CASOS CLINICOS

Malformacion arteriovenosa mesencefalica.
Estudio clinico y patolégico de un caso
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Se presenta el caso de una malformacién arteriovenosa en la porcion rostral del rafe y tegmento mesen-
cefdlicos. Las manifestaciones clinicas abarcaron un sindrome cerebelose bien definido, afectacion de los
movimientos oculares, alteraciones del estado de conciencia e hipertension intracvaneal, La sintomatolo-
gia fue explicable por la localizacion de la anomalia vascular, la que fue diagnosticada mediante tomo-
grafia axial computada y corroborada por los hallazgos de avtopsia,

Las malformaciones vasculares arteriovenosas
(MAV) constituyen un problema clinico serio, cuyo
tratamiento resulta dificil en la gran mayoria de
los casos. La aparicién de un cuadro clinico agudo
de hemorragia subaracnoidea en una persona jo-
ven debe hacer pensar en MAV, ya que son fre-
cuentes en las dos o tres primeras décadas de la
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vida, en comparacién con los aneurismas del poli-
gono de Willis y las hemorragias intraparenquima-
tosas, que se manifiestan entre la tercera y la sexta
décadas de la vida. 1.2

Por lo general el diagnéstico se establece por el
estudio arteriografico,® si bien puede haber casos
en los que fenémenos de trombosis o de lisis de la
MAYV en el momento del sangrado, o bien un ta-
mafnio muy pequefio, pueden interferir con su de-
mostracién.t Actualmente el diagnéstico se hace
con mayor precisidn por medio ge Ia tomografia
axial computada (TAC), la que hace visible y lo-
localiza la MAV y el hematoma secundario a la .
ruptura en 75 por ciento de los casos.®

La MAYV aparece con mayor frecuencial en los
hemisferios cerebrales y ocasionalmente en €l me-
sencéfalo, en menos de 5 por ciento del total de las
MAV. Recientemente han tenido los autores la
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opurtunidad de estudiar un caso cuyas manifestu-
ciones clinicas y el resultado de la TAC, si hien
no la arteriografia, permitieron establecer el diag-
nistico de la lesidn, que la autopsia confirms es-
tar localizada en el rate y tegmento mesencefalicos.

Caso cdlinico
Nifno vardn Jde 14 afios, diestro, estudiante.

Pudecimiento actual. 8¢ inicia seis meses antes de su
ingreso, con desviacién del globo ocular derccho hacia
adentro; se deseonoce siesta desviacion fue sibita o
paulatina. Un mes y medio mis arde aparecio cefalea,
de la cual salo se sabe que cra inteusa, generalizada,
continua y progresiva. Un mes anies de su ingreso se
instal vémite en provectil, que cedid con medicacion
no especilicada, Doce dias antes de su internamiento
prosentd latevopulsion a la derecha ¥ cuatro dias des
pués, movimientos de hiperexiensién de las cuatro ex-
tremidades, seguidos de pérdidas de la conciencia ¥
cmision de oring, dos o tres veees al dia. En los tiltimos
ocha dias se presentaron tendencia a la somnelencia v
eambios en el lenguaje, el cual se describe como lento
y Mgangoso’.

Antecedentes. Un hermano con crisis convulsivas, Sig-
nn de Combe negative.

Exploracion. Bien conformado y constituido. Orientado
en lus tres esleras. Somnoliento, con lenguaje mal arti-
culado. Papiledema bilateral de cineo dioptrias, con
hemorragias en flama. Paresia bilateral del sexto nervio,
de predominio derecha. Nistagmo harizontal, que se exa-
cerbaba con los movimientos latérales: nistagmo vertical
cuando intentaba dirigir la mirada hacia arriba, movi-
micnto que se encontraba notablemente limitado. No
habia respuesta pupilar a la luz; reflejo cilioespinal au-
sente; nistagmo Hptico cindtico abolide en todas diree
ciones, La mirada conjugada hacia abajo sc encontrd
también limitada v cuando intentaba este movimienlo,
aumentaha la convergencia de los globos oculares, Pare.
sta facdal bilateral, Hipoacusia neurosensorial derecha.
Disminucion de la movilidad del velo del paladar cn
forma bilateral ¥ ausencia de reflejo nanscoso.

Existlz debilidad generalizada, *imposibilidad  para
mantenerse de pie. Los reflejos osteotendinosos eran de
0 a =, simétricos con respuestas plantares inddiferenres.
Habia hipotoniz, lentitud de movimientos, temblor de
accion, dismetriz, disdiadococinesta v fendmeno de re-
bote, todos estos sighos bilarerales. Presentaba ataxid
roncal.

Fvolucion inirafiospitalaria. K1 primer dia en el TNNN
fue practicada TAC, que demostré lesion hiperdensa
en region mesencéfalo-diencefalica e hidrocefalia supra-
tentorial simétrica {fig. 1). Estos hallazgos fueron inter-
pretados como probable neoplasia (pinealoma o glioma
de tallo cerebraly o bien hematoma parcnquimatose, In
vista de que ¢l cuadro clirice no wvariaba, doce dias
después s¢ practicd angiografia carotidea derecha, que
resultd normal; ¢n acto seguido se llevd al cabo angio-
gralia vertebral iequierda, la que mostrd datos compa-
tibles con proceso avascular del tallo cerebral,

Fue intervenido a los 20 djas de su ingreso. Se prac-
ticth craniotomia parieto-occipital dervecha; la explora.
cion fue negativa, por lo que se practicd derivacion
ventriculo-cisternal cipo Lorkildsen. Dos dias después
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Fig. 1. Tomografia axial computada. El corte al nivel
del mesencéfalo muestra densidad compatible
con sangre; esta imagen aparecid igual tanto
en la TAC simple como en la reforzada con
medic de contraste.

de Ta cirugiv entrd en sopor profundo con respuestas
de descerebracidn; este mismo dia ocwrrid el exiius,

Exdmenes de laboratorio. Ta diologia hemdtica v los
resultados de quimica sanguinea, ¢xamen peneral de
orina y perfil hormonal fucron normales. E1 liquido
cefalorraquidee {LOCRY que fue tomado del ventriculo
Lateral derecho al momeinto de la cirugia revels gluco-
si de 289 mmolfl (52 mg), proteinas totales de (081
g/l ¥ una ctlula. Las reacciones para cisticercosis ¥
VDRI Tucron negativas,

Extudio neuropatoligico. I'n ¢l cerebro hahia huellas
de hemorragia subaracnoides moderada sobire la con-
vexidad, secundarin a la exploracién quirtrgica descri-
ta antes. Las circunvoluciones estaban distendidas, con
horramicnto de los surcos y las lepromeninges sobre Ja
cara ventral del rronco cerebral mostrahan discreto en-
grosamiento. Las arterias del poligone de Willis no cx
hibian alteraciones.

Il cerchro se cottd de acuerdo con los hallazgos de
Lt TAC El problema principal se encontrd en el me-
sencélalo, en donde se observo un coagulo hemitico de
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Fig. 2. Corte horizontal del cerebro a nivel de fa por-
ciéon del mesencéfalo. La masa oscura sitvada
en el rofe y porcién tegmental izquierda co-
rrespende a la MAV. Nétense las paredes vas-
culares visibles enire el codgulo. La flecha in-
dica uno de ellos que irrumpe en la pared del
tercer ventriculo,

I3 mim ¢n sentido transversal y 28 sum en sentido ante-
roposterior, situado en el rafe ¥ porcidn tegmental iz
quierda del mesencéfaio rostral, Ta observacion del cog
gulo reveld que este estaba formado por canales vas-
culares, uno de los cuales, colocada en el espacio ip-
terpenduncular, irrempia en la cavidad del tercer ven-
triculo {Tig. 2.

El estudio histoldgico conlirmé que se trataba Je una
MAV, habia vasos grandes dilatades, con paredes grue-
sas, irregulares, hialinizadas y otros con puredes muy
delgadas, separados entre s por tejido nervioso con greas
de gliosts secundaria; algunos de lns vasos estaban crom-
hosados (fig. 3). Lu cantidad de sangre extravasada era
maderada v no constitufa una hemorragia parenguima-
tosa significativa. El extremo caudal de la MAV llegaba
hasta la decusacion de los pedinculos cerebelosos su-
periores.

kn el labulo pariewal derecho se encontrd una telan-
gicctasia de no mds de 2 mm de extensidn en la sus
tancia gris cortical; este fue un hallazgo histolégico. El
resto de los cortes moserd alteraciones compatibles con
edema cerebral,

El diagndstico neuropatologico fue de mafformacicn
arteviovenosn mesencefalica y telangiectasia pavietal,
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Fig. 3. Corte histolégico correspondiente al que ilus-
tra la figura 2, tefide con el método de Ga-
llego. La flecha oscura sefiala al vaso que
irrumpe en la pared del tercer ventriculo. La
flecha clara senala un vaso dilatade de pare-
des muy delgadas; la cabeza de flecha sefala
un grupo de vasos de paredes gruesas. Né-
tese que existen varios grupos de vasos anor-
males seporados entre si por tejido nervioso
en el que hay gliosis.

La sintomatologia ocular y cercbelosa es ficil-
mente explicable por los hallazgos anatémicos. Por
la zona afectada del mesencéfalo pasan las fibras
del haz dentado-rubro-talamico, lo que explica los
sintomas cerebelosos. La endotropia bilateral ha
stdo descrita antes en lesiones similares, cuando
han afectado la sustancia gris periacueductal, y se
han manifestado por paralisis de la divergencia.t
En ¢l caso que aqui se presenta hubo tal paralisis
de la divergencia, ya que al buscar convergencia,
aumentaba la endotropia existente. Esto también
descarta que en este caso haya exisuido paralisis
del V1 nervio. Por lo que concierne a la paralisis
facial bilateral, se explica por la compresidn que
en sentido ventral ejercia la MAV sobre las {ibras
cortico protuberanciales y cdrtico bulbares a nivel
de ambos pedianculos cerebrales.” El resto de los
signos y sintomas son explicables sobre las mismas
bases, excepto por la akeccidn al noveno par, para
cuyos sintomas no hubo explicacion satsfactoria.
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Comentarios

Aspectos histéricos.®

Aparentemente, los egipcios (1500 a.C.) y mds tar-
de los antiguos romanos y arabes conocieron las
malformaciones arteriovenosas. En 1757 William
Hunter describié malformaciones arteriovenosas ex-
tracraneales asociadas a soplos que desaparecian
con la compresioén de la arteria nutriente. En 1863
Virchow hizo descripciones patolégicas de varios
tipos de malformaciones vascula_res. Steinheil, en
1895, y posteriormente Isenschmidt, en 1912, fue-
ron los primeros en hacer el diagndstico clinico de
malformacion arteriovenosa.

Aspectos generales

Hay tres caracterfsticas fundamentales de las mal-
formaciones vasculares arteriovenosas,

1. La persistencit del patrén embrionario

La evolucién del sistema vascular es secuencial y
se ve influida por el desarrollo de nuevas estruc-
turas cerebrales, Arbitrariamente, el desarrollo del
sistema vascular puede dividirse en varias fases.
Durante el primer periodo las células primordiales
endoteliales forman canales; en esta fase no hay
arterias ni venas y se encuentran estas células prin-
cipalmente en Ia base del cerebro. Los “canales”
sanguineos aparecen como solidos cordones que
evolucionan a estructuras tubulares por aplana-
miento de las células que se encuentran en la pe-
riferia y por desaparicién de las células del centro
de esos cordones, Ya durante el segundo periodo
las venas, arterias y capilares son distinguibles y
se forman por la fusitn de algunos canales de la
malla capilar asi como de la disolucién de otros;
las arterias y las venas siempre tienen su origen en
capilares mzltiples. Las fases finales del desarrollo
de los vasos sanguineos del cerebro, hasta legar al
patrén del adulto, son reconocidas tempranamen-
te; asi, por ejemplo, un circuito vascular inmadu-
ro se hace funcional en el embrién de tres a cinco
semanas. Las arterias cerebrales en el segundo mes
de la vida intrauterina son similares a las del adul-
to; la madurez de las venas se desarrolla mds tar-
diamente y puede ser reconocida en el tercer mes
de la vida 1etal.® Si en este periodo ocurre una
pequeiia aberracién puede ocasionar un mal desa-
rrollo, con la consecuente deformidad vascular que
se ve en el adulto.

2, Anormalidades en la estructura de los vasos

Los vasos de las malformaciones artertovenosas va-
rian mucho en tamaifio y pueden llegar a ser muy

* Los clatos histdricos se hallan citados en la extensa re-
vision de Pool.2
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grandes en calibre. La pared generalmente es del-
gada, dilatada y de tr?ecto tortuoso. Microscépi-
camente la malformacion arteriovenosa se caracte-
riza por ensanchamiento de los canales vasculares,
con poco desarrollo de la media y la elistica. Pue-
de encontrarse también adelgazamiento de la Inti-
ma, con depdsitos hialinos. Habitualmente es difi-
cil distinguir entre un canal arterial y uno venoso;
ocasionalmente puede haber depdsito de amiloide
y calcificacidn asi como formacién de hueso, pero
esto ultimo es raro. Frecuentemente se observa he-
mosiderina adentro o alrededor de la malforma-
cién, como resultado de sangrado, Son frecuentes
la gliosis y la degeneracién en el tejido adyacente.

8. Cambios en los tefidos adyacentes a la malfor-
macion

.La malformacién arteriovenosa puede Producir is-

quemia temporal o permanente. La isquemia es
consecutiva al paso de sangre del sistema arterial
directamente al sistema venoso.

Es légico suponer Izs anomal{as que impone una
perfusion tisular inadecuada, que ha estado pre-
sente practicamente toda la vida del sujeto, con el
consecutivo déficit en el desarrolle citoarquitectd-
nico. Consecuentemente, las manifestaciones clini-
cas dependerdn del sitio de la malformacién,
pueden consistir en crisis epilépticas o algun défi-
cit neuroldgico. La malformacién puede ser lo su-
ficientemente grande para que la compresién ad-
yacente que sufre el tejido cerebral produzca una
drea de gliosis.? -

Las malformaciones vasculares arteriovenosas

presentan variantes que se han agrupado como
sigue;’

1. Angioma cavernoso
2, Angioma racemoso
a) Telangiectasia
b) Sturge-Weber
c) Angloma racemoso arterial
d) Angioma racemoso venoso
€} Aneurisma arteriovenoso
3. Angioblastoma
4. Angioglioma.

La mayor parte de las malformaciones estin in-
cluidas en los dos primeros grupos; la diferencia
fundamental entre estos dos grupos consiste en que
Tlos vasos en el angioma racemoso se encuentran
separados por el parénquima, situacién que no
ocurre en el angioma cavernocso.? Sin embargo, se
ha hecho mencién de formas transicionales entre
angiomas cavernosos y telangiectasias, e inclusive
se ha sugerido un cambio que podria agrupar a
los angiomas y telangiectasias en un solo grupo.?

El angioma cavernoso es también Ilamado ca-
vernoma; se caracteriza por espacios vasculares si-
nusoidales, y la pared delgada no tiene capa elds-
tica ni muscular.2 La calcificacidn, los depésitos de
hemeosiderina y la gliosis son hallazgos comunes.
Estas lesiones son raras, generalmente solitarias y
ocurren en su mayor parte en los hemisferios ce-
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rebrales. El didmetro ‘de los vasos varfa desde 1
mm a varios centimetros y ocasionalmente produ-
ce formaciones quisticas, por ejemplo en el puen-
te.10

Los angiomas racemosos se han subdividido, se-
gun sus caracteristicas, en:

a) Telangiectasias. Estas también son llamadas
malformaciones cripticas, son pequeiias y general-
mente subcorticales, pere en algunas "ocasiones
pueden encontrarse en los ganglios basales o en el
tallo cerebral. Los sintomas aparecen hasta que
sangran y provecan hematomas intracerebrales ma-
sivos.? Estas lesiones frecuentemente pueden ser
detectadas mediante un examen cuidadoso en la
Intervencién quiriirgica o ep la autopsia, y micros-
cOpicamente se distinguen por una pared extrema-
damente delgada sin fibras musculares o capa el4s-
tica. La gliosis y los microaneurosimas capilares
pueden estar asociados. Otra caracteristica clinica

ue se ha descrito es la hidrocefalia, cuando el
sitio de la pequefia malformacién se encuentra al-
rededor del acueducto de Silvio.L11

Las malformaciones vasculares que obstruyen el
acueducto son predominantemente de estructura
venosa. Entre esos vasos hay generalmente poca
gliosis, con neuronas normales y en algunas oca-
siones, con patrén anormal; las células ependima-
rias si las hay, no son del todo maduras. La iden-
tificacion clinica de la causa de la hidrocefalia en
€sos pacientes es muy dificil o imposible con los
métodos diagndsticos habituales.1.11

Estas malformaciones del mesencéfalo se asocian
con frecuencia a malformaciones de la retina. En
contraste con las malformaciones vasculares supra-
tentoriales, las malformaciones del mesencéfalo co-
existen con frecuencia con nevos subcutineos vas-
culares y también se han seftalado otras alteracio-
nes que no son vasculares, tales como espina bi-
fida, asimetria de las extremidades y ausencia con-
geénita de dedos.? : '

La causa mas frecuente de muerte en las malfor-
maciones del mesencéfalo son las hemorragias sub-
aracnoideas masivas o hemorragias ventricula.
res, 1.1l '

b) Sturge-Weber. Este padecimiento se caracte-
riza por malformacién vascular que abarca parte
o a casi todo un hemisferio, constituida basicamen-
te por capilares, Esas malformaciones se encuen-
tran asociadas a calcificaciones en la corteza cere-
bral y dan el aspecto de sombras caicificadas es-
triadas en las placas simples del crdneo, Existe en
ese padecimiento un nevo vascular que sigue la
distribucién del trigémino. La angiomatosis puede

_Inclusive encontrarse en atres drganos,

Histolégicamente hay atrofia cortical, con pro-
liferacién de glia; los vasos pequefios se encuen-
tran calcificados y adelgazados, particularmente la
segunda y tercera capas. Es de hacer notar que la
maiformacion se encuentra localizada a la menin-

ge.212

c} Angioma recemoso artevial, En este tipo de
malformacién los vasos que drenan y alimentan a

MALFORMACION ARTERIOVENOSA MESENCEFALICA

la maliormacién son de tipo arterial, aunque se ha
puesto muy en duda la existencia de este tipo de
malformaciones, y generalmente los vasos que han
sido descritos como arterias tienen caracteres ana-
témicos de venas.

d) Angioma racemoso venoso. Estas malforma-
ciones son raras. Los casos que se han descrito se
han localizado en el cerebro y la médula espinal.
En esos angiomas.los vasos que alimentan y que
drenan la malformacién son venas, y desde e pun-
to de vista anatémico son indistinguibles de los
aneurismas arteriovenosos, Pricticamente su dife-
renciacién se hace desde un punto de vista fisio-
légico y depende basicamente ‘de la magnitud del
flujo arterial, por lo que s6lo se pueden diferen-
ciar in vivo. Si la malformacién tiene coloracién
de sangre arterial, la lesién puede denominarse
como un aneurisma arterio-venoso 80

e) Aneurismas arteriovenosos. Pricticamente son
el tipo de malformaciones mds comunes; en estas
malformaciones los capilares nacen directamente
de las arterias, la sangre arterial se vacfa en el
sistema venoso y lo hace en dos formas: una direc-
ta a las venas y otra al través de vasos tortuosos
de calibre variazle, que desembocan en las venas.$.?

Consideraciones clinicas de interés

Los primeros sintomas generalmente ocurren en
edad temprana, y en cerca de 50 por ciento de los
casos se inician con crisis epilépticas. Debido a la
ran frecuencia de malformaciones arterio-venosas
cgle la convexidad, son particularmente frecuentes
las crisis parciales motoras de tipo jacksoniano. Es
de-hacer notar que en la mitad de los casos que
sufren crisis epi?épticas, en el periodo fostcritlco
se puede observar hemiparesia o hemiplejia tran-
sitoria.® En 20 por ciento hay hemorragia con
irrupcién a parénquima cerebral que se manifies-
ta clinicamente como hemiplejia; en otre 20 por
ciento existe hemorragia subaracnoidea, La cefa-
lea que se describe de caracteres migrafiosos, no es
tan (}recuente como habitualmente se cree, ya que
en algunas series es sumamente rara® y se ha en-
contrado que 5 por ciento de los pacientes con
maiformaciones en un grupe de 220, tenfan mal-
formaciones vasculares.’® Quizds gran parte de es-
tas cefaleas sean explicables por la disténsién de
los vasos consecutivas a la variacién del flujo san-
guineo y, en otros casos, estas cefaleas sean conse-
cutivas a pequefias hemorragias subaracnoideas.’s

Como se habia sefialado, la presencia de hiper-
tension endocraneana €s rara y se presenta por
malformaciones de la fosa posterior; en 25 por
ciento de esos casos existe papiledema.?

En las malformaciones supratentoriales son fre-
cuentes la demencia o el deterioro mental, gue es
consecutivo al crecimiento de la malformacién, ya
que cuando esta aumenta de volumen, la deriva-
cién que se establece en la corriente sanguinea es
mayor e€n la corteza, con la consecutiva isquemia

- v posteriormente atrofia de las zonas corticales.®12
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Estudio angiogrdfico y tomografia axial
comptitada

Olivecrona? en 1948 y Pool? en 1962, consideraban
gue practicamente todas las malformaciones son

emostrables con el estudio angiografico. Sin em-
bargo, los estudios necrdpsicos han podido demos-
trar lo contrario. Asi, en hematomas parenquima-
tosos se han encontrado malformaciones vascula-
res pequefias que explican el sangrado y que no
alcanzan a ser visibles en el estudio angiografico.
En el caso de las grandes malformaciones vascula-
res la trombosis parcial o total de la malformacion
puede dar otra apariencia, o no verse, como ocu-
1tid en el caso que dgui se presenta.t

El patrén de densidad de la malformacion vas-
cular en la tomografia axial computada depende
de las caracteristicas patoldgicas y riqueza vascu-
lar de la malformacioén;® es de hacer notar que en
25 por ciento de todos los casos no se aprecian al-
teraciones cuando se prescinde de medio de con-
traste; la hiperdensidad se puede correlacionar con
la presencia de calcio en la malformacién o bien
con la trombosis mural de la misma.
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