retrospectivos de pacientes con
MAVs de altas gradaciones, se ha puesto en evidencia que el riesgo
de sangrado es del 1,5% inferior al intervalo establecido previamen-
te para todas las MAVs. Este fenémeno puede relacionarse con la
menor presion de perfusion con que se asocian las MAVs grandes.
El riesgo de sangrado después del evento inicial se incrementa al
6% en el primer afio, después desciende, y se comporta como en
las lesiones no rotas en los afios subsiguientes. Se ha demostrado
que el riesgo de muerte asociado con cada episodio de sangrado es
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del 10 al 15 %, y que existe una morbilidad neuroldgica permanente
del 2-3% al afio, o del 20-30% para cada episodio hemorragico.® La
tendencia a la rotura no se asocia claramente con la localizacion.
Esta tampoco se incrementa marcadamente por condiciones sistémi-
cas, como el embarazo, la actividad o el traumatismo. Las MAVs pe-
quefias y profundas son mas propensas a sangrados repetidos (10%
en 5 afios).? Otros factores de riesgo, son el drenaje venoso exclusi-
vamente profundo y la alta presion del flujo sanguineo intranidal.

Convulsiones

Es el sintoma segundo en orden de frecuencia.® Entre un 17 y
un 40%, se presenta con verdaderas crisis epilépticas. La primera
crisis se presenta por lo general entre los 20 y 30 afios de edad.?
Segun el trabajo de Crawford, la edad de diagndstico de la MAV es
el factor predictivo mas importante para sufrir convulsiones en los
sucesivos 20 afios, ya que el debut entre los 10 y 19 afios de edad
conlleva un riesgo del 44%, el debut entre los 20 y 29 afios, de un
31%, y en los mayores de 30 afios, de un 6%. La topografia de las
MAVs en relacién a los casos de convulsiones es: Temporal, rolan-
dica, frontal y parietal Semioldgicamente las crisis parciales son las
mas frecuentes seguidas de las parciales secundariamente genera-
lizadas y las generalizadas.*

Los pacientes que debutan con convulsiones parecen tener un
menor riesgo de sangrado.

Cefalea

Es el sintoma de presentacién inicial en 1 a 10% de los pa-
cientes. Clinicamente, puede ser crénica o intermitente, y tener
cualidades de migrafia tipica o atipica. A diferencia de la verdadera
migrafia, la asociada con las MAVs es unilateral y no responde bien
a la medicacion antimigrafiosa.™*?La relacién entre la cefalea y las
MAVs es todavia un tema controvertido. La cefalea es el sintoma
mas comun en la poblacion general, ya que afecta a mas del 90%
de la poblacién en algiin momento de su vida y, al ser las MAVs
entidades relativamente raras, la conexion entre ambas es dificil de
establecer cuando ésta es su Unico sintoma.*?

Déficit neurolégico

Se desarrolla frecuentemente en presencia de una MAV gran-
de, y se muestra clinicamente la progresion de un déficit neurologi-
co focal. Este fenémeno puede resultar de la destruccion directa del
tejido cerebral por un hematoma en expansion o por la presencia de
fendmenos compresivos 0 isquémicos. 2

DIAGNOSTICO DE LAS MAVs

Radiografias de craneo

Se observan agrandamientos de surcos vasculares y calcifica-
ciones anormales. Si la porcion intracavernosa de la arteria caro-
tida interna alimenta a una MAV, el surco carotideo a cada lado
del piso selar se agranda considerablemente. La visualizacion de
calcificaciones intracraneales es mas rara en las radiografias con-
vencionales. Puede haber signos de erosion por el efecto de masa
directo de la MAV, o inespecificos con relacion al aumento cronico
de la presion.®
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Angiografia cerebral selectiva y superselectiva de los cua-
tro vasos.

Es el estudio de eleccion, tanto para el diagndstico como para
la conducta a seguir, pues provee las imagenes del sistema vascu-
lar de mayor resolucion, que permiten la caracterizacion morfologi-
ca y la planificacion del tratamiento.** Es importante que el estudio
se realice lo mas cercano posible a la ejecucion del tratamiento de-
finitivo ya que, como se sabe, las MAV cambian su tamafio y patron
de drenaje con el tiempo; ademas, algunos vasos que no se veian
inicialmente, al estar comprimidos por un hematoma, se evidencian
en un estudio evolutivo semanas después.* La angiografia stper
selectiva consiste en insertar en una arteria un tubo fino y flexible
denominado catéter. EI médico dirige el catéter hasta el lugar de la
lesion y después inyecta una cantidad pequefia del agente de con-
traste directamente en la lesion.*

Angiografia transoperatoria

La utilizacién de la angiografia transoperatoria postreseccion
permite conocer intraoperatoriamente el grado de reseccion antes
del cierre del craneo, permite reducir la necesidad de otra cirugia y,
con ello, disminuir potencialmente las complicaciones postoperato-
rias, ademas de evitar resecciones excesivas que pudieran incluir
estructuras vasculares no implicadas en las MAVs.

TAC cerebral

La evaluacion con TAC continua siendo la base de una técnica
efectiva de seguimiento para el estudio de pacientes en quienes
se sospecha una hemorragia intracraneana en la fase aguda me-
nor de 2 semanas.’® Un estudio de TAC sin contraste puede revelar
densidad elevada anormal, hematoma agudo asociado o calcifica-
ciones en los intersticios de la MAV. Ademas la TAC puede mostrar
hemorragia subaracnoidea aguda, que algunas veces acompafia a
la ruptura de de una MAV superficial o de un aneurisma asociado.
Durante la primera 0 segunda semana siguiente a la hemorragia, el
hematoma subagudo se torna progresivamente isodenso respecto
al cerebro y puede presentar un reborde de realce periférico luego
de la administracion de contraste endovenoso (EV); este aspecto no
es especifico y puede ser confundido con infeccidn, cavernoma, o
neoplasia. Aunque la RM ha sustituido mayormente a la TAC en la
evaluacion de las MAVs, las malformaciones vasculares pueden ser
detectadas con la TAC con contraste como una region de realce ad-
yacente a un hematoma agudo de alta densidad. La angiografia con

Figura 2: Izquierda: Vista de una angiografia convencional en un paciente normal.
Derecha: MAV post embolizacion.
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TAC es una técnica en desarrollo que provee resolucion detallada
de la vasculatura cerebral. Su funcién en la evaluacion arquitectoni-
ca de las MAVs sigue siendo indefinida.®

IRM de craneo

Es excelente, y mas sensible que la TAC, para estudiar las
MAVs, tiene la ventaja de ser un estudio no invasivo, donde no hay
necesidad de inyectar contraste y con una resolucion de imagen
en los tres planos mucho mejor, aunque tiende a identificar la le-
sién con una extension mayor que la mostrada por la TACY- Como
la sangre en rapido movimiento no puede reflejarse en las técni-
cas convencionales de giro-eco, la vascularizacién normal apare-
ce como regiones hipointensas, de ausencia de sefial, tanto en T1
como en T2, y se ven los vasos dentro del nido malformativo como
una coleccion o red de ausencia de sefial. Es un estudio muy util
para el diagndstico y evolucion de la hemorragia.'’

Angiorresonancia magnética

Es un método no invasivo y seguro que permite generar estere-
oimagenes de los vasos sanguineos; puede superponerlas a las es-
tructuras anatomicas y, ademas, puede mostrar el arbol arterial y ve-
noso de forma conjunta o independiente. Sus principales limitaciones
incluyen una pobre resolucion, la imposibilidad de aislar una arteria
especifica y la no correlacion del flujo sanguineo con el tiempo.™®

Ultrasonido doppler transcraneal

El doppler transcraneal tiene su maxima utilidad en el segui-
miento de pacientes tratados tanto con cirugia como con técnicas
endovasculares o radiocirugia, que como es sabido produce una
obliteracion diferida de la malformacién. %

GRADACION DE LAS MAV

Se han empleado muchas escalas para clasificar las MAV. En la ac-
tualidad la mayoria de neurocirujanos utilizan la escala de Spetzler
y Martin propuesta en 1986 (Tabla 1) que valora el riesgo quirdirgico
de su reseccion. Esta escala tiene una buena correlacion con las
complicaciones neuroldgicas preoperatorias y postoperatorias. El
grado alcanzado en la escala por la MAV es la suma de los puntos
asignados (una MAV de grado VI se considera irresecable en la
actualidad).?? Ademas, de ayudarnos en la gradacion, las explora-
ciones radioldgicas del paciente (TC, RM, angiografia...) nos van a

Cuadro 1: Gradacion de Spetzler y Martin (1986).2

Caracteristica puntaje
Tamario

Pequefias 1 punto
Medianas 2 punto
Grandes 3 punto
Elocuencia del cerebro adyacente

No elocuente 0 punto
Elocuente 1 punto
Patron de drenaje Venosos.

Solo superficial. 0 punto
Profundo 1 punto

*GRADO = tamaiio + elocuencia + drenaje venoso
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Cuadro 2. Puntos a recordar sobre las malformaciones arteriovenosas

1.  Tienen una prevalencia de 0.6%, segun reportan los estudios de autopsias.

2. Se presentan clinicamente como hemorragias intracraneales en el 50% de los
€asos.

3. Los pacientes que debutan con una crisis convulsiva tienen un menor riesgo de
sangrado, es en ellos que el diagndstico oportuno de una MAV tiene capital
importancia, radicando aqui la necesidad de la remision oportuna al neurocirujano.

4.  El'manejo de las MAV del cerebro debe ser multidisciplinario.

ayudar a determinar aquellas que puedan presentar mas pérdidas
heméticas durante la cirugia. Tienen mayor riesgo las que tengan
vasos nutricios importantes y las que tengan vasos superficiales
(nutricios o de drenaje venoso). El tamafio de la MAV se obtiene
a partir del mayor diametro del nido malformativo, medido en cual-
quier direccion mediante angiografia o, mas frecuentemente, una
RM. Considera elocuente a las cortezas motoras y sensitiva, ta-
lamo, hipotalamo, cépsula interna, tronco cerebral, pedunculos ce-
rebrales y nucleos cerebelosos profundos, y tiene un componente
vascular profundo si al menos una vena drena dentro del sistema
venoso profundo (Rosenthal, cerebrales internas o Galeno).”

TRATAMIENTO

La radiocirugia

El tratamiento actual de las MAVs cuenta con tres opciones
bien establecidas, que son, en orden ascendente de invasivi-
dad, la radiocirugia, la terapia endovascular (embolizacion) y la
reseccién microquirurgica. La decisién de qué tratamiento se le
debe ofrecer a un paciente con una MAV cerebral depende del
propio riesgo, relacionado con la evolucion de la lesion, y el ries-
go relacionado con cada modalidad de tratamiento en particular.
Pasaron mas de 20 afios desde la primera descripcion del método
estereotactico aplicado a la radiocirugia cerebral, hecha por Leksell
en 1951, donde ya definia a la radiocirugia como “la destruccién a
craneo cerrado de un blanco intracraneal estereotacticamente por
medio de una dosis Unica de radiaciones ionizantes, entregadas a
través de un sistema de haces convergentes en el blanco”, hasta
1972, en que Steiner comunic6 el empleo de un bisturi de rayos o
gamma knife (GK) para el tratamiento de una MAVs.? Las MAVs
cerebrales son todavia, en la actualidad, una de las principales apli-
caciones de la radiocirugia.* Se ha reconocido a esta modalidad
como una de las opciones de tratamiento més efectiva y menos
invasiva, que alcanza un intervalo de obliteracion a los dos o tres
afos del procedimiento en el 60-89% de los casos. El efecto biol-
gico final de la radiocirugia es producir radionecrosis en los tejidos
y, con ello, la oclusion de una MAV. Sin embargo la efectividad antes
mencionada depende del volumen y flujo sanguineo de la MAV: A
mayor tamafio de la MAV menor efectividad de la radiacion.

La terapia endovascular

La embolizacion se emplea, con mas frecuencia, como una im-
portante terapia coadyuvante en el tratamiento prequirdrgico o pre-
rradioquirdrgico de las MAV, aunque en ocasiones se utiliza como
modalidad unica en MAV con pediculos gruesos y fistulas durales.
Los nuevos desarrollos técnicos (angiografos, catéteres y materiales
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embolizantes), junto con el ascenso en la curva de aprendizaje de
los neurorradiologos intervencionistas, han permitido incrementar el
porcentaje de oclusiones totales y disminuir el riesgo de morbimorta-
lidad. Se ha demostrado que la embolizacién endovascular, cuando
se asocia 0 las otras modalidades, mejora el intervalo de cura de
las mismas en un 25%. Los principales objetivos de la terapia endo-
vascular son: 1. Aumentar la seguridad de la reseccidn quirdrgica. 2.
Reducir el tamafio y el volumen del nido para hacerlo susceptible de
otra modalidad de tratamiento, cuando inicialmente era intratables. 3.
Realizada por etapas, disminuir el riesgo del fenémeno de la ruptura
de la presién de perfusion en pacientes con MAV grandes. 4. Re-
ducir los sintomas de robo vascular en las lesiones intratables. Los
agentes embolizantes mas utilizados en la actualidad son el polivinil
alcohol (PVA), el N-butil cioacrilato (Histoacril), los microcoil, la sutura
de seda y el Onix. Probando esta Ultima tener grandes ventajas fren-
te a los otros materiales, por su penetracion en el nido capilar.® En
Honduras el Dr. Tulio Pompeyo Murillo neurocirujano intervencionis-
ta, publico en la Revista Médica Hondurefia el primer caso de Fistula
Carotido Cavernosa resuelta con Terapia Endovascular.?

El tratamiento quirdrgico

Las MAV se han acostumbrado a tratar microquirtrgicamente,
y todavia en la actualidad constituye la modalidad de tratamiento
estandar. La indicacion de intervencion quirdrgica debe ser siempre
electiva y no de urgencia. Un procedimiento de urgencia debe rea-
lizarse sdlo en presencia de un hematoma intraparenquimatoso o
subdural que, por su efecto de masa, afecte a la vida del enfermo, y,
en ese caso, el procedimiento sélo se encaminara a la evacuacion
del mismo. Existen multiples abordajes quirargicos, la seleccion de
uno en particular dependera de la localizacién de la MAV y la pre-
ferencia del cirujano.?” EI moderno tratamiento microquirlrgico de
las MAV considera como la técnica estandar a la micro diseccion
juiciosa con electrocoagulacion bipolar, bajo visidn microscopica, si-
guiendo una reseccién circunferencial. La cirugia como tratamiento
de las MAVs tiene el objetivo de evitar un futuro sangrado, y se
ha recomendado ampliamente para el tratamiento de las MAVs de
grados I-ll de la clasificacién de Spetzler y Martin que se encuen-
tren en areas quirrgicas accesibles.? La indicacion quirtrgica en
los pacientes con grado IV 0 V sélo se concibe cuando han ocurrido
hemorragias intracraneales repetidas o existe un deterioro neurold-
gico progresivo marcado. Tiene la ventaja de ser la Ginica modalidad
de tratamiento que provee un grado de obliteracién angiografica
inmediata cercana al 100%, con un intervalo de déficit neurologico
temporal del 20-35% y permanente del 4-6%, y una mortalidad del
0-1 % en las MAV de menos de tres centimetros. Es importante
recordar que el tratamiento de las MAV grandes y de las clasifica-
das como de grado IV 6 V de Spetzler y Martin suele ser dificil con
cualquier modalidad que se utilice y, como norma, requiere el uso
combinado de las mismas o incluso un tratamiento conservador,
principalmente para las Ultimas (Grado V).?® Se ha constatado que
el tratamiento quirdrgico parcial de las MAVs, no sélo no reducen
el riesgo de sangrado, sino que incluso empeora su evolucion, con
un riesgo anual de sangrado que aumenta a 10-15%. Las MAVs en
las personas de edad, no son lesiones benignas y deben seguir un
tratamiento quirtrgico.*
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Resumen. Arteriovenous malformations of the brain have been found in 0.6% of autopsy cases and their mortality is high. They present cli-
nically with intracranial hemorrhages in 50% of cases. Other symptoms are headache, seizures and neurological deficits. Most patients are
asymptomatic when born and start symptoms between the second and fourth decade of life. Diagnosis is done by neuroimagin studies including
arteriography. AVM treatment is multidisciplinary. Current treatment includes three options with ascending level of invasion: radiosurgery, endo-
vascular therapy (embolization), and microsurgical resection. Decision about the treatment to choose should be individualized and depends on
the evolution of the lesion and the risk related to every kind of therapy. Rev Med Hondur 2009;77(1):35-39
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