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RESUMEN

Las malformaciones arteriovenosas cerebrales son conexiones vasculares anormales dentro del cerebro.
Constituyen una conexion entre los sistemas arterial y venoso careciendo de una red capilar intermedia;
su origen es genético. Existen varios subgrupos siendo el mas comun el tipo glomerular, mientras que
los MAV tipo fistula son menos frecuentes. Los sintomas de presentacion mas comunes son las
convulsiones y la hemorragia. Varios hallazgos en los distintos métodos de imagen impactan en la toma
de decisiones al permitir realizar un diagnostico diferencial pertinente con el respectivo manejo clinico
como lo es el riesgo de hemorragia futura. Es necesario incluir en el informe radiologico otros hallazgos
que pueden causar déficits neurologicos no hemorragicos, como congestion venosa, gliosis, hidrocefalia
o secuestro arterial. La angiografia cerebral es el estandar de oro para el diagnostico de MAYV, pero el

avance de técnicas de imagen no invasivas ha aumentado el diagndstico de MAV no rotos.
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Examining Cerebral Arteriovenous Malformation:
Notable Radiologic Findings and the Bag of Worms Sign

ABSTRACT

Cerebral arteriovenous malformations are abnormal vascular connections within the brain. They
represent a connection between the arterial and venous systems, lacking an intermediate capillary
network; their origin is genetic. There are several subgroups, with the most common being the
glomerular type, while fistula-type AVMs are less frequent. The most common presenting symptoms
are seizures and hemorrhage. Various findings from different imaging methods impact decision-making
by allowing for relevant differential diagnoses and corresponding clinical management, such as the risk
of future hemorrhage. It is necessary to include in the radiological report other findings that may cause
non-hemorrhagic neurological deficits, such as venous congestion, gliosis, hydrocephalus, or arterial
sequestration. Cerebral angiography is the gold standard for diagnosing AVMs, but advances in non-
invasive imaging techniques have increased the diagnosis of unruptured AVMs.
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INTRODUCCION

Las malformaciones cerebrovasculares (MAVs) se definen como conexiones vasculares anormales en
el parénquima cerebral que pueden ser de origen congénito. (Geibprasert et al., 2010) (Ajiboye et al.,
2014). La clasificacion de las MAVs puede llevarse a cabo a través de caracteristicas hemodinamicas
(alto o bajo flujo), histopatologicas e imagen (sistema de McCormick, aneurismas, calcificaciones y
cambios inflamatorios) y por la presencia o ausencia de shunts arteriovenosos, siendo esta ultima la
clasificacion mas aceptada en la actualidad (Fernandez et al., s/f). El shunt arteriovenoso conformado
es producido través de vasos fragiles, aumentando el riesgo de hemorragia (Geibprasert et al., 2010).
Dentro de las MAVs con shunts arteriovenosos se encuentran: MAYV, fistulas arteriovenosas durales y
las malformaciones de la vena de galeno (Fernandez et al., s/f).

A pesar de ser relativamente raras, las MAV son una causa significativa de hemorragia, especialmente
en niflos, con un riesgo de sangrado anual del 1-2% (Ajiboye et al., 2014). Su prevalencia varia entre el
0.04 -0.5 % de la poblacion general afectando de forma similar a ambos sexos y con un pico de
presentacion a los 20-40 afios (Fernandez et al., s/f). Dadas las dificultades diagnosticas que plantean
las lesiones vasculares cerebrales y la necesidad de una clasificacion precisa y evaluacion de riesgos,
es crucial delinear aun mas los subtipos de MAV e identificar imitadores para guiar estrategias de
diagnoéstico y manejo efectivas (Geibprasert et al., 2010) (Hofmeister et al., 2000).
METODOLOGIA

El objetivo de esta revision es presentar un caso clinico de malformacioén arteriovenosa cerebral y
ofrecer una vision general de la patologia, abarcando su epidemiologia, causas y diagndstico por
imagen. Para lograrlo, se utilizaron diversas bases de datos y motores de busqueda que permitieron
realizar una revision exhaustiva de la literatura cientifica. Entre las fuentes consultadas se incluyen
PubMed, Radiographics, Radiology y la Sociedad espafiola de radiologia médica. Las referencias
seleccionadas fueron elegidas por su relevancia y calidad, y se citaron de acuerdo con las normas APA
7 para asegurar una presentacion adecuada en el trabajo. En la primera seccion de esta revision, se

proporciona una descripcion general, donde se discuten los hallazgos imagenologicos directos e

indirectos, asi como las anomalias comunmente asociadas con esta patologia.




Presentacion del Caso

Se presenta el caso de un paciente masculino de 13 afios sin antecedentes de importancia, que acude
por la emergencia refiriendo cefalea intensa a nivel temporomesial. Para lo cual, solicitan un estudio de
tomografia computarizada simple de encéfalo donde se visualiza area de hemorragia
intraparenquimatosa subaguda localizada a nivel de la region parietal izquierda e insula con areas
hipodensas y pérdida de surcos sugiriendo edema (Fig 1). Ante este cuadro repentino hemorragico no
traumatico surgen preguntas clinicas y diferentes diagnosticos diferenciales, por lo que se recomienda
que se complemente con angiotomografia para poder caracterizar mejor la lesion. Se pudo observar en
la porcion central de la lesion hemorrédgica la formacion de un ovillo de vasos "serpentiginosos" (Fig
2), formados por vasos arteriales aferentes dependientes de vasos corticales de la arteria cerebral media
y otro vaso eferente que se dirige a la region subependimaria del cuerpo del ventriculo izquierdo,
ademas de la presencia de una imagen sacular que a la reconstruccion 3D se caracteriza adecuadamente
como aneurisma (Fig 3). Los hallazgos descritos nos permitieron concluir que la hemorragia
intraparenquimatosa fue secundaria a una malformacion arteriovenosa asociada a un aneurisma en la
region parietal izquierda. Al valorar el tamafio de la MAYV, la localizacion y el patron de drenaje venoso
(tamano pequefio, localizacion elocuente, patron de drenaje venoso profundo) se la clasificd segun
Speltzer Martin grado 3.

RESULTADOS Y DISCUSION

Las MAV constituyen el 90% de las malformaciones cerebrales con shunt arteriovenoso, pueden tener
ser multiples y solitarias (Fernandez et al., s/f). El 12 % suelen ser sintomaticas convirtiéndose en la
principal causa de hemorragia intracerebral no traumatica en personas menores de 35 afios (Ajiboye et
al., 2014). El 85%tienen presentacion supratentorial, el restante en la fosa posterior (Fernandez et al.,
s/f).

Las MAYV representan del 1.4 al 2% de los accidentes cerebrovasculares hemorragicos. Entre los
factores de riesgo incluyen aquellas con drenaje venoso profundo a través de las vias periventricular,

galénica o cerebelosa; la asociacion con aneurismas y aquellas de ubicacion profunda y /o infratentorial

(Abecassis et al., 2014).




La presentacion hemorragica es un fuerte predictor de hemorragia futura en un intervalo 7.7 afios

posterior al primer evento (Ajiboye et al., 2014). Otros sintomas son la cefalea, convulsiones que suelen

ser generalizadas hasta un 30% y no presentan relacion con el cuadro hemorragico. El déficit
neuroldgico a largo plazo suele presentarse hasta en un 40% de los pacientes y se debe principalmente

por el fendémeno de robo vascular e hipertension venosa generada por la MAV (Ajiboye et al., 2014).

El origen de esta patologia es la angiogénesis defectuosa y estan conformadas por tres componentes los

cuales son: 1. Las arterias de alimentacion que tienen paredes musculares elasticas. 2. El nido que es

una red intermedia de vasos enmarafiados que puede medir entre 2-6 cm de diametro, en donde ocurre
la transicion entre arteria-vena siendo esta la principal diferencia con la fistulas arteriovenosas en las
que la transicion es directa (Andreou et al., 2008). Estos vasos serpentiginosos estdn intimamente
asociados con el parénquima cerebral compuesto por tejido gliotico, presentando una apariencia de

“bolsa de gusanos”. 3.Las venas de drenaje que tienen paredes colagenosas delgadas (Atkinson et al.,

2001).

Las conexiones arterio venosas que se han formado producen una derivacion arteriovenosa de alto flujo

por medio de pequeas arterias nutricias que carecen de una capa muscular lo que provoca cambios

estructurales en los vasos de alimentacion, drenaje y aumentado el riesgo de hemorragia antes

mencionado (Fernandez et al., s/f) (Mansmann et al., 2000).

Los criterios diagnoésticos incluyen:

a. Presencia de un nido incrustado en el parénquima cerebral visualizado en cortes transversales en
los distintos métodos de imagen como es la tomografia computarizada, resonancia magnética,
angiografia. (Geibprasert et al., 2010) Puede haber dos tipos de nido el glomerular y el difuso. El
nido glomerular o también conocido como compacto consiste en vasos serpentiginosos sin tener
parénquima cerebral normal intercalado entre ellos, por otro lado el difuso el tejido cerebral se
intercala entre los vasos serpentiginosos (Geibprasert et al., 2010). En la tomografia computarizada
en fase simple las MAV se pueden visualizar como numerosos vasos tortuosos delimitados e

hiperdensos acompaiiados de calcificaciones, asemejando a una bolsa de gusanos con poco o ningin

efecto de masa sobre el parénquima cerebral adyacente (Fernandez et al., s/f).




b. En la resonancia magnética en las secuencias de TI y T2 se observaran vacios de sefial
serpenteantes en forma de panal de abeja , suele variar en ocasiones en relacion a la velocidad del
flujo o la presencia o antigiiedad de la hemorragia, escaso parénquima cerebral dentro del nido,
escaso tejido gliotico con aumento de sefial. En FLAIR se presentara incremento de sefial por la
presencia de gliosis (Fernandez et al., s/f).

c. Drenaje venoso precoz, al que se lo define como estructuras venosas visibles en fase arterial,
hallazgo que se caracteriza adecuadamente en las imagenes dinamicas de la angiografia
convencional. Si el volumen de la derivacion y las venas de drenaje es grande puede ser visto en la
angiotomografia y/o angioresonancia estandar. Las modalidades dindmicas de la angiotomografia
y angioresonancia pueden ser utilizados en el diagnostico de lesiones de menor tamafio (Geibprasert
et al., 2010).

Los vasos arteriales y el drenaje venoso dependen de la ubicacion del nido: localizacion profunda y

ventricular: reclutan suministro de perforantes (talamo perforantes , lenticuloestriadas) y el drenaje

venoso se realiza a través del seno venoso profundo; localizacion superficial-cortical: el riego es a

través de las arterias piales(ramas de ACA, ACM , ACP) y el drenaje venoso es por medio de venas

corticales, si no existe drenaje venoso cortical puede ser por trombosis por lo que se podra encontrar
redireccionamiento del drenaje venoso hacia el sistema profundo lo que provoca que sea una lesion

inestable. (Geibprasert et al., 2010).

Se puede mencionar que las MAV se pueden diferenciar del sindrome metamérica venoso ya que este

ultimo no tiene drenaje venoso y el nido es de tipo difuso (Geibprasert et al., 2010).

La identificacion precisa de la malformacion arteriovenosa y una de las complicaciones como es el

aneurisma cerebral en este caso clinico destaca la importancia de la evaluacion radioldgica integral.

Este hallazgo subraya la necesidad de considerar cuidadosamente los diagndsticos diferenciales en

pacientes jovenes con hemorragia intraparenquimatosa sin antecedentes traumaticos, de esa manera

podemos dar una adecuada recomendacion para que asi las decisiones terapéuticas sean efectivas

(Fernandez et al., s/f -Taschner et al., 2008).

Existen diferentes técnicas de imagen utilizadas en la evaluacion de las MAV cerebrales (Tranvinh et

al., 2017):




1. Angiografia por sustraccion digital (DSA): Es el estandar de referencia para la evaluacion de MAV
cerebrales debido a su alta resolucion espacial y temporal.

2. Tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM): existen amplias ventajas en la
evaluacion de MAV cerebrales, incluida la capacidad de la RM para detectar la presencia de
hemosiderina, un indicador de hemorragia previa.

3. Angiografia por resonancia magnética (MRA): Se comparan diferentes técnicas de RM, como RM
en 3D time of flight (TOF), RM con contraste y RM con agentes de reserva de sangre.

4. Etiquetado arterial por resonancia magnética (Arterial Spin Labeling): Se describe como un método
no invasivo para determinar el flujo sanguineo cerebral, con un enfoque particular en su sensibilidad
para detectar incluso pequefias MAV y su utilidad en el seguimiento a largo plazo de MAV tratadas
(Tranvinh et al., 2017).

La eficacia de la angiografia por resonancia magnética (MR) con técnicas de adquisicion temporal y

espacial especificas para caracterizar las MAV intracraneales Se encontrd que esta técnica combinada

con imagenes paralelas y adquisicion de claves es una herramienta diagndstica confiable. La

coincidencia con la angiografia por sustraccion digital (DSA). (Taschner et al., 2008).

La angiografia por resonancia magnética con adquisicion temporal es una herramienta confiable para

caracterizar AVM intracraneales en términos de suministro arterial, tamafio del nido y drenaje venoso,

y puede ser util en la planificacion y seguimiento de tratamientos (Taschner et al., 2008).

Para estimar el riesgo quirargico de un paciente con MAYV se utiliza la clasificacion de Spetzler-Martin

la cual asigna puntos para diversas caracteristicas de las malformaciones arteriovenosas intracraneales,

dando una puntuacion entre 1 y 5. (Lawton & UCSF Brain Arteriovenous Malformation Study Project,

2003). El grado 6 se usa para describir lesiones no operables. El puntaje se correlaciona con el resultado

operativo. Se consideran "elocuentes" aquellas areas del cerebro relacionadas con funciones vitales,

mientras que las areas menos criticas se consideran "no elocuentes". Es una escala de riesgo quirtirgico

que no evalua el riesgo de tratamientos no quirargicos como la radiocirugia o la embolizacion (Sanchez

et al., 2022)




Tabla 1

Caracteristicas Puntaje
Tamaifio Pequefia (<3cm) 1
Mediana (3-6 cm ) 2
Grande (>6cm) 3
Localizacion No elocuente 0
Elocuente 1
Patron de drenaje Superficial tinicamente 0
Profundo 1

Fuente: The Spetzler- Martin grading system for intracranial AVM

La tasa de recurrencia de las MAV después de la extirpacion quirtrgica tiene una recurrencia que varia
del 1.5% al 5.5% la misma que se debe a microshunts que no son visibles en la angiografia temprana,
asi como al desarrollo continuo de la vasculatura anormal original (Taschner et al., 2008) (Soderman et
al., 2003). Se menciona que la disfuncion de la angiogénesis mediada por VEGF también podria
desempefiar un papel en la recurrencia de las MAV (Park & Kwon, 2009).

Tlustracion N- 1

Tomografia contrastada de encéfalo en los
diferentes cortes, axial (A), sagital (B) y coronal
(C) en maxima intensidad de proyeccion (MIP)
donde se visualiza el ovillo de vasos
“serpentiginosis” (Flecha) o Nidus (bolsa de
gusanos), hallazgo en relacién con MAV

Fuente: de los autores




Tlustracion N- 2

Tomografia simple de encéfalo en los
diferentes cortes, axial (A), sagital (B) y
coronal (C) donde se visualiza éarea
hiperdensa a nivel parietal izquierdo
(Flecha) que corresponde a hemorragia
intraparenquimatosa, rodeada de un halo
hipodenso (cabeza de flecha) y pérdida de
los surcos compatibles con edema.

Fuente: de los autores

Ilustracion N- 3

Tomografia contrastada en maxima intensidad de proyeccion en corte coronal (A) y reconstruccion 3D
(B). Imagen sacular de cuello corto a nivel de la MAV en relacion con aneurisma.

Fuente: de los autores




CONCLUSIONES
Las Malformaciones Arteriovenosas (MAV) son anomalias congénitas del sistema vascular que pueden
presentar riesgos significativos, incluyendo hemorragias intracraneales potencialmente mortales. La
evaluacion de las MAV es crucial para determinar el riesgo de hemorragia y guiar el tratamiento. La
evaluacion de las MAV se basa en técnicas de imagen, como la angiografia por sustraccion digital
(DSA), la tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM). La DSA es considerada el
estandar de oro para evaluar las MAV, proporcionando detalles anatomicos y hemodinamicos precisos.
La TC y la RM ofrecen ventajas complementarias en la evaluacion de las MAV. La TC proporciona una
excelente resolucion espacial y puede detectar calcificaciones asociadas con hematomas, mientras que
la RM es mas sensible para detectar la presencia de hemosiderina, un indicador de hemorragia previa.
La angiografia por RM, especificamente con agentes de contraste de alta persistencia intravascular,
ofrece una opcion prometedora para la evaluacion de las MAYV, especialmente en la caracterizacion de
las pequefias arterias y venas. La resonancia magnética arterial-spin labeling (ASL) es una técnica no
invasiva que puede proporcionar informacion sobre el flujo sanguineo cerebral en las MAYV, lo que
puede ser util para la planificacion del tratamiento y el seguimiento a largo plazo. (Taschner et al., 2008
- Park & Kwon,2009)
El caso clinico presentado resalta la importancia de una evaluacion integral en pacientes jovenes con
hemorragia intraparenquimatosa, que puede ser secundaria a malformaciones arteriovenosas y
aneurismas cerebrales. Esta experiencia subraya la necesidad de un enfoque multimodal utilizando
diversas técnicas de imagen para proporcionar informacion completa sobre la anatomia, la
hemodinamica y el riesgo de hemorragia, lo que permite una gestion optima de estos complejos
trastornos vasculares. (Tranvinh et al., 2017)
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