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RESUMEN

Introduccion. Las malformaciones vasculares
cerebrales de alto flujo son poco comunes
en la edad pedidtrica. El objetivo del trabajo
es diferenciar y agrupar estas enfermedades
segtin edad de debut, manifestaciones clinicas
y angioarquitectura.

Poblacion y método. Se realizé un estudio
retrospectivo y observacional. Se analizaron las
historias clinicas, los estudios por imdgenes y
los protocolos de procedimientos de pacientes
del Hospital J. P. Garrahan con diagnéstico de
malformaciones vasculares cerebrales desde
enero de 2010 hasta enero de 2020.

Resultados. Ciento ochenta y tres pacientes
cumplieron los criterios de inclusién. Se
identificaron 131 pacientes con malformaciones
arteriovenosas con nido (MAV)y 52 con fistulas
directas (sin nido), entre los que se hallaron
19 malformaciones aneurismadticas de vena de
Galeno, 23 fistulas piales y 10 fistulas durales.
La edad promedio fue de 105 meses para las
MAYV, 1,7 meses para las malformaciones
aneurismadticas de vena de Galeno, 60,5 meses
para fistulas piales y 41 meses para fistulas
durales.

Conclusion. Segin su angioarquitectura, las
malformaciones vasculares cerebrales de alto
flujo tuvieron nido (MAV) o fueron fistulas
directas (malformaciones aneurismdticas
de vena de Galeno, fistulas piales y fistulas
durales). Las MAV se manifestaron a partir de
la primera infancia, sobre todo, por hemorragia
intracraneana. Las fistulas directas se expresaron
en la primera etapa de la vida, frecuentemente,
con insuficiencia cardfaca.

Palabras clave: malformaciones vasculares del
sistema nervioso central, fistula arteriovenosa dural,
venas piales, malformaciones de la vena de Galeno,
pediatria.
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GLOSARIO

ACD: angiografia cerebral digital.
ACV: accidente cerebrovascular.
Angio-TAC: angiografia por
tomografia axial computarizada.
Angio-RMN: angiografia por
resonancia nuclear magnética.
CAMS: sindrome metamérico
arteriovenoso cerebrofacial.
CM-AVM: sindrome de
malformacién capilar-malformacién
arteriovenosa.

CVMS: sindrome metamérico venoso
cerebrofacial.

DSM: malformacién del seno dural.
FD: fistula dural.

FP: fistula pial.

LCR: liquido cefalorraquideo.

MAV: malformacién arteriovenosa
con nido.

MVAF: malformacién vascular de
alto flujo.

MAVG: malformaciones
aneurisméticas de la vena de Galeno.
OMS: Organizacién Mundial de la Salud.
RN: recién nacido.

RNM: resonancia nuclear magnética.
TAC: tomografia axial
computarizada.

VPM: vena prosencefdlica medial.

INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares
cerebrales en la edad pedidtrica son
entidades poco frecuentes.! Para
comprenderlas, se las puede dividir
en alto y bajo flujo. Dentro de las
primeras, se encuentran, por un lado,
las malformaciones arteriovenosas
con nido (MAV), y, por otro, las
malformaciones vasculares con
fistulas directas, es decir, sin nido
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interpuesto. Entre ellas estan las malformaciones
aneurismaticas de vena de Galeno (MAVG),
las fistulas piales (FP) y las fistulas durales
(FD). Los cavernomas, las telangiectasias y las
anomalfas del desarrollo venoso se consideran
malformaciones vasculares de bajo flujo y son
menos agresivas.??

Las malformaciones vasculares de alto flujo
(MVAF) estdn formadas por comunicaciones
arteriovenosas sin capilares. Se asientan en el
encéfalo o las meninges. Son la causa mds comun
de hemorragia intracraneana espontdnea en
los nifios.* Pueden causar muerte, secuelas y
alterar el desarrollo del encéfalo.! El andlisis de las
caracteristicas de estas entidades en una serie de
pacientes puede facilitar su comprensién al médico
clinico.

OBJETIVO

El objetivo del trabajo es diferenciar y agrupar
las MVAF segtin la edad de presentacién, las
manifestaciones clinicas que producen y su
angioarquitectura.

METODOS Y POBLACION

Se realizé un estudio observacional y
retrospectivo desde enero de 2010 hasta enero de
2020 en el Hospital J. P. Garrahan. Se analizaron
historias clinicas, tomografia axial computarizada
(TAC), angiografia por tomografia axial
computarizada (angio-TAC), resonancia nuclear
magnética (RNM), angiografia por resonancia
nuclear magnética (angio-RNM), angiografia
cerebral digital (ACD) y los protocolos de
procedimientos de todos los pacientes con MVAF
menores de 18 afios. Se excluyeron todos los
pacientes que no tenfan de manera completa los
datos anteriormente nombrados.

Se dividieron las edades segtin la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) en recién nacido (RN):
0-28 dias; lactante: de 1 mes a 1 afio; primera
infancia: de 1 a 5 aflos y 11 meses; segunda
infancia: de 6 a 12 afios; y adolescente: de 13 a 18
afios de vida.’ A los fines de analizar los datos de
nuestra serie, se subdividi6 el grupo etario RN
en RN propiamente dicho (RN), de 0-24 horas de
vida, y neonato, de 1 a 28 dfas.

Se registraron ntiimero de pacientes
por patologia, edad de presentacidn, sexo,
manifestaciones clinicas, angioarquitectura
y enfermedades asociadas. Los resultados se
expresaron en frecuencia absoluta, relativa, y
se determinaron medidas de tendencia central
y dispersion.

Los RN y los neonatos con MAVG se
evaluaron con el puntaje de Bicétre, que tenfa
en cuenta la funcién cardiaca, hepatica, renal y
neuroldgica (Anexo, véase en formato electrénico).
El estudio fue aprobado por el Comité de Etica
institucional. Los datos fueron anonimizados.

RESULTADOS

Fueron recolectados 183 casos de MVAF
(Tabla 1). Seguin la angioarquitectura, se
dividieron en dos grupos: las MAV, que posefan
un nido interpuesto entre las arterias y las
venas, y las fistulas directas, que no posefan
nido. Estas dltimas se subdividieron segtn la
capa meningea afectada en MAVG (cisterna del
velum interpositum [ espacio subaracnoideo), FP
(piamadre) y FD (duramadre). A su vez, las FD se
agruparon segtin su asociaciéon con malformacién
del seno dural (dural sinus malformation; DSM,
por sus siglas en inglés) en tipo I o tipo II. Por
ultimo, se clasificaron las entidades asociadas a
sindrome metamérico arteriovenoso cerebrofacial
(cerebrofacial arteriovenous metameric syndrome;
CAMS, por sus siglas en inglés) y sindrome
de malformacién capilar-malformacién
arteriovenosa (capillary malformation-arteriovenous
malformation syndrome; CM-AVM, por sus siglas
en inglés).

Frecuencia, sexo, edad

Las MAV fueron las MVAF miés
frecuentes en nuestra serie y representaron el
70 % (131 pacientes), de las cuales el 50,6 %
se presentaron en varones. Se manifestaron
predominantemente en la segunda infancia. La
edad media de presentacion fue de 105 meses
(mediana de 126, intervalo de 30-218).

Las MAVG representaron el 10 % (19 pacientes)
de las MVAF, con un predominio en varones (el
58 %). Se evidenciaron en RN y lactantes. La edad
media de presentacién fue de 1,7 meses (mediana
de 0,03, intervalo de 0 a 18).

Las FP fueron el 13 % (23 pacientes) de las
MVAF, con un predominio en los varones
(el 65 %). Se manifestaron en todas las edades
con un pico en la primera infancia. Edad media
de 60,5 meses (mediana de 46, intervalo de 0-204).
Fueron dnicas en el 65 % los casos y multiples en
el 35 %.

Las FD fueron el 6 % (10 pacientes) de las
MVAEF. Las asociadas a DSM tipo I fueron las
mds comunes (3 varones y 2 mujeres), con una
edad media de 7 meses (mediana de 4, intervalo
de 0-22). Hubo 2 pacientes varones de 3 y 5 meses
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TaBLA 1. Resumen de la serie de pacientes estudiados en el Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan. En la tabla, se observan
las diferentes patologias agrupadas con su correspondiente niimero de pacientes, asi como la forma y la edad de presentacion

discriminada en cada caso

Diagnéstico Subdiagnéstico Grupo etario Sintomas de presentacion
Fistula dural = No DSM = 3 pacientes 2.2 infancia = 2 pacientes ACV hemorrégico
10 pacientes Estrabismo
Adolescente = 1 paciente Incidental

DSM 1 =5 pacientes RN =1 paciente

Lactante = 4 pacientes

Alteraciones cardiorrespiratorias

Convulsiones
Tumoracién frontal

Epistaxis masiva, dilatacién de venas faciales

Exoftalmos
DSM II = 2 pacientes Lactante = 2 pacientes Frémito
Fistula pial = RN = 6 pacientes Alteraciones cardiorrespiratorias = 5 pacientes

23 pacientes

Lactante = 3 pacientes

1.7 infancia = 7 pacientes

2.7 infancia = 3 pacientes

Adolescente = 4 pacientes

Convulsiones

ACV hemorragico
Convulsiones

Asintomdtico (estudiado por mdculas cutdneas)

Cefalea = 3 pacientes

ACV hemorragico = 2 pacientes
Hemiparesia

Retraso madurativo y macrocefalia
Cefalea

ACV hemorrégico

Retraso madurativo

Convulsiones = 2 pacientes

ACV hemorragico

Estrabismo

MAVG = RN = 13 pacientes

19 pacientes

Neonato = 3 pacientes

Lactante = 2 pacientes

1.7 infancia = 1 paciente

Alteraciones cardiorrespiratorias = 6 pacientes
Asintomdtico (diagnéstico prenatal) = 6 pacientes
Hipotonia generalizada

Macrocefalia

Convulsiones

Alteraciones cardiorrespiratorias

Macrocefalia

Convulsiones

Malformacién 1.7 infancia = 14 pacientes
arteriovenosa
con nido = 2. infancia = 77 pacientes

131 pacientes

Adolescente = 32 pacientes

ACV hemorragico = 11 pacientes
Cefalea = 3 pacientes

ACV hemorragico = 63 pacientes
Convulsiones = 8 pacientes

Déficit neurolégico progresivo = 5 pacientes
Cefalea

ACV hemorragico = 26 pacientes
Convulsiones = 3 pacientes

Déficit neurolégico progresivo

Cefalea = 2 pacientes

DSM: malformacién del seno dural;

ACV: accidente cerebrovascular;

RN: recién nacido;

MAVG: malformaciones aneurismaticas de la vena de Galeno;
RM: retraso madurativo; dx: diagnéstico.
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con FD asociada a DSM tipo II. Tres casos de
FD no estuvieron asociados a DSM (2 varones,
1 mujer), con una edad media de 129 meses
(mediana de 132, intervalo de 96-158) (Figura 1).

Manifestaciones clinicas

MAYV: 100 pacientes (el 76 %) debutaron
con hemorragia intracraneana. Once pacientes
(el 8 %) tuvieron convulsiones no asociadas a
hemorragias. Cefalea en 6 casos (el 5 %). Déficit
neurolégico progresivo en 6 pacientes (el 5 %).
En 8 pacientes (el 6 %), la sintomatologia no
estaba clara en la historia clinica y no fue posible
contactarlos.

MAVG: La insuficiencia cardiaca fue la
manifestacién mds frecuente representada
en 7 pacientes. Los pacientes asintomdticos
que tuvieron diagndstico prenatal fueron
6 casos. La macrocefalia se presenté en 3 casos,
las convulsiones en 2 casos y la hipotonia
generalizada en 1 caso.

FP: Los eventos mds frecuentes fueron la
insuficiencia cardiaca en 5 casos y la hemorragia
intracraneana en 5. Cuatro pacientes presentaron
convulsiones. Déficit motor en 1 paciente,
estrabismo en 1 paciente y cefalea en 4 casos.
Déficit cognitivo en 2 pacientes. Un paciente
asintomadtico se detecté por méaculas cutdneas.

FD: Los cinco pacientes con FD asociada
a DSM tipo I se presentaron con insuficiencia

cardiaca, convulsiones, tumoracidon frontal,
epistaxis y exoftalmos (por malformacién
venolinfética en Orbita en el marco de un CAMS),
respectivamente. Los dos pacientes asociados a
DSM tipo II tuvieron el diagnéstico por palpaciéon
del frémito por detrds de la oreja. Los tres casos
que no presentaron asociacién a DSM tuvieron
como presentacién estrabismo, hemorragia
intracraneana y un hallazgo incidental. En la
Tabla 1, se subdividen las manifestaciones clinicas
segtn el grupo etario.

DIAGNOSTICO

MAV: La TAC se realiz6 en el episodio agudo
para visualizar sangrado. La angio-TAC permitié
conocer la angioarquitectura de la malformacién,
es decir, las aferencias, el nido y las venas de
drenaje. La ACD de cuatro vasos permiti6
visualizar la angioarquitectura de la lesiéon con
mayor precision (Figura 2).

El parénquima cerebral, la localizacién
topogréfica del nido y su angioarquitectura
fue evaluada con la RNM y angio-RNM,
respectivamente. La RNM funcional permiti6
relacionar la MAV con las dreas elocuentes.

MAVG: La ecografia transfontanelar permiti6
ver la vena prosencefdlica medial (VPM) como
una imagen pulsdtil, redondeada, medial por
detrds del tercer ventriculo con flujo turbulento
en el examen doppler. La RNM mostré el estado

Ficura 1. Grdfico de drea en el que se detalla la distribucion de la patologia por grupo etario
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RN: recién nacido; Fistula pral: fistula peridural; MAVG: malformaciones aneurismaticas de la vena de Galeno:
DSM: malformacion del seno dural; No DSM: sin malformacién del seno dural: MAV: malformacién arterio-venosa con nido.
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del encéfalo (atrofia cerebral, calcificaciones y realizar la embolizacién para evitar la toxicidad
aumento del tamafio ventricular). La angio-RNM del contraste y radiacion (Figura 3).

evidencié la angioarquitectura de la MAVG. FP: Con ecografia transfontanelar, se visualiz6
La TAC se efectu6 iinicamente para descartar una imagen hipoecoica con flujo ubicada sobre
hemorragia aguda. La ACD se llevé a cabo al la superficie cerebral. La RNM y la angio-

FIGURA 2. Malformaciones arteriovenosas con nido

B

Componentes de una malformacién arteriovenosa con nido
A. ACD. MAV parietal interna izquierda. Se sefialan los componentes de esta estructura.
B. Reconstruccién tridimensional de ACD.

Malformacién arteriovenosa con nido profunda

C. TAC. Sangrado agudo en MAV profunda.

D. Angio-TAC. Se reconoce el nido (circulo) claramente.

E. Angio-RNM. Se ve el nido y la vena de drenaje profunda (flecha).
F. RNM: T1. Se visualiza el nido (flecha).
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RNM mostraron el parénquima encefdlico y
la angioarquitectura de las FP. La TAC y la
angio-TAC se usaron en el diagndstico agudo de
hemorragia intracraneana. La ACD fue el estudio
mds sensible; se utiliz6 solamente en el momento
de la embolizacién en RN y lactantes (Figura 4).
FD: La ecograffa transfontanelar en las FD
detecté una masa hipoecoica en el seno venoso
con flujo en sus paredes. La RNM y la angio-
RNM mostraron un seno parcial o totalmente
trombosado, agrandado de tamafio y fistulas

FiGURA 3. Malformaciones aneurismdticas de vena de Galeno

arteriovenosas en su pared, provenientes de
ramas de la arteria carétida externa. La TACy
la angio-TAC se utilizaron en las sospechas de
sangrado. La ACD fue el método diagnéstico
de eleccion y se usé en la misma sesion que la
embolizacién en los RN y los lactantes (Figura 5).

TRATAMIENTO

MAV: La microcirugia, embolizacién y
radioterapia (en nidos menores de 3 cm) fueron
efectuadas por separado o combinadas para

Tipo mural
A. ACD: arteria que fistuliza directamente la VPM (flecha).

B. RNM: T2 posembolizacién inmediata. Se visualiza la VPM de 2 intensidades por trombosis parcial (hiperintensidad central).

Notese la dilatacion ventricular.

C. RNM de control a los 6 meses postratamiento. La VPM mds pequefia. Franca disminucién del tamario de los ventriculos.

Tipo coroidea

D. RNM: T1. En el circulo, se nota la red tipica de las MAVG coroidea y el seno falcino.

E. ACD durante la embolizacién. Se replica lo visto en la RNM.

Fy G. Angio-RNM. Se visualiza la misma angioarquitectura (circulo) que en la ACD durante el tratamiento.
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eliminar el nido en las MAV.

MAVG: Las drogas utilizadas para tratar la
insuficiencia cardfaca fueron la dobutamina y la
milrinona. La embolizacién fue el procedimiento
de eleccién a partir del cuarto mes de vida con
puntaje de Bicétre de 13 o mayor. Con puntaje de
Bicétre de 8 a 12, se efectud una intervencion de
urgencia. Los pacientes con puntaje menor no se
embolizaron por tener prondstico ominoso, aun
con la oclusién de las fistulas.

FP: El tratamiento por via endovascular fue
el preferido en nuestro Hospital por ser menos
invasivo para las FP (Figura 4, G-I).

FiGura 4

FD: Se utilizé segtn los casos embolizacién
sola o asociada a cirugfa a cielo abierto.

Relacion con sindromes vasculares

Se encontré un caso de FD asociada a DSM
Iy sindrome metamérico venoso cerebrofacial
(cerebrofacial venous metameric syndrome; CVMS,
por sus siglas en inglés), y tres casos con MAV
que presentaban CAMS. Un caso de MAYV, tres de
MAVGy tres de FP fueron asociados al CM-AVM.

Fistula pial frontal izquierda

A. ACD: inyeccién de contraste por la arteria carétida izquierda. Ramos silvianos frontales que fistulizan hacia una tnica vena
cortical (flecha). La arteria cerebral anterior izquierda no se ve por robo de la cerebral media.

B. Angio-RNM que muestra idéntica imagen. Se ven las arterias del hemisferio contralateral.

C. RNM: T2. Atrofia cerebral localizada en el 16bulo frontal izquierdo. Imadgenes de vacio de flujo por las venas corticales

dilatadas.

D y E. Angio-RNM posembolizacién. No hay rastro de fistula arteriovenosa.
E. RNM posembolizacién. No se ven los vacios de flujo por dilataciones venosas. Atrofia frontal izquierda marcada.

Fistula pial temporal derecha

G. Angio-TAC en la que se ve la dilatacién venosa (circulo) y una arteria aferente (flecha).
H. RNM: imagen de vacio de flujo de la vena dilatada en T1. Nétese la atrofia cerebral.
I. ACD: se ve la fistula alimentada por las arterias aferentes, la vena cortical dilatada y el seno transverso.
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DISCUSION

Las MVAF en pediatria son poco comunes.
Pueden producir muerte, discapacidad y
alteraciones en el desarrollo normal del encéfalo
en los primeros meses de vida."*” Existen dos
grupos de MVAF bien definidos. Las MAYV,
que tienen un nido malformativo interpuesto
entre las arterias y las venas, y las fistulas
arteriovenosas directas, que no lo tienen. Si bien
estas entidades son reconocidas individualmente
en la literatura, no estdn abordadas con frecuencia
en su conjunto.®’ Esto vuelve dificil hacer una
comparacion estadistica con otras series, ya que,
en algunos casos, se toman las FP y las MAV
como una entidad tinica (cuando no lo son) y, en
otros, se agregan malformaciones de bajo flujo
en el estudio. Un ejemplo claro es la afirmacion
repetida en varios articulos de que las MAVG
representan el 30 % de las malformaciones
vasculares sin aclarar qué tipo de entidades se
incluye.!” En este articulo, se abordaron todas las
MVAF en su conjunto.

FiGura 5

Las MAV son una comunicacién anémala entre
arterias y venas a través de una marafia de vasos
andémalos (nido) interpuestos sin capilares.”!!
Se manifestaron en nuestra serie a partir de los
3 afos y fueron mds comunes en la segunda
infancia. Es extremadamente raro encontrar
casos de MAYV en los lactantes y los RN en la
literatura.'? El sangrado intraparenquimatoso fue
la manifestacién mas comun.'*'? Se encontraron
aisladas o acompafadas de otras enfermedades,
como el CAMS y el CM-AVM. Estas asociaciones
ya han sido reportadas por otros autores.'>!8

La presencia de un nido malformativo con
arterias aferentes y venas de drenaje precoz
hacen al diagndstico de esta enfermedad. Si bien
la angioarquitectura se puede visualizar con
angio-TAC y angio-RNM, la ACD es adn el mejor
método para determinar precisamente la lesion."

El estudio A randomized trial of unruptured
brain arteriovenous malformations (ARUBA)
demostré que, en los pacientes mayores de 18
afios, habia un riesgo mayor de morbimortalidad

Paciente con FD, DSM tipo I en el seno transverso izquierdo y CVMS.
A. ACD: FD alimentada por ramo de la arteria carétida interna izquierda (flecha).

B. ACD: se ve la FD por aferencias de ramas de la carétida externa derecha (flecha). Dilatacién del seno transverso izquierdo (6valo).
C. Angio-RNM: la flecha indica la dilatacién del seno transverso.

D. RNM: T1. Malformacién venolinfdtica en la érbita izquierda (flecha). Dilatacién del seno transverso izquierdo (6valo).

E. RNM ¢/ gadolinio: cavernoma paraventricular (6valo). Arteria aferente a la FD (flecha). Seno transverso dilatado (doble flecha).
F. RNM: T1. Las flechas indican la dilatacién del sistema venoso por drenaje de la FD al seno y de este a las venas corticales.
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con el tratamiento comparado con la observacion
en los pacientes con MAV asintomadticas. No
existe un estudio que avale la conducta en
las MAV asintométicas de los menores de 18
afios.” El objetivo del tratamiento de las MAV
es la eliminacién total del nido para evitar el
sangrado y resangrado mediante microcirugfa,
embolizacién, radioterapia o su combinacion.'*!

La MAVG se origina por una alteracién
en el desarrollo entre la semana 6.y 11." de
gestacion, etapa en la que, normalmente, existe
una comunicacién entre las arterias coroideas y
la VPM en el feto. Esta vena es la precursora de
la vena de Galeno y el seno recto. En la MAVG,
persisten estas comunicaciones embrionarias,
que generan dilataciéon de la VPM. Esta dltima
estructura venosa es la que se encuentra
aumentada de tamafio en las imagenes. Por lo
tanto, en las MAVG, no hay una vena de Galeno
propiamente formada y la enfermedad estd en
la VPM.%% Se clasifican segtn el tipo de fistulas
en coroideas, murales y mixtas. En las coroideas,
existe una red vascular alimentada por multiples
arterias coroideas que desembocan en la VPM. En
las murales, la comunicacidon arterial es directa
con la VPM. En las mixtas, coexisten ambos tipos
de fistulas.*

Como en otras series, las MAVG se
manifestaron mds frecuentemente en el RN.>>%
La insuficiencia cardiaca y los trastornos de
circulacién del liquido cefalorraquideo (LCR)
por hipertensién venosa cerebral que llevaban
a macrocefalia o hidrocefalia fueron los eventos
maéas comunes en nuestra serie de MAVG, en
concordancia con la literatura.®

La FD es una comunicacién arteriovenosa
sin nido interpuesto a nivel de las capas de la
duramadre. Debido a su poca frecuencia, nuestro
estudio tuvo muy pocos casos. Las FD asociadas
a DSM tipo I son congénitas; se caracterizan
morfolégicamente por un seno venoso dilatado
con fistulas en sus paredes. Presentaron
manifestaciones clinicas muy diversas, lo que
impidié coincidir con otras series en las que la
macrocefalia y las convulsiones fueron eventos
mads comunes.” Las FD asociadas a DSM tipo II
son una fistula directa entre la arteria occipital y
el seno sigmoideo estenosado. En nuestra serie,
se presentaron con frémito, signo ya descrito en
la literatura.?**

Las FD no asociadas a DSM en nuestros
pacientes no difieren de las encontradas en
adultos y son entidades diferentes a las anteriores.
Se pudieron haber generado por trombosis del

seno dural debido a traumatismo craneano o
estados de hipercoagulabilidad.?

La FP es una comunicacién directa entre
arterias y venas a nivel pial. Pueden ser tinicas
o multiples.”” En nuestra serie, se manifestaron
no solo en RN, sino también en otras edades.
Son fistulas arteriovenosas localizadas sobre la
corteza cerebral. La vena, en general, se dilata
y es lo que llama la atencién en los estudios
por imédgenes.*® La insuficiencia cardfaca y la
hemorragia intraparenquimatosa fueron los
eventos mds comunes. Estos datos coinciden
con otras comunicaciones, como asi también la
mayor incidencia de hemorragia cerebral en nifios
mayores.”!

En los RN y los lactantes, se prefiere realizar
el diagndstico de las MAVG, FP y FD mediante la
combinacién de ecografia, RNM y angio-RNM. La
TAC y angio-TAC se reserva para la urgencia. La
ACD en este grupo etario se prefiere efectuar en
la misma sesién de la embolizacion para evitar el
exceso de radiacién y contraste.®

El tratamiento endovascular tiene como
objetivo la oclusién de las fistulas para corregir
las alteraciones ocasionadas por la insuficiencia
cardiaca y la hipertensién venosa cerebral. Tres
sindromes vasculares fueron hallados en nuestra
serie. El CM-AVM es una entidad conformada
por malformaciones capilares multifocales en la
piel en forma de mdculas acompafada de FP,
MAVG o MAV en el encéfalo. El CAMS consiste
en MAYV que afectan al cerebro y la cara siguiendo
un patrén metamérico debido al origen comtin
de las células vasculares de estas localizaciones.
El CVMS es la contrapartida metamérica venosa
del anterior; se compone de FD asociada a DSM
tipo I con cavernoma encefdlico y malformacién
venolinfatica en la érbita.’*

CONCLUSIONES

Segin la angioarquitectura, las MVAF
se dividieron en dos grupos: las MAV (nido
interpuesto) y las fistulas arteriovenosas directas,
representadas por las MAVG, FP y FD. Las MAV
se manifiestan a partir de los 3 afios con pico en la
segunda infancia. La hemorragia intracraneana y
las convulsiones fueron las manifestaciones mas
frecuentes.

Las MAVG, las FP y las FD se expresaron
en la primera etapa de la vida. La insuficiencia
cardiaca, los trastornos de la circulaciéon del LCR
y la hemorragia intracerebral fueron los eventos
mds comunes. B
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ANEXO
PUNTAJE DE BICETRE
Puntaje  Funcién cardiaca Funcién cerebral Funcién respiratoria Funcién hepética Funcién renal
5 Normal. Normal. Normal. - -
4 Sobrecarga, Alteraciones aisladas del Taquipnea,
no necesita electroencefalograma termina el biberén.
tratamiento médico. subclinicas. - -
3 Falla, estable Signos Taquipnea, Sin hepatomegalia, Normal.
con tratamiento neurolégicos no termina funcién normal.
médico. intermitentes el biberoén.
no convulsivos.
2 Falla, no estable Convulsiones Ventilacion asistida, Hepatomegalia, Anuria
con tratamiento aisladas saturaciéon normal funcién normal. transitoria.
médico. FIO, < 25 %.
1 Requiere Convulsiones. Ventilacion asistida, Insuficiencia hepatica Diuresis
ventilacién. saturaciéon normal moderada o inestable
FIO, > 25 %. transitoria. con tratamiento.
0 Refractario al Signos Ventilacién asistida, Alteracién de Anuria.
tratamiento neurolégicos desaturacién. la coagulacién,
médico. permanentes. enzimas elevadas.

FIO,: fraccién inspirada de oxigeno. Véase la explicacién en el texto.



