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Resumen

Las malformaciones arteriovenosas durales en nifios son entidades muy poco
frecuentes. Se constituyen a partir de conexiones vasculares anémalas en el
seno de la duramadre, presentan multiples variables anatémicas y localizacio-
nes, y su etiologia es aun indeterminada. En los nifios, estas malformaciones
tienen una evolucion clinica mas agresiva que en los adultos, principalmente
se manifiestan en neonatos con sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva
secundaria a sobrecarga de volumen.

Describimos un paciente con una malformacién arteriovenosa congénita
gigante del seno dural y una presentacion clinica infrecuente que requirio
un tratamiento combinado con embolizaciénn endovascular y reseccién
quirdrgica.

Abstract

Pediatric dural sinus arteriovenous malformations are a very rare condition.
They are a consequence of abnormal vascular connections in the dural si-
nus, with multiple anatomical presentations. Their etiology is still unknown.
Pediatric dural arteriovenous malformations have a more aggressive clinical
course than in adults, mainly in neonates that can develop congestive cardiac
failure due to fluid overload.

We report a child with a congenital gigantic dural sinus arteriovenous malfor-
mation having a rare clinical presentation that required endovascular treat-
ment and surgery.
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Introduccion

Son muy pocos los casos de malformaciones arte-
riovenosas durales (MAVD) en nifios, descritos en la
literatura médica.'? Las MAVD se constituyen a partir
de conexiones arteriovenosas anémalas, en el seno de
la duramadre, entre las ramas arteriales meningeas
y los senos venosos o venas meningeas. Sus variables
anatémicas y localizaciones son multiples, y pueden ser
congénitas o adquiridas. Las MAVD en los nifios tienen
una evolucion clinica més agresiva que en los adultas.>$

En los nifios, las MAVD congénitas representan un
shunt arteriovenoso que puede ser lo suficientemente
importante como para causar una insuficiencia cardia-
ca congestiva. En este caso, el tratamiento esta dirigido
areducir el flujo del shunt sumado a un agresivo trata-
miento médico de la insuficiencia cardiaca. A su vez, los
pacientes pueden presentar signos neuroldgicos foca-
les, como convulsiones, y en ocasiones, hemorragias.”®

El tratamiento de las MAVD debe ser individuali-
zado para cada caso y depende de la agresividad de los
sintomas y de las caracteristicas angiograficas.

El objetivo de este articulo es describir a una pa-
ciente con una MAVD congénita de caracteristicas
clinicas infrecuentes.

Caso clinico

Paciente de dos meses de edad, de sexo femenino,
oriunda de la provincia de Tucumadn, que consulta,
en nuestra institucién, por una tumoracion frontal
congénita, evidente desde su nacimiento.

Recién nacido de término (38 semanas), peso ade-
cuado para la edad gestacional (3,430 kg), embarazo
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controlado sin complicaciones prenatales. En el pe-
riodo perinatal, se observa una tumoracion frontal.

A los dos meses de vida, consulta en su provincia
de origen debido a un sindrome febril (sin rescate de
germen). Durante dicha consulta, se observa la pro-
gresion del tumor frontal (Figura 1), por lo que se rea-
liza una ecografia transfontanelar cuyo informe sefia-
la: “Imagen ovoidea de limites definidos, de aspecto
mixto en regién frontal derecha de 5 x 1.6 cm”. Ante
este informe se efecttia una resonancia magnética que
revela: “Alteracion de forma oval de 62 x 48 x 61 cm
con edema perilesional que ejerce marcado efecto de
masa desplazando sistema ventricular”.

Consulta en nuestra institucién a los 2 meses y
23 dias de vida. Tiene buena progresién de peso, sin
pérdida de pautas madurativas y perimetro cefalico
de 42 cm (>2 desviaciones estandar). A su ingreso, es
evaluado por un equipo multidisciplinario, el servi-
cio de cardiologia diagnostica insuficiencia cardiaca
compensada por sobrecarga de cavidades izquierdas,
segun el ecocardiograma.

Requirié maltiples transfusiones de gl6bulos rojos
a causa de la anemia, y el estudio de la coagulacién
revel6 el aumento del dimero D.

El dia de su ingreso se realiz6 una angiotomogra-
fia computarizada con tiempo arterial y venoso que
informa: “Malformacién de grandes senos durales con
dilatacién de los senos, recto, transverso y longitudi-
nal superior. Proceso con lagos vasculares en contacto
con vasos corticales expandidos — dilatados. Estrecha
proximidad de la formacién con ramos arteriales de
arteria cerebral anterior y pericallosa izquierda que
determina arterializacién parcial de seno longitudinal
superior. Severo efecto de masa que desplaza caudal-

Figura 1.
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mente el tronco encefalico con colapso de acueducto y
de 4° ventriculo”. Con dicho resultado se diagnostica
MAVD del seno longitudinal superior asociada a fis-
tulas arteriovenosas (Figuras 2y 3).

Alos tres meses de vida, es evaluada por el ser-
vicio de neuro-intervencionismo que lleva a cabo
una embolizacion de ramas de la arteria cerebral
media hacia el seno longitudinal superior y tres
aferencias de la arteria meningea media en puntos
fistulosos.
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Siete dias después del procedimiento, es intervenida
nuevamente. En esta ocasion, se ocluye la fistula dural
del ramo posterior de la arteria meningea media en la
porcion posterior de la circunferencia del seno enfermo.
Durante esta internacion, presenta como complicacién
trombosis arterial del miembro inferior izquierdo secun-
daria al tratamiento, de la cual evoluciona favorable-
mente de acuerdo con las evaluaciones posteriores.

Al mes de seguimiento, en nuestra institucién, con-
sulta por un cuadro de irritabilidad con aumento del

Figura 2.
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tamano del tumor frontal, por lo cual se realiza una
tomografia axial computarizada, en la que se eviden-
cia aumento del tamano de la malformacién arterio-
venosa e infarto venoso. Valorada nuevamente por el
servicio de neuro-intervencionismo, se realiza la oclu-
si6n de gran parte de las aferencias a la malformacién
arteriovenosa de seno dural. Luego es evaluada por
un equipo multidisciplinario y se decide la extraccién
quirurgica de la MAVD.

A los cuatro meses de vida, se extirpa una MAVD
de 9 x 11 x 12 cm, mediante la accién de tres equipos
neuroquirirgicos (Figura 4). Durante la cirugia, pre-
sent6 altos requerimientos de hemoderivados. Cursé
el posoperatorio inmediato en la unidad de cuidados
intensivos sin complicaciones clinicas.

Discusion

Las malformaciones y fistulas arteriovenosas du-
rales son cuadros complejos que requieren una eva-
luacién y un manejo por parte de un equipo multidis-
ciplinario.®10

La etiologia de las MAVD no estd determinada
aun. Hay dos hipétesis principales que intentan ex-
plicar la patogenia. Una de ellas plantea la formacién
de un “canal” entre la circulacion carotidea y la circu-
lacién venosa dentro de la duramadre, secundaria a
la hipertension venosa. La segunda hipétesis sugiere
la formacién de canales vasculares de novo, debido a
la estimulacién de factores angiogénicos que surgen
como resultado de la hipoxia tisular o de trombosis
de los senos venosos.? Los factores implicados para el
desarrollo serian del tipo hemodinamico, biolégico y
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humoral, que resultan en una angiogénesis de novo
o la hipertrofia de canales vasculares embrionarios.?

En el grupo etario pediatrico, Lasjaunias clasifica
a las MAVD en tres categorias: 1) malformacién del
seno dural con shunt arteriovenoso (correspondiente
a la paciente descrita), 2) MAVD de tipo infantil, 3)
MAVD de tipo adulto.>!!

La sintomatologia de las MAVD se caracteriza por
un aumento de la presién intracraneal.'? La sintoma-
tologia adicional se relaciona con el tipo de drenaje
venoso y su localizacién.*'® Segun el rango etario, los
sintomas pueden ser diferentes. La insuficiencia car-
diaca, generalmente leve y poco frecuente, puede ser el
primer sintoma en neonatos o lactantes pequenos. Sin
embargo, la coagulopatia por consumo y el aumento de
la presion intracraneal que se manifiesta como irritabi-
lidad, macrocefalia, sindrome convulsivo y retraso neu-
rocognitivo, suelen ser la sintomatologia mas comun.

Enlos neonatos con MAVD congénitas, las fistulas
arteriovenosas de alto flujo producen un aumento del
retorno venoso a la vena cava superior, esto causa una
sobrecarga de volumen al ventriculo derecho por el
aumento de su precarga, llevando con el tiempo a la
dilatacién del ventriculo izquierdo y eventualmente
a la insuficiencia cardiaca congestiva. En estos casos,
el objetivo del tratamiento médico es la estabilizacién
de la funcién cardiovascular para lograr un progresivo
aumento de peso y programar el tratamiento defini-
tivo. Si el tratamiento médico fracasa, el paciente re-
querira una embolizacién de emergencia.”8

En la bibliografia, se describe que al tratamiento
de las MAVD en forma de la embolizacién endovas-
cular, tanto transarterial como transvenoso.? Hay

Figura 4.
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escasos reportes publicados sobre el tratamiento
quirirgico directo.'® Es indispensable valorar la an-
gioarquitectura de la malformacién vascular dural
para determinar si el tratamiento endovascular es
técnicamente posible. La embolizacién parcial puede
ser un objetivo en si 0 en conjunto con el tratamiento
quirturgico. Los resultados publicados en pacientes
pediatricos no son del todo favorables.

En el caso de nuestra paciente, la tumoracién cere-
bral se diagnostico en la etapa perinatal. A los dos me-
ses de vida, como consecuencia del aumento de tamano
de dicha tumoracién, la cual protruia a través de la fon-
tanela anterior, es derivada a nuestra institucién. La
sospecha de malformacién vascular cerebral se planted
en el momento del examen fisico de ingreso, donde se
observé un soplo craneal en el lugar de la tumoracién y
su asociacion con signos de insuficiencia cardiaca, como
hepatomegalia, edema en miembros inferiores. Como
diagndstico diferencial se podria haber pensado en una
malformacién de la vena de Galeno de presentacién
neonatal que causa insuficiencia cardiaca por sobre-
carga de volumen y es la malformacién vascular mas
frecuente en esa edad.'® Se llegé al diagnéstico final a
través de métodos complementarios, en este caso, una
angiotomografia computarizada del sistema nervioso
central en tiempo arterial y venoso que revel6 una mal-
formacién de senos durales.

Appaduray et al? publicaron una serie de tres pa-
cientes con la misma caracteristica que nuestra pa-
ciente; todos se presentaron con macrocraniay clinica
de hipertension intracraneal. Todos fueron sometidos
a embolizaciéon endovascular como tratamiento en
multiples oportunidades, dos de ellos sufrieron hemo-
rragias intraparenquimatosas como comorbilidades y
dos murieron y el tercero tuvo una evolucién favora-
ble. En relacion con la evolucion de nuestra paciente,
ninguno de los pacientes reportados tuvo insuficiencia
cardiaca y fue sometido a tratamiento quirdrgico, lo
cual manifesté lo poco frecuente de la presentacion
clinica y del tratamiento de nuestro paciente en una
patologia de baja prevalencia en la poblacién.

Conclusion

En este reporte, ilustramos la patogenia, la clasifi-
cacion, la manifestacion clinica y el tipo de tratamien-
to actual de una enfermedad muy infrecuente. Es des-
tacable el enfoque multidisciplinario para el abordaje
de este tipo de patologias, principalmente la interac-
cion entre los médicos clinicos con las diferentes es-
pecialidades, en este caso en particular, participaron
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los servicios de cardiologia, hematologia, neurologia,
neurointervencionismo y neurocirugia, para lograr
el sostén clinico frente a las multiples adversidades
propias de la patologia y secundario a su tratamiento.
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