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PATOLOGIAS Y PRESTACIONES

Malformacion cavernosa

¢, Qué es?

Las malformaciones cavernosas (MC ) -también llamadas hemangiomas cavernosos, angiomas cavernosos 0 cavernomas- son
formaciones anormales de vasos sanguineos muy compactos de paredes muy delgadas que se forman en el tejido del cerebro. Estas no
contienen tejido neural en su interior.

Las MC son consideradas la malformacioisn vascular maiss frecuente, despuei-s de las anomaliisas del desarrollo venoso, con una
prevalencia de 0,5-0,7% en la poblaciolen general, sin predilecciolsn entre geleneros. Se presentan con un amplio comportamiento
dinalemico en las imalegenes dado su diverso grado de crecimiento, la posible regresiolen, la formaciolsn de novo y el riesgo de sangrado.

En el 75% de los casos se identifica una lesiolen solitaria, mientras que entre los casos de tipo familiar, el 62% se presenta con lesiones
muleltiples. Topogralsficamente, la mayor parte de las lesiones son supratentoriales, de ubicaciolen preferente en lolsbulos frontales y
temporales.

¢;Cudles son sus causas?

Las causas de estas malformaciones cavernosas en su mayoria se deben a errores que ocurren durante el desarrollo del embrién, que
se pueden asociar a mutaciones genéticas en algunos casos. Pueden estar asociadas a anomalias del drenaje venoso.

¢ Cudles son sus tipos?
Las malformaciones cavernosas se pueden clasificar en:

e Malformaciones cavernosas esporadicas(80%)
o a€«Estas no tienen involucrado el componente hereditario y se conforman como una Unica lesion.
e Malformaciones hereditarias o familiares
o &€«Son aproximadamente el 20% de los casos y se caracterizan por:
= Presencia de miltiples cavernomas de unos milimetros a varios centimetros en el sistema nervioso central,
encéfalo y médula espinal en menor frecuencia.
= Cavernomas de gran tamafio.
= Existencia de al menos un familiar con una o mas malformaciones cavernosas, Existencia de una variante
patogénica heterocigotico en el gen KRTI2, CCM2 o PDCD10.
= Diagnostico a una edad muy temprana.

¢,Cuales son sus sintomas?

Si bien pueden formarse sin presentar sintomas, la mayor parte de aquellos evidentes aparecen entre los 20 y 30 afios. Estos pueden
aparecer cuando existen episodios recurrentes de sangrado o de formacién de coagulos que pueden provocar:

¢ Dificultades con el equilibrio.

¢ Debilidad.

e Entumecimiento.

¢ Dificultad para hablar y para comprender a los demas.

¢ |nestabilidad.

¢ NAauseas.

¢ VOmitos.

¢ Alteraciones en la visién (vision doble o pérdida de la vision).
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¢ Dolor de cabeza intenso y repentino.
e Convulsiones.

Los sintomas menos comunes son:
e Hidrocefalia.

e Sindrome de hipertension intracraneana.
e Compromiso neuroldgico global.

El diagndstico
En la practica la mayoria de las malformaciones cavernosas se detectan al realizar pruebas de imagen por otros motivos médicos.
Un porcentaje de ellos se detectan porque han sufrido sangrado en forma de hemorragia cerebral.

Las microhemorragias que presentan habitualmente son subclilsnicas, con una frecuencia de 0.5-1% por anifo, siendo males cercano al
valor inferior en los casos esporaledicos y tendiendo al 1% en los de tipo familiar.

Un factor de riesgo para una hemorragia es la existencia de una hemorragia previa. El riesgo de presentar una hueva hemorragia en
pacientes con hemorragia sintomalstica se estima en un 25% dentro de un anifo. Por otro lado, |a tasa anual de sangrado en pacientes
sintomaticos puede ser del 0.7 al 4.5% anual. Ademales, estale demostrado que un tamanifo superior a 10 mm se correlaciona con una
mayor posibilidad de sangrado.

El abordaje de las malformaciones cavernosas requiere de estudios de diagnéstico por imagenes (Tomografia axial computada y
resonancia magnética).

En los tiempos previos al desarrollo de TC y RM se le conocilea como una “malformaciolsn vascular oculta”, dado que las angiografileas
cerebrales no eran capaces de demostrar su existencia por el muy bajo fujo intralesional que poseen.

Diagnostico diferencial

En aquellos casos que presentan lesiones hemorragicas atipicas en la RM, el diagnéstico diferencial de FCCM incluye las metastasis
hemorragicas multiples o la hemorragia cerebral hereditaria con amiloidosis.

Malformaciones cavernosas medulares

Son lesiones raras, 5-12% de las anormalidades vasculares espinales, con una distribuciolen maiss frecuente en el segmento cervical,
seguido por los segmentos dorsal y lumbar.

Habitualmente son diagnosticadas en la quinta delscada de la vida y sin predominio de gelenero, con una tasa de sangrado estimado en
1.4% por lesiolen/anifo (0.4-2% por anifo)

Tratamientos

El abordaje terapelsutico depende de la presencia de convulsiones, localizaciolen y de la apariencia radiololegica de las hemorragias.
Generalmente, el manejo es conservador, intervinielendose en casos seleccionados.

La cirugia
Los objetivos del tratamiento de malformaciones cavernosas que se somete a intervencion quirargica son:
» Mejorar el cuadro clinico (cefaleas, convulsiones, etcétera).

 Reducir el riesgo de sangrado y deficit neurolégico.
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