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RESUMEN

En nifios y adolescentes, los accidentes cerebrovasculares (ACV) se clasifican como isquémicos o
hemorragicos. En esta poblacion, los ACV hemorragicos, que incluyen hemorragia intraparenquimatosa,
intraventricular y subaracnoidea, son mas frecuentes que en adultos. Las malformaciones arteriovenosas
(MAV) son la causa principal de hemorragia intracraneal espontanea en niflos, representando un
importante riesgo de morbilidad y mortalidad. Las MAV pueden manifestarse con sintomas neurologicos
variados como hemiparesia, alteraciones del lenguaje, y convulsiones, siendo cruciales la identificacion
y el manejo tempranos. La TC suele ser el primer examen que se realiza cuando se sospecha una
hemorragia intracraneal, la angiografia por sustraccion digital es fundamental para la evaluacion precisa
y la planificacion quirargica. Las opciones terapéuticas incluyen cirugia, embolizacion y radiocirugia,
seleccionadas segun la edad del paciente, la anatomia de la MAV y el riesgo de hemorragia recurrente.
Aunque las MAV pueden ser asintomaticas, representan un riesgo significativo y pueden requerir
intervencion incluso en ausencia de sintomas agudos. El seguimiento a largo plazo es esencial debido al

riesgo de recurrencia.

Palabras clave: Sistema Nervioso Central (SNC), Accidente cerebrovascular (ACV), Malformacion

arteriovenosa (MAV), hemorragia intraventricular, pediatria
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Intraventricular Hemorrhage Secondary to Arteriovenous Malformation in
Pediatric Patients. Case report and Literature Review

ABSTRACT

In children and adolescents, cerebrovascular accidents (CVA) are classified as ischemic or hemorrhagic.
In this population, hemorrhagic strokes, which include intraparenchymal, intraventricular, and
subarachnoid hemorrhage, are more common than in adults. Arteriovenous malformations (AVMSs) are
the leading cause of spontaneous intracranial hemorrhage in children, representing a significant risk of
morbidity and mortality. AVMs may present with a variety of neurological symptoms such as
hemiparesis, language disturbances, and seizures, and early identification and management are crucial.
CT is often the first examination performed when intracranial hemorrhage is suspected, and digital
subtraction angiography is essential for accurate evaluation and surgical planning. Treatment options
include surgery, embolization, and radiosurgery, selected based on the patient's age, AVM anatomy, and
risk of recurrent hemorrhage. Although AVMs may be asymptomatic, they pose a significant risk and
may require intervention even in the absence of acute symptoms. Long-term follow-up is essential due
to the risk of recurrence.

Keywords: Central Nervous System, Stroke, Arteriovenous malformation, Intraventricular hemorrhage,
Pediatrics
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INTRODUCCION

Las malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAV) son conexiones directas andmalas entre arterias
y venas de alto flujo. El suministro de sangre tortuoso y presurizado resultante predispone a la ruptura,
lo que puede provocar discapacidad de por vida o muerte (Stone, Reid Colliander, LoPresti, Ali Shaibani,
& Lam, 2023). Las malformaciones arteriovenosas estan sometidas a un proceso dinaimico que conduce
ala dilatacion de las arterias y venas y a la modificacion patoldgica de sus ldminas elasticas y musculares
(Sicuri, Galante, & Stefni, 2021).

Aunque las MAV son raras en nifios, se consideran la causa principal de accidente cerebrovascular
hemorragico en la poblacion pediatrica y conllevan una tasa de mortalidad alta. (Stone, Reid Colliander,
LoPresti, Ali Shaibani, & Lam, 2023)

Las malformaciones arteriovenosas se presentan con una variedad de sintomas y signos clinicos, mas
comunmente con hemorragia intracraneal, convulsiones, dolor de cabeza cronico y/o déficits
neuroldgicos focales (Arkar, Vipotnik Vesnaver, Troha Gergeli, Bizjak, & Osredkar, 2022)

Las intervenciones para las MAV cerebrales incluyen enfoques multimodales, que incluyen radiocirugia,
embolizacion endovascular y la reseccion microquirurgica tradicional, este Gltimo como el gold standard
(Stone, Reid Colliander, LoPresti, Ali Shaibani, & Lam, 2023).

DESARROLLO

Caso Clinico

Paciente masculino de 9 afios de edad que acudi6 al area de urgencias pediatricas por cefalea intensa de
inicio subito, sensacion de mareo, pérdida de la consciencia acompanado de hipertonia generalizada de
aproximadamente 5 minutos de duracion con desviacion de la mirada y relajacion de esfinteres y vomito
posterior al evento. Familiares de paciente refieren que habian acudido con el nifio desde hace 3 meses
a urgencias por 3 ocasiones aproximadamente debido a presencia de cervicalgia cronica siendo tratado
con analgésicos con mejoria parcial, no presentaba otros antecedentes de interés. El examen de los pares
craneales, al igual que el de la fuerza y la sensibilidad, fue normal. Los reflejos y la marcha eran
normales, al igual que las pruebas de coordinacion cerebelosa. Una analitica, que incluia hemograma,

estudio de coagulacion y perfil bioquimico y estudio radiografico de toérax no mostraron alteraciones.

Se realiz6 TC cerebral (fig. 1) que mostro la presencia de sangre en el sistema ventricular con dilatacion




de ventriculos laterales de predominio izquierdo, sin evidencia de sangre intraparenquimatosa. Por lo
cual se decidio realizar angiografia cerebral diagnostica donde se evidencia malformacion arteriovenosa
El nifo fue ingresado para observacion con analgesia, terapia anticomicial profilactica y sueroterapia.
Se programa resolucion mediante embolizacion cerebral, sin embargo, en unidad hospitalaria de
valoracion inicial no se cuenta con insumos para procedimiento por lo que paciente es enviado a
prestador externo donde se realiza tratamiento definitivo con buena evolucion clinica.

DISCUSION

Al igual que en los adultos, el accidente cerebrovascular pediatrico (pacientes mayores a 28 dias hasta
18 anos), también se puede clasificar segun la causa subyacente del mismo en isquémico o hemorragico
(Ferriero, y otros, 2019). En nifios, la presentacion hemorragica es mas comun que en adultos (Arkar,
Vipotnik Vesnaver, Troha Gergeli, Bizjak, & Osredkar, 2022).

El accidente cerebrovascular de tipo hemorragico (motivo de revisién en este caso), puede ser
clasificado de acuerdo al sitio donde se produce la misma en: hemorragia intraparenquimatosa (HIP),
hemorragia intraventricular (HIV) o hemorragia subaracnoidea (HSA) (Ferriero, y otros, 2019).

La hemorragia intraventricular primaria, es decir, aquella que no esta asociada con un componente de
hemorragia intraparenquimatosa, es poco frecuente en pacientes adultos. En nifios y adolescentes es atin
mas rara. (Vazquez & R., 2005), y constituyen entre el 4% y el 19% de todos los casos (Stone, Reid
Colliander, LoPresti, Ali Shaibani, & Lam, 2023). Conocer las diferentes causas de esta entidad es
importante de cara al manejo del paciente, una vez apartado el contexto post-traumatico (Jauregui
Garcia, y otros, 2022), es crucial descartar la presencia de otra lesion subyacente, entre las cuales se
encuentran las malformaciones vasculares del SNC (Vazquez & R., 2005) (Ferriero, y otros, 2019).
Las malformaciones vasculares del sistema nervioso central (SNC) se pueden clasificar segin las
caracteristicas reologicas (de flujo rapido y de flujo lento) y segtn la composicion de los circuitos, es
decir, malformacion arteriovenosa (MAV), malformacion capilar (MC) y malformacion venosa (MV),

y pueden presentarse de forma independiente o en asociacion con trastornos sindromicos (Pokmeng &

Smith, 2024).




La lesion primaria de alto flujo (malformacion vascular) mas frecuentemente implicada en una
hemorragia espontanea del SNC en pacientes pediatricos es la malformacion arteriovenosa (MAV),
estando presentes en aproximadamente 1/5000 nifios sin preferencia sexual. (Pokmeng & Smith, 2024)
La morfologia de 1a MAV difiere entre los grupos de edad. En neonatos y lactantes, las lesiones son
fistulosas, sin una red vascular displdsica, mientras que los nifios mayores tienen lesiones nidales
(Michael T. Lawton et al., 2015). Las MAV son lesiones que consisten en arterias nutricias, un nido
displasico y venas drenantes, por lo que son un tipo de derivacion arteriovenosa con alto flujo sanguineo
y baja resistencia. Constituyen una patologia vascular poco frecuente del sistema nervioso central
(SNC), sin embargo, en la poblacion pedidtrica, constituyen la causa mds frecuente de hemorragia
intracraneal espontanea y accidente cerebrovascular hemorragico y, por lo tanto, representan una causa
importante de morbilidad y mortalidad en este grupo etareo. La mayoria de las lesiones son hallazgos
incidentales y pueden ocurrir en cualquier parte del cerebro y la médula espinal (Arkar et al., 2022).
Las MAV se describian previamente como lesiones congénitas, pero el creciente nimero de casos con
formacion de novo sugiere que son lesiones dindmicas que pueden surgir postnatalmente y pueden
regresar o agrandarse espontaneamente con el tiempo (Arkar et al., 2022). Existen afecciones genéticas
conocidas que predisponen a las personas a tener multiples MAV. Las mutaciones en RASA-1 se asocian
con problemas en el desarrollo de los vasos, incluidas lesiones arteriovenosas familiares de alto flujo y
malformaciones capilares cutaneas. La telangiectasia hemorragica hereditaria (THH) es una afeccion
genética que predispone a las personas afectadas a tener MAV en todo el cuerpo. Hasta el 35 % de las
MAV intracraneales multiples asociadas con THH se dieron en nifios (Ferriero et al., 2019).

Las manifestaciones clinicas del ACV agudo en nifios son similares a los de los adultos (Ferriero et al.,
2019) y, se presentan con una variedad de sintomas y signos clinicos (Arkar et al., 2022), los mas
comunes incluyen hemiparesia y debilidad hemifacial en el 67% al 90%, alteracion del habla o del
lenguaje en el 20% al 50%, alteracion de la vision en el 10% al 15% y ataxia en el 8% al 10%, también
presentan sintomas no localizados como cefalea en el 20% al 50% (Ferriero et al., 2019) y/o déficits
neurologicos focales (Arkar et al., 2022). Las convulsiones al inicio del accidente cerebrovascular son

mas comunes en niflos que en adultos, afectando al 15% al 25%, especialmente en aquellos <6 afios de

edad (Ferriero et al., 2019).




Se presume que la mayoria de las MAV son asintomaticas, aunque no sin riesgo hemorragico, lo que
hace que el manejo de las MAV encontradas incidentalmente sea controvertido (Pokmeng & Smith,
2024).

Los factores que aumentan el riesgo de rotura incluyen rotura previa, drenaje venoso profundo,
aneurismas asociados y una ubicacion profunda (Arkar et al., 2022).

El tiempo medio desde el inicio de los sintomas hasta que los padres buscan atencion médica es muy
variable, oscilando entre 1,7 y 21 horas, aunque la mayoria suele presentarse dentro de las 6 horas. El
tiempo medio hasta la confirmacion radioldgica del diagnostico es de 15 a 24 horas (Ferriero et al.,
2019). Al igual que con todas las enfermedades del SNC, una revision exhaustiva de los sistemas, un
examen en la cama del paciente y estudios de imagen especializados son los primeros pasos en el
esfuerzo diagnodstico (Pokmeng & Smith, 2024).

Tras el diagnostico, el tratamiento inicial se basa en estabilizar al paciente, establecer un diagndstico y
prevenir una lesion neurologica secundaria. Después de la estabilizacion, se deben realizar estudios para
determinar si existe un trastorno hemorragico subyacente no diagnosticado, que incluyan antecedentes
familiares y pruebas de laboratorio. (Ferriero et al., 2019). En una emergencia, en particular cuando se
sospecha una hemorragia, el uso de la tomografia computarizada (TC) y la angiografia por TC es una
primera prueba conveniente y altamente informativa (Pokmeng & Smith, 2024)

La TC suele ser el primer examen que se realiza cuando se sospecha una hemorragia intracraneal, pero
a menudo no identifica la causa de la hemorragia. Con la angiografia por TC, las arterias de
alimentacion, el nido intermedio y las venas de drenaje se visualizan después de la administracion de
contraste (Arkar et al., 2022), y tiene las ventajas de una alta disponibilidad en urgencias, el corto tiempo
necesario para adquirir imagenes y su capacidad para identificar rapidamente lesiones estructurales con
alta confiabilidad Las desventajas son la exposicion a la radiacion y al contraste y la dificultad para
cronometrar el bolo de contraste en nifios pequenos (Ferriero et al., 2019).

Se utiliza la resonancia magnética nuclear (RMN) para el cribado y los seguimientos rutinarios y puede
ayudar a determinar la localizacion y el tamafio de la lesion. La angiografia por sustraccion digital (ASD)

sigue siendo el criterio estandar, ya que puede revelar la angioarquitectura exacta y las caracteristicas

hemodinamicas de la malformacion arteriovenosa y es necesaria para la planificacion quirargica. Se




utilizan varios sistemas de clasificacion para guiar el tratamiento y predecir el resultado. El sistema mas
utilizado para las lesiones intracraneales es el grado de Spetzler-Martin, que clasifica las lesiones en 5
clases segtin el tamarfio, la ubicacion y el patron de drenaje venoso (Arkar et al., 2022).

La edad, la ubicacion, la arquitectura de la lesion y el estado de la rotura definen las opciones de
tratamiento (Stone et al., 2023). El enfoque del tratamiento se basa tipicamente en la ubicacion y la
anatomia de la malformacion arteriovenosa y se basa en la obliteracion de la lesion, que se puede lograr
mediante cirugia, radiacion, embolizacién o una combinacion de terapias. En algunos casos, el riesgo
del tratamiento puede superar el riesgo de la observacion, en particular en el caso de lesiones grandes o
ubicadas en partes elocuentes del cerebro. Varios investigadores han defendido la terapia multimodal de
las malformaciones arteriovenosas (Ferriero et al., 2019).

Si no hay un trastorno hemorragico conocido, las imagenes cerebrovasculares urgentes se vuelven
obligatorias ademas de la consulta con neurologia, hematologia y neurocirugia para determinar el plan
de tratamiento. Las convulsiones deben controlarse y el uso profilactico de anticonvulsivos es
controvertido cuando no se han producido convulsiones (Ferriero et al., 2019).

Fundamental para cualquier tratamiento es el reconocimiento de que el criterio de valoracion principal
de una intervencion es el cierre total o la eliminacion de la MAV, ya que cualquier cosa que no sea la
curacion total significa que la lesion puede recanalizarse en el futuro y, con este retorno del flujo, aun
matar al paciente por ruptura (Pokmeng & Smith, 2024).

El tratamiento estd a cargo de un equipo multidisciplinario (neurdlogo pediatrico, neurorradidlogo,
radidlogo intervencionista y neurocirujano) con experiencia en el tratamiento de lactantes y nifilos con
malformaciones arteriovenosas

La cirugia para reseccion de la MAV, la radiocirugia y la embolizacion endovascular solas o en
combinacion, son las opciones de tratamiento disponibles pudiendo tratarse también de manera
conservadora dependiendo de las caracteristicas de la lesion y la evaluacion clinica (Arkar et al., 2022).
Las mayores tasas de obliteracion completa de las MAV y la curacion inmediata con cirugia han hecho
que la cirugia sea la modalidad de tratamiento preferida para muchas malformaciones arteriovenosas

(Sai Kiran et al., 2020). En los nifios, la reseccion quirargica (con o sin embolizacion) se utiliza como

terapia de primera linea en la mayoria de las MAV de riesgo bajo a moderado (incluso sin hemorragia)




con tasas de curacion >95%. Los datos pediatricos sugieren que la embolizacion sola puede aumentar la
tasa de hemorragia posterior al tratamiento en relacion con la historia natural, lo que lleva a la
recomendacion de evitar la embolizaciéon como terapia independiente para las MAV pediatricas (Ferriero
etal., 2019).

El objetivo del tratamiento es la obliteracion completa para evitar una mayor hemorragia. El tratamiento
de las lesiones asintomaticas sigue siendo controvertido, ya que la morbilidad relacionada con el
tratamiento puede ser significativa, pero debe considerarse en nifios porque el riesgo de hemorragia a lo
largo de la vida es alto (Arkar et al., 2022).

Las MAV pediatricas son lesiones dificiles de tratar para los neurocirujanos pediatricos. El alto riesgo
de hemorragia y lesion neurologica se ve agravado por la anatomia Unica de cada malformacion, que
requiere opciones de tratamiento individualizadas (Pokmeng & Smith, 2024).

En general, la mayoria de las MAV pediatricas deben considerarse para el tratamiento, incluidas las
lesiones asintomaticas encontradas incidentalmente, incluso con datos de las recientes pautas de la
American Heart/Stroke Association (Pokmeng & Smith, 2024). Cada tratamiento puede conllevar
posibles secuelas postoperatorias transitorias o permanentes (Sicuri, Galante, & Stefni, 2021). En
general, los resultados pueden variar ampliamente en la HIV pediatrica, con estimaciones de mortalidad
que van del 4% al 54% (Ferriero, y otros, 2019)

Las tasas de obliteracion de MAV dependen del tamafio y la ubicacion de la lesion. Estudios recientes
de MAV tratadas con cirugia informan una tasa de obliteracion >95%, con complicaciones presentes en
~15% de los casos, mas cominmente pérdida de algunos campos visuales. (Ferriero, y otros, 2019)

En todos los casos, el seguimiento a largo plazo, incluida la ASD posterior al tratamiento, es fundamental
porque las tasas de recurrencia son tan altas como el 11%. (Aboukais, y otros, 2017)

Los diagnosticos que comunmente imitan al accidente cerebrovascular y pueden incitar a un médico de
urgencias a activar una via de "alerta de accidente cerebrovascular" son numerosos y diversos. Los mas
comunes son la migrafia con aura, la paralisis de Bell y las convulsiones, especialmente con paresia de
Todd. Otros imitadores de accidente cerebrovascular incluyen tumor -cerebral, enfermedad

desmielinizante, cerebelitis, encefalitis, absceso epidural, lesion cerebral traumatica, sincope,

intoxicacion, enfermedad metabdlica y trastornos psicogenos. Los peores resultados se han asociado con




un mayor volumen de la HIC, estado mental alterado dentro de las 6 horas posteriores a la presentacion,
ubicacion infratentorial de la hemorragia, puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <7 en el
momento del ingreso, causa aneurismatica de la hemorragia, edad <3 afios en el momento de la HIC y
trastornos hematoldgicos subyacentes. El desarrollo de epilepsia después de una hemorragia intracraneal
pediatrica es una secuela importante. (Ferriero, y otros, 2019).

ILUSTRACIONES, TABLAS, FIGURAS.

Figura 1. TC cerebral realizada en el momento del ingreso en la que se observa la presencia de sangre
en el interior del sistema ventricular (hemoventriculo) de predominio izquierdo. a y b) Corte axial, c)
Corte coronal

Figura 2: Angiografia cerebral diagnostica en la que se observa malformacion arteriovenosa
periventricular parietal con 2 nidos displésicos localizados a nivel parasagital izquierdo, con aferencias
principales a través de arterias coroideas medial y lateral. Spetzler- Martin score: 3




Figura 3: Representacion esquematica de la vasculatura normal y una MAYV; a). En circunstancias
normales, las arterias y las venas mantienen distinciones estrictas y se comunican solo en el lecho capilar.
b). Las MAV son el resultado de conexiones directas entre vasos arteriales de alto flujo y vasos venosos
de capacitancia de baja resistencia.

a Normal b AVM

Rupture with local
damage and
haemarrhage

Steal
phemonema

Capillary network Low resistance = High flow

Tabla 1. Sistemas de clasificacion de las malformaciones arteriovenosas cerebrales, Spetzler- Martin
score: 3 tomado de Michael T. Lawton et al. Malformaciones arteriovenosas cerebrales (2015)
Variables Parametros Puntuacion

Calificacion de Spetzler-Martin (puntuacion total = 5)

Tamafio <3 cm 1
3—-6cm 2
>6cm 3

Drenaje venoso Drenaje superficial en venas corticales y senos convexos 0
Drenaje profundo en la vena de Galeno 1

Elocuencia del No

area cerebral Si (localizado en la corteza sensoriomotora, las areas del

lenguaje, la corteza visual, el hipotalamo, la capsula
interna, el tronco encefalico, el pedinculo cerebeloso o

los nucleos cerebelosos profundos)

CONCLUSIONES

En resumen, el accidente cerebrovascular pediatrico, tanto isquémico como hemorragico, presenta
desafios Unicos en términos de diagndstico y manejo, especialmente cuando se trata de hemorragias
intracraneales primarias como las malformaciones arteriovenosas (MAV). Aqui estan las conclusiones
principales basadas en la revision de la literatura:

Los accidentes cerebrovasculares pediatricos son menos comunes que en adultos pero pueden

presentarse con una amplia variedad de sintomas, incluyendo hemiparesia, alteraciones del habla,




alteraciones visuales, y cefalea. La presencia de convulsiones es mas frecuente en nifios que en adultos

y puede ser un sintoma inicial importante.

Las hemorragias intraventriculares primarias son poco frecuentes en adultos y alin mas raras en nifios,

pero cuando ocurren, requieren una evaluacion exhaustiva para descartar causas subyacentes como las

malformaciones vasculares. Las MAV son la causa mas comdn de hemorragia intracraneal espontanea

en nifios, con una incidencia aproximada de 1 en 5000 nifios. Pueden presentarse de manera asintomética

pero con riesgo de hemorragia, lo que plantea dilemas en cuanto al manejo.

El diagnostico se realiza principalmente mediante técnicas de imagen como la tomografia

computarizada (TC) y la angiografia por TC para evaluar la anatomia vascular.

El tratamiento puede incluir cirugia, radiocirugia, embolizacion o una combinacion de estas

modalidades, dependiendo de la ubicacion y caracteristicas de la MAV. El objetivo principal del

tratamiento es la obliteracion completa de la MAV para prevenir futuras hemorragias.

Es fundamental el manejo multidisciplinario con especialistas en neurologia pediatrica,

neurorradiologia, radiologia intervencionista y neurocirugia para optimizar los resultados.

Las tasas de obliteracién completa son altas, pero se requiere seguimiento a largo plazo debido a las

tasas significativas de recurrencia. Las complicaciones postoperatorias pueden incluir déficits

neuroldgicos permanentes, aunque en general, el prondéstico es favorable con un manejo adecuado.

En conclusion, el manejo del accidente cerebrovascular pediatrico, especialmente cuando se sospecha

una MAV, requiere una evaluacion detallada, un enfoque terapéutico individualizado y un seguimiento

a largo plazo para minimizar el riesgo de complicaciones y mejorar los resultados a corto y largo plazo

para los pacientes pediétricos afectados.
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