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Introduccién

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) intracraneales son
lesiones congénitas poco frecuentes, de gran interés en la edad
pediétricay neonatal, por susimplicaciones clinicasy por losim-
portantes avances habidos en su prondstico y tratamiento(®.

En el cerebro neonatal aparecen, aproximadamente en
2,5/100.000 partos, de los cuales menos del 1% se asocian con
ectasia de lavena de Galeno@4).

El objeto de este trabajo es comunicar una observacion de
fistula arteriovenosa cerebral mltiple, diagnosticada durante el
seguimiento de un recién nacido con macrocefdia, y quefuetra-
tada satisfactoriamente, con técnicas de embolizacion. ASmismo,
Se revisan sus aspectos mas importantes.

Caso clinico

Recién nacido (RN) vardn, nacido tras gestacion de 39 se-
manas, con incidencia de diabetes gestacional y parto por ce-
sérea. Peso, 3.580 g. Apgar 9/10. Cuarto hijo de padres sanos
y no consanguineos. Anamnesis familiar negativa, exceptuando
una macrocefalia de tipo familiar, presente en la madre, en un
tio materno y en un hermano de 14 afios.

Al nacer fueingresado en nuestra Unidad por presentar dis-
trés respiratorio de adaptacion, que evoluciond favorablemente.
Al examen fisico se aprecié macrocefalia con frente promi-
nentey PC de 37,5 cm (percentil 97), siendo normales las fon-
tanelas y suturas craneales, asi como la auscultacion del cré&
neo y |os pulsos periféricos (Fig. 1A). Se practic un estudio car-
dioldgico por e antecedente materno de diabetes, que fue nor-
mal, y en laecografia transfontanelar se observaba unaimagen
hipoecoicaen e hemisferio derecho anivel delalineamediade
aproximadamente 1 cm de didmetro.

Secit6 enlaPoliclinica paracontrol, Sendo € crecimiento del
PC uniforme hasta e 4° mes. Posteriormente, se comprob6 un au-
mento vertical pasando en este tiempo de 46 cm (PC >+ 2DS)
ab53cm (PC >+ 4,5DS) (Fig. 1B), realizandose sucesivamente
Eco, TAC cranea y angiografia selectiva que confirmé la ano-
malia vascular.
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Macrocefalia neonatal por fistula
arteriovenosa cerebral multiple
tratada mediante técnicas de
embolizaciéon

Laecografiamostro ventriculomegaliadiscretay laTAC tra-
yectos vasculares anomal os, indicativos de MAV cerebral, es-
peciamente anivel delacisurainterhemisférica, con dilatacion

Figura1 A: Aspecto general del paciente, resaltando lamacrocefaliacon
frente prominente.
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Figura 1 B: Curvadel perimetro craneal desde el nacimiento. Las flechas corresponden a momento de las embolizaciones.

significativa de los espacios pericerebraesy leve aumento del
sistemaventricular (Figs. 2A y 2B). La arteriografia selectiva
confirmd la existencia de unafistula arteriovenosa cerebra mal-
tiple, con aportes desde ambas ramas cerebrales anterioresy sil-
vianaizquierda, que producia un importante robo de la circu-
lacion normal con drengje al seno longitudinal superior einfe-
rior que aparecen elongadosy dilatados (Fig. 3A).

Ha sido tratado mediante oclusion endovascular, con empleo
de microcatéteres de diversarigidez sin balon y distintos mate-
riales de embolizacion, sin presentar complicaciones, quedando
estabilizado el perimetro cefdlico y normalizadala vasculariza-
cion cerebra (Fig. 3B).

Inicidmente se embolizd la arteria cerebral anterior derecha
con COIL de tungsteno de liberacion mecanica controlada; se-
guidamente se ocluy6 larama silvianaizquierda dilatada, con
unamezclade Hystoacril y lipiodol v, por Ultimo, la cerebral an-
terior derecha con COIL GDC (alambres de platino de libera-
cion eléctrica).

Recientemente, ha sido necesario volver aocluir laramasil-
viana, con COIL GDC e Hystoacril, a observarse desde la car6-
tidaizquierda que persitialadimentacion figulosaatravésdedla
nuevamente dilatada. Actuamente tiene 6 afios y tanto la explo-
racion neurol 6gica como & desarrollo psicomotor son normales.
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Comentarios

Nuestro caso confirma laimportancia del seguimiento de
una macrocefalia neonatal aunque, con frecuencia, se trate de
una condicidn genéticamente determinada sin significado pa-
tolégico. La medicion periddica del PC puede mostrar, como
en el caso de nuestro paciente, una curva anormal mente as-
cendente indicativa de patol ogiaintracraneal, dentro de las cua-
leslas MAV son una de |as causas més frecuentes en lain-
fancia, causando més del 40% de las hemorragias intracrane-
ales en nifios®.

En una reciente revision realizada en la Seccion de
Neuropediatria de nuestro Hospital, sobre macrocefalias co-
mo motivo de consulta®, [lamaba |a atencion el alto porcen-
taje de antecedentes familiares de macrocefalia, 30% de las
cuales tenian patologiaintracraneal, como ocurria en nuestra
observacion.

Segun laliteratura™ las MAV pueden dividirse en: 1) fis-
tulas arteriovenosas con conexion directa entre arteriay vena,
formada por uno 0 més vasos de estructura normal sin interpo-
sicion del lecho capilar; 2) MAV propiamente dichas con co-
municaciones formadas por un NUMeroso grupo de vasos inma:
durosy poco diferenciado, debido ala detencion durante el pe-
riodo embrionario precoz (3 semanas), del desarrollo del pri-
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Figura2 A: TAC cerebral contrastado alos 11 meses: trayectos vascu-
lares anémal os, especialmente a nivel de la cisurainterhemisférica, que
sugieren malformacion vascular.

mitivo sistema circulatorio cerebral, con la consiguiente ausen-
ciadelared capilar entre arteriay vena. Dentro delasMAV ne-
onatal es merecen consideracion especia las que afectan alave-
na de Galeno, cuya sintomatologia es casi exclusiva de la pri-
merainfancia®910),

Las manifestaciones clinicas son variadas, vienen dadas por
la severidad del proceso y se relacionan con la edad de presen-
tacionio1n), | as publicaciones sobre el porcentaje de pacientes
en los cuales las MAV se hacen sintométicas antes de la edad
adulta, oscilan entreun 7'y un 42%@®. En el RN €l fdlo cardia-
€0 congestivo con soplo intracraneal es una presentacion fre-
cuentet!?, mientras que los sintomas neurol égicos diversos,
como hemorragiaintracraneal, crisis epilépticas, macrocefalia,
hidrocefalia, cefaleas, signos piramidales, cerebelosos, de-
ficiencias motoras y visuales, trastornos del comportamiento,
etc., son més propios de los nifios de mayor edad10-1113-14),

Lamacrocefalia forma parte de la historia natural de estas
afecciones, y es un hallazgo frecuente y precoz, incluso desde
€l nacimiento. En la serie de Friedman y cols.® fue la princi-
pal alteracion neuroldgica (55%), en lade Zerah y cols.(®9 estu-
vo presente en el 50% de los casos comunicados, y en lade
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Figura 2 B: TAC simple: liquido pericerebral claramente visible, y au-
mento de |os espacios subaracnoideos, especialmente en laregion anterior
(hidroma pericerebral).

Rodesch y cols. en el 38% de ellosi®. A diferenciade lo que
ocurre en nifios mayores, su fisiopatologia no se relaciona con
una obstruccién del flujo del LCR, sino que es € resultado del
aumento de la presion venosa cerebral secundario a alto flujo
delafistula, queinterfiere con lareabsorcion del LCR dando lu-
gar auna hidrocefalia externa. En estos casos aparece una ma-
crocrania por dilatacion significativa de |os espacios subarac-
noideos, particularmente marcada en |as regiones frontales de
los hemisferios, estando también con frecuencialigeramente di-
latados |os ventricul os lateral es13:14),

Se han descrito también malformaciones cerebrovasculares
multiples asociadas con &l sindrome de Rendu-Osler-Weber o el
sindrome de Wyburn-Mason”, asi como con anomalias extra-
neurol dgicas, principalmente cardiacas y renal es1819),

Durante | os Ultimos afios se han conseguido resultados mas
favorables en el tratamiento de recién nacidosy nifios con mal-
formaciones cerebrovasculares®. El diagndstico precoz me-
diante estudios por imagenes permite |a rapida seleccion de
€asos que se encuentran en una situacion médica éptima.
Igualmente, los avances en | os cuidados intensivos neonatalesy
pediétricos, y las modificaciones en |as técnicas de emboliza-
cion, con utilizacion de microcatéteres de rigidez variabley mi-
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Figura 3 A: Arteriografia selectivaen proyeccion lateral: se aprecialafis-
tulaarteriovenosa cerebral, principamente laramaanémalade lacerebral
anterior derecha, que drena hacia un punto fistuloso a nivel frontal, cau-
sando un importante secuestro de la circulacion cerebral normal, con dre-
naje répido hacia el seno recto, através del seno longitudinal superior e
inferior, que aparecen elongados y dilatados.
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Figura 3 B: Arteriografia de control tras 4% embolizacion en proyeccion
lateral: normalizacion delacirculacion cerebral en el hemisferio derecho.
Se observan restos del materia embolizantey no hay nuevos reclutamientos
fistulosos.

croalambres guia, asi como de polimeros acrilicos, han mejora-
do el prondstico de estos enfermos®. Los resultados comunica-
dos en distintos trabajos confirman laimportante reduccion en
las tasas actuales de mortalidad y morbilidad de estos pacien-
tes.1020) En nuestro caso, la embolizacion se realizé en 4 se-
siones y produjo una normalizacidn de la circulacion cerebral
sin ningun efecto secundario sobre su evolucion.

Conclusion. Lamacrocefalianeonatal requiere seguimiento
clinicoy ecogréfico para determinar su carécter evolutivoy po-
sible causa. Su asociacion con hidrocefalia externa es un ha-
Ilazgo frecuente en las malformaciones cerebrovasculares neo-
natales, debiéndose investigar esa posibilidad. El diagndstico
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precoz de estos procesos vascul ares mediante técnicas no agre-
sivas, y laembolizacién dirigida através de cateterismo han me-
jorado su prondstico, al poder controlarse rapidamente la ma
yoria de estas lesiones y su sintomatol ogia.
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