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RESUMEN

Esta presentacion de caso clinico trata de una patologia inusual debida a la manifestacion multiple de
angiocavernomas vasculares benignos cerebrales. Generalmente se describe en la literatura la
presencia de estas masas de forma Unica a nivel supratentorial. Al angioma se lo denomina también
malformacidn cavernosa, angioma cavernoso y cavernoma. Este caso es importante por lo antecedentes
clinicos convulsivos, la realizacion de biopsia quirlrgica y corroboracion histopatoldgica de dichas
lesiones.

Es necesario el conocimiento especifico desde el &mbito clinico, radioldgico e histopatolégico para
acertar al diagnostico de este tipo de patologias, y por medio de este caso, se quiere contribuir al
conocimiento de que no todos los casos de cavernomas cerebrales presentan sintomatologia a partir de
la segunda década de vida si no también algunos pocos pueden presentarse durante la infancia, asi
como también la existencia de multiples lesiones cerebrales en un mismo paciente.

Obijetivo: Contribuir al conocimiento de una malformacion vascular —cavernomas cerebrales— en la
infancia con un caso epidemioldgicamente raro, que se presenta con sintomatologia inespecifica y es
diagnosticado mediante secuencia de Gradiente de Eco en Resonancia Magnética.

El propdsito de crear este articulo y publicarlo es con el fin de permitir el estudio mas cercano de un
caso Unico y asi contribuir con la comunidad médica que existen diferentes presentaciones de esta
patologia, ademas, los sintomas de esta enfermedad pueden presentarse también, por mas extrafio que
fuese, durante la infancia.

Pacientes y métodos: Se realiza un estudio clinico quirdrgico, radiolégico y anatomopatoldgico, de
un casos epidemiolégicamente infrecuente en un nifio de 7 afios de edad.

Resultados: Los cavernomas cerebrales constituyen una malformacion vascular rara en la infancia, que
pueden manifestarse con una clinica muy diversa. La secuencia de Gradiente de Eco en Resonancia
Magnética es el mejor procedimiento para su diagndstico.

Conclusiones: Existe escasa literatura sobre la presentacion multiple de angiomas cavernosos
cerebrales catalogados como tipo IV segln los criterios de Zabramski.

Las lesiones Gnicas sin duda son las mas frecuentes. Este paciente presentd lesiones multiples. La
semiologia clinica fue muy variable y las convulsiones fueron la manifestacion clinica predominante.



ABSTRACT

This is a presentation of a clinical case of an unusual pathology due to multiple manifestation
of benign cerebral vascular angiocavernomas. Generally described in the literature for the
presence of unique masses at a supratentorial level. angiomas are also known as cavernous
malformation, cavernous angiomas and cavernomas. This case is important because of the
history of seizures, the performing of surgical biopsy and histopathological corroboration of
the injuries.

specific knowledge is required from the clinical, radiological and histopathological level for
the diagnosis of such diseases, and through this case, is to contribute to the knowledge that not
all cases of cerebral cavernomas have symptoms around second decade of life, but also a few
may develop during childhood; as well as the existence of multiple brain lesions in the same
patient.

Objective: To contribute to the knowledge of vascular malformations —cerebral cavernous
angioma- in childhood with an epidemiologically rare case that presents with nonspecific
symptoms and is diagnosed by Gradient Echo MRI sequences.

The purpose of creating this article and publish it is to allow closer study of a single case and
thus contribute to the medical community that there are different forms of this disease, in
addition, the symptoms of this disease can also occur, even strange it was, during childhood.
Patients and methods: A surgical, radiological and pathological clinical study of an
epidemiologically rare case of a 7 year old boy is performed.

Results: Cavernous angiomas are rare vascular malformation. During childhood it may
present with diverse clinical manifestations. Gradient Echo MRI sequences are the best
method for diagnosis.

Conclusions: There is not much literature about multi cerebral cavernous angiomas classified
as type IV according to Zabramski criteria.

Single lesions are certainly the most common cases. This patient presented multiple cavernous
lesions. The clinical symptoms were highly variable, and seizures were the predominant
clinical manifestation.
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Resumen

Las malformaciones cavernosas (cavernomas) son lesiones hamartomatosas formadas por
espacios vasculares sinusoidales sin parénquima cerebral entre ellos, lo cual es una patologia
rara, de dificil diagnostico y tratamiento. Este es un estudio clinico, quirargico, radiolégico y
anatomopatologico, de un caso epidemiologicamente infrecuente en un nifio de 7 afios con

crisis convulsivas provocadas por multiples micronhemorragias cerebrales. Los estudios de
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imagen con Tomografia Computarizada mostraron varias lesiones calcificadas, inespecificas.
La Resonancia Magnética en T2 (Gradiente de Eco) mostré mdaltiples focos hipointensos con
sospecha de microhemorragias cronicas. La biopsia de una de las lesiones confirmo el
diagnostico de Cavernomas Multiples, que cumplia con los criterios tipo IV de Zabramski. Las
microhemorragias cerebrales en la infancia son una entidad rara y la Resonancia Magnética
fue el procedimiento de imagen de mayor ayuda para el diagnostico en este paciente, el cual

finalmente fue corroborado mediante histopatologia.

Palabras clave: Malformaciones vasculares, Angioma cavernoso, Hemangioma.

Abstract

Cavernous malformations (cavernomas) are hamartomatous lesions formed by sinusoidal
vascular spaces without brain parenchyma, which is a rare pathology, of a difficult diagnosis
and treatment. This is a clinical, surgical, radiological and pathological study of an
epidemiologically unusual case of a 7 year old boy with seizures induced by multiple cerebral
microhemorrhages. Imaging studies with CT scan showed multiple calcified nonspecific
lesions. Magnetic resonance imaging (T2 *) showed multiple hypointense foci with suspected
chronic microbleeds. The biopsy of the lesions confirmed the diagnosis of multiple
cavernomas type IV according to Zabramski criteria. Cerebral microhemorrhages in childhood
are a rare entity, and the MRI was the most helpful imaging procedure for the diagnosis in this

patient, which was finally confirmed by histopathology.

Keywords: Vascular malformations, Cavernous Angioma, Hemangioma,
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Introduccion

Los Angiomas cavernosos son malformaciones vasculares, localizadas generalmente en
médula y masa encefalica a nivel supratentorial, por lo general son unicas, formadas por masas
de vasos sanguineos inmaduros sin tejido neural. El principal signo o sintoma son las
convulsiones (1/3 de pacientes) y déficit neuroldgico, los cuales suelen presentarse a partir de

la segunda década de vida®. Algunos casos son asintomaticos.

La Tomografia Axial Computarizada (TAC) simple es negativa en 30 - 50% de los casos; en el
40 — 60% puede observase una lesion hiperdensa redondeada, menor a 3 cm, con
calcificaciones. En las hemorragias recientes se aprecia efecto de masa. En la TAC con
contraste la lesion resalta en forma escasa o nula. EI Angiograma cerebral no demuestra
ninguna alteracion. La Resonancia Magnética (RM) muestra lesiones Gnicas como cumulo de
pequefias hemorragias en diferentes estadios evolutivos (signo de popcorn) que se revelan
como sefiales mixtas en T1y T2 (hemosiderina hipointensa periférica), en T1 mas contraste la
lesion resalta en forma escasa o nula. En la secuencia FLAIR se observa edema en lesiones
agudas. La secuencia T2* (Gradiente de Eco) tiene alta susceptibilidad para evidenciar

hipointensidades compatibles con microhemorragias cronicas.
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El caso que se presenta a continuacion es Unico. El paciente presentd sintomatologia a edad
temprana, con lesiones multiples en ambos hemisferios cerebrales. Existen pocos casos

similares registrados, por esta razén se introduce este articulo a la comunidad médica.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 7 afios 10 meses de edad, sin antecedentes familiares ni prenatales de
importancia. Producto de segunda gesta, nace por cesarea, con desarrollo psicomotriz normal;
inmunizaciones completas. A los seis afios es diagnosticado de toxoplasmosis con valores
séricos positivos de IgM e IgG, se inicia tratamiento. Posteriormente presenta crisis
convulsivas generalizadas, es ingresado al servicio de Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos donde recibe tratamiento anticonvulsivante (Carbamacepina y Acido Valprdico).

El examen fisico es normal y el neuroldgico demuestra disbasia.

Se solicita TAC simple de cerebro donde se encuentra lesiones puntiformes hiperdensas en

parénquima parietal izquierdo tipo calcificaciones (Figuras 1A y B).
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Figuras 1. Ay B.- TAC simple cortes axiales. Calcificaciones puntiformes no bien definidas, en l6bulo parietal

izquierdo.

Al no ser concluyente lo observado, se realiza RM, donde se observan lesiones
parenquimatosas hipointensas parietales en secuencias FLAIR y de difusion (Figuras 2A y B).
Finalmente la secuencia T2* (con gradiente de eco) demuestra lesiones mas evidentes en

ambos hemisferios cerebrales incluyendo las regiones frontales (Figuras 2C y D).
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Figuras 2.- A) RM, cortes axiales, secuencia FLAIR, demuestra pequefios focos hipointensos parenquimatosos.
B) Imagen axial de RM en secuencia DWI; las hipointensidades son méas evidentes. C) Iméagenes axiales de RM

en secuencia T2* (GRE), las lesiones hipointensas son mas evidentes, apreciandose en mayor ndmero y
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diferentes tamafios. D) Corte axial, se evidencia ademas compromiso de la subcorteza superficial en los l6bulos

frontales (Flechas).

Finalmente se realiza Electroencefalograma en vigilia y somnolencia, donde se observa
actividad lenta THETA polimorfica de 4 Hz sobre region parieto-temporal izquierda y

paroxismos punta onda y onda lenta aguda ipsilateral.

Luego de reunidn prequirargica entre Neurocirujanos y Neurélogos, se aprob6 en consenso, el
abordaje frontal izquierdo (Figura 2D), ya que la lesidén por su tamafio tenia mejor acceso y
visibilidad al neuronavegador. Asimismo por ser un area poco elocuente, superficial y con
menor riesgo de hemorragia. Las lesiones temporoparietales izquierdas eran mas pequefias
(invisibles al neuronavegador) y muy elocuentes neuroldgicamente, ademas de estar ricamente
vascularizdas. Postcirugia la muestra de tejido es enviada a Histopatologia para establecer su

procedencia celular.

Los cortes histol6gicos mostraron aracnoides edematosa. En los cortes seriados con coloracion
de tricromico se identificO parénquima cerebral con &reas de proliferacion capilar con
hemosiderofagos y gliosis (Figura 3A). Focalmente se observaron vasos de patron cavernoso
con escaso parénquima cerebral. La coloracion de hierro confirma la presencia de
hemosiderina en el parénquima y en macrofagos. El diagnostico histopatologico confirmé la
sospecha de Angiocavernoma con cambios reactivos y hemorragia del parénquima vecino

(Figura 3B).
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Figura 3.- A) Coloracion de Hematoxilina Eosina, 400X, parénquima cerebral con areas de proliferacion capilar,
numerosos hemosiderdfagos vy gliosis. B) Coloracion de Tricrémico de Masson, 100X, matriz colagena entre los

Vvasos.
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Actualmente el paciente tiene 8 afos, con evolucion favorable, sin alteraciones neurologicas,
ni episodios convulsivos. Realiza una actividad escolar normal, sin necesidad de medicacion.

Se mantiene en evaluaciones médicas mensuales.

Discusion.

Los cavernomas se caracterizan por ser masas de vasos sanguineos inmaduros muy apretados

(cavernas), sin tejido neural con hemorragias entre lesiones?.

Se observa mas cominmente en adultos jovenes con ligera preponderancia en varones. El
riesgo anual de hemorragia aguda es del 0.1 - 0.7%?%. La cirugia se realiza para controlar las
convulsiones y reducir el riesgo de hemorragia. Si la corteza cerebral esta comprometida sin
duda es la causa de convulsiones. En este reporte, el paciente, presenta varias lesiones a nivel

de parénquima y corteza cerebral, siendo éstas las causantes de convulsiones.

Su etiologia es desconocida. Algunas formas familiares se asocian con mutaciones del gen

KRIT1 (Q445X)*. En este caso esta pendiente el examen genético.

Los métodos diagndstico mas efectivos son la TAC y RM, siendo este ultimo el de eleccion.
El tamafio de la lesidn es variable, desde lesiones microscépicas hasta de gran tamafio (entre

0.5y 6 cm)°®.
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Su forma es lobulada por la presencia de vasos entrelazados con cavidades que contienen
productos sanguineos en diferentes estadios de evolucion. En la secuencia T1 se observa
intensidad de sefial variable dependiendo de la presencia de sangrado o no y del tiempo de
evolucion. Es comun la apariencia en popcorn por su forma lobulada con areas hipo e

hiperintensas, como en los casos de angiomas cavernosos Tipo I1-111°,

En las secuencias largas (T2 y FLAIR) se demuestra un patron nodular, multiple, hipointenso

por la presencia de hemosiderina’, los cuales fueron evidenciados en este paciente.

La patologia tiene buen pronostico después de su resolucidn quirtrgica en casos donde las
lesiones Unicas estan presentes. Las lesiones del tronco encefalico, especialmente en la

protuberancia, son dificiles de resolver®.

El estadiaje se basa en los criterios de Zabramski. Se describen 4 tipos®.
I.  Hemorragia sub-aguda (hipo-hiperintensaen T1y T2)
Il. Sefial mixtaen T1y T2 (clasico popcorn).
I1l. Hemorragia cronica hipo-iso intensoen T1y T2.

IV. Microhemorragias (puntos negros), observables en secuencia T2 GRE.

Contrariamente a las malformaciones arterio-venosas, los Angiocavernomas no tienen
contribucion arterial. El tejido cerebral que lo rodea es glitico y muestra hemorragia
remota’®, como se pudo evidenciar en este informe, cambios reactivos y hemorragia del

parénquima.
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CONCLUSIONES

« Este caso fue de dificil diagnostico, por los antecedentes del paciente.

« La RM en secuencia T2*GRE demostré lesiones multiples en ambos hemisferios
cerebrales indicando la posibilidad de otra etiologia, posiblemente vascular, probando
asi que la RM en esta secuencia es mas especifica para la observacion de este tipo de
patologias (se recomienda continuar con mas estudios para corroborar lo mencionado).

«  El diagnostico histopatologico es confirmatorio para el diagndstico.
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