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MALFORMACION CAVERNOSA
DEL TRONCO ENCEFALICO CON
RESOLUCION QUIRURGICA EN EL
HOSPITAL DE ESPECIALIDADES
EUGENIO ESPEJO

Reporte de Caso

RESUMEN

Las malformaciones cavernosas son parte de la gran variedad de patolo-
gias vasculares cerebrales, lo mas comuln es que su presentacion sea en
areas supratentoriales del cerebro y en pocos casos se presenta en areas
infratentoriales para los cuales el tratamiento de eleccién es la microciru-
gia, con resultados beneficiosos para el paciente y mejora de la clinica del
mismo. Su resultado siempre dependera mucho de la técnica quirtrgica 'y
la experticia del neurocirujano.

A continuacion, se reporta un caso clinico de un adulto joven con diagnos-
tico de malformacién cavernosa con evolucion clinica durante 10 meses
que fue intervenido quirdrgicamente en el Hospital de Especialidades Eu-
genio Espejo en el servicio de neurocirugia.

PALABRAS CLAVE
Malformacion cavernosa, microcirugia, escala de Rankin

CAVERNOUS MALFORMATION OF THE BRAIN
STEM WITH SURGICAL RESOLUTION AT THE
EUGENIO ESPEJO SPECIALTY HOSPITAL

ABSTRACT

Cavernous malformations are part of the wide variety of cerebral vascular
pathologies. Most commonly, they occur in supratentorial areas of the bra-
in and in a few cases they occur in infratentorial areas, for which the treat-
ment of choice is microsurgery, with beneficial results for the patient and
improvement of the patient’s clinical picture. The result will always depend
greatly on the surgical technique and the expertise of the neurosurgeon.

The following is a clinical case of a young adult diagnosed with cavernous
malformation with clinical evolution for 10 months who underwent surgery
at the Eugenio Espejo Specialty Hospital in the neurosurgery service.
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INTRODUCCION

Las malformaciones cavernosas (MC) son vasos sanguineos que se han
desarrollado de forma andémala, formando un conglomerado vascular
dentro del sistema nervioso. Tienen el aspecto de una mora pequena,
su tamafo puede variar desde milimetros hasta varios centimetros de
diametro, aproximadamente el 80% son primarias y el 20% tiene antece-
dentes familiares. Pueden ser un hallazgo incidental o pueden presentar-
se con déficits neurolégicos focales, crisis epilépticas, cefalea, con o sin
hemorragia. (1) Aproximadamente el 20% de las MC intracraneales se en-
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cuentran en el tronco del encéfalo (3) y tienen tasas de hemorragia
anual significativamente mas altas en comparaciéon con otros MC
intracraneales. (1) Ademas, la ocurrencia de hemorragia aumen-
ta la tasa de sangrado; individuos con MC del tronco encefélico
(MCTE) sin antecedentes de hemorragia experimentan una tasa
de sangrado anual del 2,8%, mientras que aquellos con episodios
de hemorragia previos tuvieron una tasa de sangrado anual de
hasta el 32,3%. (4)

Existen varios paradigmas para el tratamiento de las MCTE cuyo
objetivo es prevenir las secuelas de las hemorragias recurrentes.
Las opciones de tratamiento invasivo actuales incluyen cirugia, ra-
diocirugia y ablacion con radiocirugia estereotaxica, siendo la es-
cision abierta el procedimiento que se realiza con més frecuencia.
(1) El riesgo de la intervenciéon debe sopesarse frente a la historia
natural y el resultado de la enfermedad.

Debido a una mayor comprensién de la anatomia del tronco ence-
falico y las zonas de entrada segura, el uso de la microcirugia en
el tratamiento de las MC del tronco encefalico ha aumentado en la
Ultima década. (4)

Se presenta un caso clinico de MCTE diagnosticado e intervenido
microquirdrgicamente en el servicio de Neurocirugia del Hospital
de Especialidades Eugenio Espejo.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 28 afios de edad, sin antecedentes pato-
l6gicos personales de importancia, refiere que presenta hace un
mes previo a su ingreso de manera sUbita cefalea intensa 9/10
valorado por escala visual analdgica del dolor, acompafiado de
nauseas, que no llegan al vomito, sintomatologia que no mejor6
facilmente con analgésicos por lo que acude a casa de salud.

EXPLORACION FiSICA

A la exploracion neurolégica presenta nistagmo horizontal agota-
ble, hemiparesia braquio-crural izquierda 4+/5 valorado por escala
de Daniels, no déficit sensitivo, marcha con aumento de base de
sustentacion.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

En tomografia simple de craneo se observé lesién ocupante de
espacio hiperdensa de 3.11 cm x 2.56 cm x 2.05 cm a nivel de pro-
tuberancia, con edema perilesional. En la imagen de resonancia
magnética de encéfalo simple y contrastada se evidencia lesion
vascular tipo cavernoma en tronco cerebral.
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Resonancia magnética simple y contrastada de encéfalo pre
quirargica

DIAGNOSTICO

Posterior a estudios complementarios y valoracion clinica del pa-
ciente se da el diagnostico de malformacion vascular tipo Caver-
noma en tallo encefalico.

Ademas, en estudio histopatolégico se recibe resultado de mues-
tra que confirma el diagnostico planteado de MC.

Andlisis histopatolégico

A.ESTUDIO MACROSCOPICO:

DESCRIPCION MACROSCOPICA

Rotulado: “lesion hemorragica de tronco cefélico”

Se recibe varios e irregulares fragmentos de tejido blando, en conjunto ocupan un volumen de 5 cc, blanquecinos grisaceos,
friables con tejido coagulo hemético adherido. SPT. 2¢

MD. BrunaEspin ~ 18/01/2022

CODIGO
Q23-00714

B. CALIDAD DE LA MUESTRA: Satisfactorio
C. ESTUDIO MICROSCOPICO:

Insatisfactoria Limitada

DESCRIPCION MICROSCOPICA

Focos de parénquima glial con extensas zonas de hemorragia, hemosiderdfagos, fibroblastos reactivos y frecuentes vasos
sanguineos de pequefio y mediano calibre, sin atipia citologica, ectasicos, congestivos.

coDIGo
Q2300714

D. ESTUDIO DE INMUNOHISTOQUIMICA:

CODIGO | SITIO DE ORIGEN/CODIGO DESCRIPCION DE MARCADORES

QUIRURGICO

CONTROL
EXTERNO/INTERN
o

1HQ23-257 | Lesion de tronco encefalico CD31: Positivos en numerosos vasos sanguineos.

CDS56: Positivo en zonas gliales.

E. CONCLUSION DIAGNOSTICA:

CODIGO
Q23-00714

SITIO DE ORIGEN DIAGNOSTICO

PROLIFERACION VASCULAR BENIGNA.
SIGNOS DE SANGRADO ANTIGUO Y RECIENTE.

Lesion ocupante de espacio de tronco
encefélico: exéresis.




Por estudio de imagen se puede tener en cuenta los siguientes
diagnosticos:

+  Malformaciones arteriovenosas causantes de edema o efecto
de masa, pero no tienen las diversas fases de degradacion
hemoglobinica.

+  Tumores hemorrégicos con anillo de hemosiderina incomple-
to y sus distintos estados de degradacién de la hemoglobina,
que presentan realce intenso del componente tumoral.

+  Tumores calcificados como el oligodendroglioma que puede o
no presentar realce irregular, parchado.

+  Granulomas calcificados.

+  Focos hemosiderinicos de otra etiologia como hipertension
arterial o angiopatia amiloidea.

El procedimiento quirdrgico se realiz6 craniectomia suboccipital y
bajo observacion con microscopio quirdrgico. Se realiza apertura
de duramadre con bipolar y bisturi nimero 11, identificacion de ce-
rebelo y vermis cerebeloso, apertura de aracnoides con diseccion
subpial, retraccion de vermis y hemisferio cerebeloso izquierdo, se
observé la protuberancia en el piso del cuarto ventriculo en su lado
izquierdo, se hace exploracion cefélica hasta encontrar acueducto
de Silvio, se identificé el hematoma, se apertura de pared posterior
del pedunculo cerebeloso medio donde se localiza la lesién, en
diseccion roma y mediante coagulacién con bipolar se delimitan
las paredes de la lesion y se evacua hematoma de 8cc. Luego se
extrae lesion vascular de 2 cm de diametro a nivel de pedinculo
cerebeloso medio, se realiza control de hemostasia con bipolar y
surgycell fibrilar.

En la evolucion clinica postquirtrgica inmediata se evidencia plejia
braquial izquierda y paresia crural izquierda 2/5 valorado por esca-
la de Daniels. A los seis meses de la cirugia se evidencia paralisis
de nervios craneales I, IV y VI derecho, ocasionado paralisis fa-
cial periférica House Brackmann IV, hemiparesia derecha braquial
3/5, crural 4/5, izquierdo 5/5 valorado por escala de Daniels, no se
evidencia déficit sensitivo. A los doce meses de la cirugia persiste
con paralisis facial periférica House Brackmann IV, se valora cua-
tro extremidades por escala de Daniels sin alteracion en fuerza o
sensibilidad, marcha con aumento de base sustentacioén y apoyo
de baston.
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Tomografia simple de craneo postquirargica

Las MC estan compuestas por cavernas o grupos de capilares
dilatados sin cerebro interpuesto. Macroscépicamente, la lesion se
asemeja a una mora o frambuesa. A nivel microscopico, consisten
en cavidades (0 “cavernas”) revestidas de endotelio que contie-
nen sangre de diferentes edades. El endotelio prolifera de manera
anormal y las uniones estrechas estan ausentes o son disfuncio-
nales, lo que provoca fugas del endotelio y manifestaciones clini-
cas en algunos pacientes.(1)

La patologia subyacente se refleja radiograficamente en la imagen
de resonancia magnética (IRM); las secuencias ponderadas en T2
estandar demuestran una porcion central reticulada de la lesion
(apariencia de “palomita de maiz”), la sefial hiperintensa en T2 en
la porcion central refleja sangre y trombosis en las cavernas. Las
regiones hipointensas centrales pueden reflejar el envejecimiento
de la sangre o del calcio; en tanto, el borde hipointenso en T2 alre-
dedor de la lesion refleja la hemosiderina circundante. (1)

Las estimaciones de estudios de autopsia, estudios clinicos con
IRM y estudios con IRM con fines no clinicos, sugieren una pre-
valencia del 0,16% al 0,9%, con igual prevalencia en mujeres y
hombres. (1) Hasta el 20% de los pacientes tienen la forma fami-
liar de la enfermedad. Se conocen tres genes que codifican pro-
teinas y que dan lugar a la enfermedad de MC familiar: KRIT1
(CCM1), malcavernina (CCM2) y PDCD10 (CCM3). Estos genes
regulan las vias de sefializacion implicadas en la estabilidad de las
uniones estrechas endoteliales, la proliferacion celular y la angio-
génesis. Cada forma es autosémica dominante con penetrancia
variable. (5)



Los estudios sobre historia natural determinar el riesgo prospecti-
vo de sangrado de un MC han demostrado que los pacientes con
hemorragia como presentacion inicial a atencién médica y la ubi-
cacion del tronco encefélico tiene el mayor riesgo de hemorragia
futura. Un metandlisis que evalud el riesgo a 5 afios de hemorragia
futura o déficit neurolégico focal, demostré que este resultado es
del 3,8 % y del 8% para las localizaciones fuera y dentro del tronco
encefalico, respectivamente, cuando se presentan sin hemorragia;
en cambio 18,4% y el 30,8% para localizacion fuera y en el tronco
encefalico, respectivamente. (6)

Debido a la presencia de estructuras nerviosas vitales y densas, el
sitio elocuente con un volumen pequeno y la alta susceptibilidad a
hemorragias menores, se ha confirmado que el tronco encefalico
esté asociado con hemorragia sintomética. En una cohorte pobla-
cional, el riesgo a 5 afios de hemorragia o déficit neurolégico focal
fue aproximadamente del 50,7 % para las MCTE. (7) Segun este
estudio, las lesiones que cruzan el punto medio axial (RR 2,325, p
= 0,003) y la asociacién con anomalia venosa del desarrollo (RR
1,776, p = 0,036) se relacionaron de forma independiente y signi-
ficativa con peores resultados.

Por otra parte, los pacientes no tratados mejoraron o se mantu-
vieron sin cambios en la mayoria de los pacientes (89,8%) con
una tasa de mortalidad del 1,7%. (7) En otra cohorte prospectiva,
el 92,7% mejoraron o se estabilizaron, el 81,0% vivieron de forma
independiente y 28,7% se recuperaron por completo. Los facto-
res predictivos que favorecieron la recuperacién completa fueron
la ausencia de hemorragia prospectiva (HR 1,958, p = 0,001), la
edad mas joven (HR 1,268, p = 0,001) y el tamafio pequefio de la
lesion (HR 1,578, p = 0,004). (2)

El riesgo de la intervencion debe sopesarse frente a la historia
natural y el resultado de la enfermedad. Las opciones de trata-
miento invasivo actuales incluyen cirugia, radiocirugia y ablacion
con radiocirugia estereotaxica, siendo la escision abierta el proce-
dimiento que se realiza con més frecuencia. (1)

En general, el tratamiento invasivo no esta indicado para lesiones
diagnosticadas de forma incidental porque el riesgo de hemorragia
futura en tales pacientes es bajo. La cirugia esté indicada en pa-
cientes seleccionados para reducir el riesgo de hemorragia futura
y el riesgo de epilepsia. Los pacientes con una hemorragia sinto-
matica por MC en una region accesible quirGrgicamente pueden
ser considerados para cirugia entendiendo que el riesgo quirar-
gico es similar a la morbilidad y mortalidad de vivir con la lesién
durante 2 anos. (8)

La guia clinica del Angioma Alliance Scientific Advisory Board
Clinical Experts Panel (AASABCEP) también sugiere que pacien-
tes en quienes el MC es en la parte profunda del cerebro (p. €.,
talamo, ganglios basales) o en el tronco del encéfalo se pueden
observar incluso después de una Unica hemorragia, y la cirugia se
reserva para hemorragias recurrentes o déficits progresivos (8).

Para MCTE, dado el alto riesgo de morbilidad quirdrgica, se re-
comienda la cirugia en pacientes con lesiones sintomaticas que
colindan con la superficie pial o ependimaria del tronco encefalico
0 que son accesibles a zonas de entrada segura, en los que el
paciente ha tenido mas de una hemorragia significativamente sin-
tomatica definida como agresiva. (9)
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Sin embargo, este enfoque es controvertido y algunos sostienen
que el mayor riesgo de hemorragia recurrente se produce por una
MCTE; por lo tanto, esperar un segundo sangrado puede provocar
una mayor morbilidad. (10) Aunque, la mortalidad por MCTE en
pacientes con tratamiento conservador es del 2,3% (IC95%: 1,6-
3,3), y con cirugia del 1,3% (1C95%: 0,9-1,7). (3)

En general, la cirugia es posible si una lesion se acerca a una
superficie ependimaria o pial. La aplicacion generalizada de neuro
monitorizacion electrofisiologica intraoperatoria y neuro navega-
cién sin marco, han mejorado la seguridad de la cirugia en areas
que antes se consideraban de alto riesgo. (1)

Yang y cols elaboraron un sistema de puntuacioén que pueda ayu-
dar a los médicos con la eleccion del tratamiento en pacientes
con MC. Se construyeron ecuaciones de estimacion generalizada
univariables y multivariables para identificar la asociacion de va-
riables con decisiones de tratamiento. Las variables incluidas en
el modelo de decision fueron: la edad del paciente, el tamafio de
la lesion, el nimero de eventos hemorragicos, la puntuaciéon de
la escala de Rankin modificada y la ubicacién axial. La escala de
puntuacion propuesta tiene Xl grados, el tratamiento conservador
es la primera opciéon en los grados 0 a lll. El punto de cruce entre
las recomendaciones quirirgicas y no quirirgicas se encontraba
entre los grados V y VI, mientras que el tratamiento quirtrgico se
encontr6 a favor en los grados VII-X. (11)

Si aplicamos este sistema al caso que presentamos tendriamos
lo siguiente: Tamano mayor de 30 mm (3 puntos), presencia de
un evento hemorragico (1 punto), escala de Rankin 3 (3 puntos,
edad menor de 60 afos (1 punto), lesion que cruza la linea media
(0 puntos); por lo que clasifica en grado VIl de la escala, y orienta
hacia el tratamiento quirurgico.

Los factores de riesgo asociados a resangrado y deterioro neuro-
|6gico postquirdrgico son: mayor tamafio de la lesion, lesiones que
cruzan la linea media, presencia de anomalias del desarrollo ve-
noso, mayor edad, y el tiempo entre el sangrado y la cirugia. (12)

Kikuta y cols estudiaron la evolucion de pacientes llevados a ci-
rugia por MCTE, considerando como resultado favorable la re-
seccion completa de la lesion y la escala de Rankin al mes de la
cirugia. La escala de Rankin al ingreso fue de 2,9 puntos como
promedio, y de 1,7 puntos al mes de la cirugia. La reseccién com-
pleta se logré en 24 de 33 pacientes; la reseccion incompleta se
asoci6 a mayor riesgo de hemorragias subsecuente y mayor pun-
taje en la escala de Rankin. (13)

Nivel Categoria Descripcion

0 | Asintomético

1 Muy leve Pueden realizar tareas y actividades habituales sin limitaciones

2 (eve Incapacidad para realizar algunas actividades previas, pero pueden valerse
por simismos, sin necesidad de ayuda

3 Moderada Requieren algo de ayuda, pero pueden caminar solos

n N eI D N es para .Ila's actividad : ba’s_iiai de la vid.a d.iaria, pero sin
necesidad de supervisién sin ayuda)

5 Grave Total di di Requieren ia continua

6 Muerte

Una revision sistematica y metaandlisis sobre el estado funcional
al largo plazo y las complicaciones de la reseccién microquirirgica
de MCTE incluy6 4781 resultados de 19 estudios con un segui-
miento medio de 58 meses. (4) La mejoria se logrd en el 56,7%
de los pacientes (IC95% 48,5 — 64,6), la estabilidad en el 28,6%



(IC95% 22,4 — 35,7) y el empeoramiento en el 12,6% (IC95% 9,6
—16,2). Se logré una reseccion completa en el 93,3% de los casos
(IC95% 89,8 — 95,7). La tasa de complicaciones postquirdrgicas
fue de 37,2%, lo mas comun fue la afectacién de nervios cranea-
les, y la tasa de complicaciones permanentes fue del 17,3%; la
mortalidad en el periodo de seguimiento fue del 1%. (4)

La radiocirugia estereotaxica (p. ej., terapia con bisturi gamma o
terapia con acelerador lineal) se ha considerado una alternativa a
la cirugia abierta en pacientes con lesiones quirdrgicamente inac-
cesibles. (14,15) Sin embargo, no esté claro si el beneficio de la
radiocirugia es mejor que la historia natural.

La guia del AASABCEP establece que se puede considerar la ra-
diocirugia en un MC solitario con hemorragia sintomatica previa
si el riesgo quirdrgico es inaceptablemente alto. Las pautas es-
tablecen ademas que la radiocirugia no se recomienda para MC
asintomatico o familiar. (8) Debido a que la radiocirugia se ha aso-
ciado con el desarrollo de MC y los pacientes con la forma familiar
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son susceptibles a desarrollar nuevas lesiones, no se recomienda
la radiocirugia en esos pacientes debido a la preocupacion de la
proliferacion de mas MC. (1)

Al comparar la tasa anual de sangrado antes del tratamiento con
radiocirugia con Gamma-Knife fue del 27,3%, en tanto fue del
2,4% en los primeros dos afios después del tratamiento. (16). Un
metaandlisis de resultados de radiocirugia estereotaxica que in-
cluy6 576 pacientes de 14 estudios comparé la tasa de hemorra-
gias pretratamiento con los sangrados postratamiento. El radio de
incidencia acumulada (RIA) a dos anos fue de 0,317 (p < 0,001)
a favor de la radiocirugia, el volumen de la lesién de redujo en el
47,3% de los pacientes y se mantuvo estacionario en el 49,4%. En
tanto, los efectos adversos ocurrieron en el 7,3% de los casos, en
el 2,2% fueron permanentes; una dosis marginal menor a 13 Gy
se asocid a menores efectos adversos que dosis mayores (2% y
10,8%, respectivamente). (17)
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CONCLUSIONES

La resolucién quirirgica por medio de microcirugia de la malformacion cavernosa de tronco encefalico es un procedimiento que en
nuestro paciente en especifico se aplico por la condicion clinica, la localizacion y via de abordaje, los resultados postquirdrgicos fueron
secuelas que se recuperaron en mas del 90% dentro de los doce meses de evolucion, por lo que concluimos que en dependencia de
cada paciente se elige el tratamiento tanto quirtrgico como conservador.

REFERENCIAS




