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CASO CLIiNICO

Malformaciones cavernomatosas del tallo cerebral en pediatria:
reporte de un caso y revision de la literatura
Brainstem cavernous malformations in pediatrics: case report and literature review
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Resumen

Las malformaciones cavernomatosas tienen una prevalencia del 0.4% al 0.8% en la poblacién. Su sintomatologia incluye
convulsiones, cefalea y déficit motor y de nervios craneales. Presentamos el caso de una nifia de 10 afios con cefalea, hemi-
paresia derecha, ataxia y afeccién de nervios craneales izquierdos VI, VII, IX y X. La resonancia magnética de encéfalo evi-
dencié una lesion pontobulbar izquierda. Se realizé reseccion de una malformacion cavernomatosa. La paciente presento
resolucion de los sintomas al afio de la cirugia. Las malformaciones cavernomatosas del tallo cerebral en pediatria son
infrecuentes; cuando sangran, se recomienda la cirugia, y en las asintomaticas solo vigilancia neuroldgica.
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Abstract

Cavernous malformations have a prevalence of 0.4% to 0.8% in the population. Its symptoms are seizures, headache, and
motor and cranial nerve deficits. We present the case of a 10-year-old girl with headache, right hemiparesis, ataxia, and
involvement of left cranial nerves VI, VII, IX and X. Magnetic resonance imaging of the brain showed a left pontobulbar lesion.
A cavernous malformation was resected. The patient showed resolution of the symptoms one year after surgery. Cavernous
malformations of the brainstem in pediatrics are infrequent; when they bleed, surgery is recommended, and in asymptomatic
lesions only neurological surveillance.

Keywords: Brain cavernous malformation. Pediatrics. Brainstem. Neurosurgery

una sola capa de endotelio. Representan del 10% al
15% de todas las malformaciones neurovasculares y

Las malformaciones cavernomatosas (MC), también tienen una prevalencia del 0.4% al 0.8% en la pobla-
conocidas como angiomas venosos o cavernomas, Cion'?. Las MC pueden ser familiares (genéticas) o
son malformaciones vasculares formadas por grupos ~€spontaneas; las genéticas se asocian a MC multiples
de sinusoides dilatados, organizados en canales con con un patréon autosémico dominante, relacionadas
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Figura 1. La tomografia computarizada simple de craneo en cortes sagital, coronal y axial (A) evidencié una lesién hemorragica heterogénea en
la unién pontobulbar izquierda. La resonancia magnética (RM) en secuencias T1 (B) y T2 (C) en cortes sagital, coronal y axial mostré una lesién
subpial a nivel pontobulbar izquierdo, con diferencia en las intensidades, sugestiva de probable malformacion cavernomatosa.

con la mutacion en uno de tres genes: KRIT1(CCM1),
MGC4607 (CCM2) y PDCD10 (CCM3). Existe predis-
posicion por grupos étnicos (50% en hispanos y
10-20% en caucasicos). Su etiologia se ha relacio-
nado con la exposicidn a la radiacion®“. La sintoma-
tologia incluye crisis convulsivas, cefalea, déficits
motores y disfuncién de nervios craneales, depen-
diendo de su localizacién, y se atribuye al sangrado
intra- o extralesional y efecto de masa. La localizacion
mas frecuente es supratentorial (70-80%), seguida de

la infratentorial (10-20%) y medular (5-10%)%. La
hemorragia por MC en el tallo cerebral (que com-
prende el mesencéfalo, la protuberancia anular y el
bulbo raquideo), al tener mayor densidad los nucleos
de los nervios craneales y los tractos motores, incre-
menta la sintomatologia y la discapacidad, en com-
paracion con su contraparte supratentorial®. Por su
tamafo, las MC se clasifican en pequefas (< 2 cm),
grandes (2-4 cm) y gigantes (> 4 cm). La resonancia
magnética (RM) se considera como primera opcion
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Figura 2. Fotografia intraoperatoria del piso del ventriculo 1V, con la
paciente en dectbito prono. A: coliculo facial izquierdo incrementado
de volumen (flecha). B: salida de material hematico antiguo posterior
a la incision infracolicular. Con dos asteriscos se indica la posicién
superior y con un asterisco la posicion inferior.

para su diagnostico’®. El manejo de las MC incluye
observacion, cirugia o radiocirugia, dependiendo de
su presentacion clinica y localizacion anatomica'!".

Caso clinico

Presentamos el caso de una nifa de 10 afios que 7
dias previos a su ingreso tuvo cefalea y pérdida tran-
sitoria del estado de consciencia con posterior recu-
peracion, y desarrollé hemiparesia en el hemicuerpo
derecho con fuerza 2/5, ataxia y afeccién de los ner-
vios craneales izquierdos VI, VII, IX y X. Se le realizé
una tomografia de craneo simple y fue enviada a
nuestro hospital para valoracién por neurocirugia
pediatrica, complementando su abordaje con RM de
encéfaloy columna, que evidencid una lesién intraaxial,
subpial del tallo cerebral en la unién pontobulbar
izquierda, sugestiva de una MC (Fig. 1). Se realizé
cirugia a los 10 dias de iniciada la sintomatologia. Con
la paciente en decubito prono, bajo monitorizacion
neurofisiolégica intraoperatoria y con técnicas de
microcirugia, se realizd un abordaje telovelar, locali-
zando el piso del ventriculo IV y el coliculo facial
izquierdo, presentando el coliculo un incremento de
volumen y un halo de hemosiderina. Se hizo una inci-
sién infracolicular, obteniendo material hematico anti-
guo, y se identificé una MC de 7 mm que fue resecada
totalmente, se corrobord la hemostasia y se cerrd por
planos de manera convencional (Fig. 2). La paciente
fue extubada a las 72 horas. Al persistir con dificulta-
des para la deglucién, requirid una gastrostomia
endoscopica. Fue egresada a su domicilio a los 7 dias
del posoperatorio. Se le dio seguimiento en la consulta

externa, confirmando el diagndstico de MC por histo-
patologia. A los 4 meses logra deambular de forma
independiente, con una fuerza 4/5 en el hemicuerpo
derecho, resolucion de la pardlisis facial y capacidad
de deglucion, y se le retira la gastrostomia por lograr
un adecuado peso para su talla y edad; aun persistia
afeccion del VI nervio craneal izquierdo. Al afio de la
cirugia recupera totalmente la fuerza del hemicuerpo
derecho y la funcidn de los nervios craneales. Se rea-
liza una RM de encéfalo de control que evidencia la
ausencia de la MC (Fig. 3). La paciente no tiene ante-
cedentes de exposicion a radiacién ni historia familiar
de MC, y se descartd una alteracién genética.

Discusion

El sangrado de las MC es més comun en |os nifios
(36-78%) que en los adultos (8-37%)5. El tratamiento
de las MC del tallo cerebral es controversial; sin
embargo, cuando el paciente presenta sangrado y
afeccion clinica se recomienda cirugia para evitar un
nuevo resangrado y un mayor déficit neuroldgico per-
manente, ya que se han reportado resangrados anua-
les del 18.1% al 32.3%2®. En los casos asintomaticos
no se recomienda cirugia*'®'*, Comparando nuestro
caso con los de otros autores, encontramos que Di
Rocco C et al." reportan su experiencia con tres MC
del tallo cerebral en pacientes pediatricos; si bien
reconocen que presentan un déficit posquirirgico
transitorio, los pacientes tienden a recuperarse y a la
resolucion de los sintomas, recomendando la cirugia.
También Lena et al.’™®, en 13 afios, reportan 9 MC del
tallo cerebral en nifios y operaron al 66.6%, recomen-
dando resecar toda la lesion para evitar resangrados,
y logran mejoria de los sintomas con la cirugia. Abla
et al.’®, en 40 pacientes pediatricos con MC del tallo
cerebral operadas, concluyen que la cirugia es la
mejor opcidn en las lesiones sintomaticas. Consta-
tando nuestros hallazgos, Bhardwaj et al.”” reportan
20 MC del tallo cerebral en nifios, de las que operaron
7 y manejaron de forma conservadora 13, reportando
morbilidad transitoria en el grupo quirurgico; en el
grupo no quirurgico se agregaron déficits neuroldgi-
cos, recomendando la cirugia como mejor opcién
terapéutica. Sawarkar et al.® reportan 10 MC del tallo
cerebral pediatricas sintomaticas, y de estas resan-
graron el 50% antes de la cirugia, operaron a 9, el
88.9% mejoraron y el 11.1% empeoraron, concluyendo
que la cirugia es el mejor tratamiento. Rennert et al.
reportan 8 MC del tallo cerebral en nifios, logrando
una reseccion total en el 87.5% de los pacientes y
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Figura 3. Resonancia magnética posoperatoria en secuencias T1 (A) y T2 (B), en cortes sagital, coronal y axial, que evidencian la ausencia de
la lesién en la union pontobulbar izquierda (comparese con la figura 1).

subtotal en el 12.5%, con minima morbilidad y reso-
lucion total de los sintomas. Li et al.'® operaron 52 MC
del tallo cerebral en pediatria, recomendando la
reseccion total de la lesidn; los pacientes presentaron
mejoria clinica posterior a la cirugia. Velz et al.?°
reportan 40 pacientes pediatricos con MC del tallo
cerebral, de los que operaron a 13 sintomaticos y en
los 27 asintomaticos realizaron vigilancia neuroldgica;
los pacientes sintomaticos mostraron mejoria clinica
con la cirugia. Florian et al.?' reportan 2 pacientes, de
6 y 5 meses, con MC del tallo cerebral sintomaticas,
evidenciando su naturaleza congénita y la resolucién
de los sintomas con cirugia. En Latinoamérica, Braga
et al.?2 y Suéarez et al.?® reportan MC del tallo cerebral
operadas en nifos, con 2 y 6 casos respectivamente,
recomendando cirugia en los pacientes sintomaticos
y logrando mejoria clinica con la cirugia, como se
evidencié en nuestro caso.

En las MC del tallo cerebral de adultos, en un
metaanalisis realizado por Gao et al.?* se comparan
la microcirugia y la radiocirugia, concluyendo una

ventaja de la microcirugia sobre la radiocirugia en
cuanto a incidencia de resangrados y resolucion de
los sintomas. De igual forma, Kearns et al.®® y Harris
et al.? recomiendan la cirugia para MC del tallo cere-
bral sintomaticas, con un riesgo de mortalidad menor
del 4% y mejoria de la sintomatologia. En México,
Nathal et al.?” reportan 50 MC del tallo cerebral sin-
tomaticas operadas en adultos, encontrando resolu-
cion de los sintomas posterior a la cirugia.

Comparando los resultados en el manejo del pre-
sente caso, se evidencia que la cirugia en las MC del
tallo cerebral sintomaticas es la mejor opcion terapéu-
tica, tanto en adultos como en nifos.

Conclusiones

Las MC del tallo cerebral en pediatria son infrecuen-
tes. Su sangrado tiene una presentacion clinica catas-
trofica y tiende a presentar nuevos resangrados, en
comparacion con los adultos; por ello, se recomienda
Su manejo neuroquirdrgico mediante microcirugia una
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vez diagnosticadas, considerando la mayor expectativa
de vida en los nifios. En lesiones incidentales no se
recomienda cirugia, sino solo vigilancia neuroldgica.
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