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Anomalias venosas del desarrollo
intracraneal (AVD), élo conocemos todo?.
¢Se trata simplemente de un hallazgo
incidental asintomatico o debemos realizar
un estudio mas exhaustivo?
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OBJETIVO DOCENTE

" Definicion actualizada y exposicion del
posible mecanismo fisiopatologico
asociado a la formacion de las AVD.

" Revision y estudio retrospectivo en la
literatura de los factores mecanicos y de
flujo de las AVD responsables por si mismos
de sintomatologia especifica, asi como de
otras malformaciones vasculares que
pueden asociarse a AVD que pueden
provocar complicaciones graves como la
hemorragia intracraneal.

" Descripcion de los hallazgos radiologicos
en las AVD tipicas y atipicas mediante
revision pictorica de serie de casos de
nuestro hospital mediante TC, RM vy
angiografia cerebral diagnostica.
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REVISION DEL TEMA

Las AVD estan formadas por venas medulares
dilatadas que drenan de forma centripeta y
convergen en una vena colectora que a su vez
drena a venas subcorticales superficiales o a
venas subependimarias.

CABEZA DE MEDUSA

= Son las malformaciones vasculares intracraneales
mas frecuentes, con una incidencia del 0,05 - 2,6 %
en la poblacion general. Segun algunos articulos
conforman el 60% de todas las malformaciones
vasculares cerebrales

" Clasicamente se las ha denominado: angioma
venoso, malformacion venosa o malformacion
venosa medular. Sin embargo

ACTUALMENTE: Anomalias venosas del desarrollo
intracraneal ( AVD)

" Son incidentales y asintomaticas habitualmente,
con clinica neurologica excepcionalmente
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Etiologia

= No esta definida del todo en la actualidad.

" |a teoria mas aceptada es que el origen es
una aplasia, hipoplasia u oclusion venosa
durante el desarrollo embrionario

" Secundariamente se desarrolla un sistema
Venoso compensatorio en ausencia de venas
normales

" Hay que tener en cuenta que la frecuencia
de mas de una AVD en otros territorios
cerebrales segun la literatura corresponde al
1,2-16% de los pacientes, nunca hay que
olvidar realizar una revision exhaustiva de
todo el territorio cerebral.
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Clinica

> Habitualmente son ASINTOMATICAS
» Existe riesgo de hemorragia por asociacion a:

= Fistulas arteriovenosas
= Cavernomas

e Los cavernomas son la causa MAS FRECUENTE
de hemorragia de AVD, con un riesgo de 0,22%
por ano.

* La frecuencia de sangrado de un cavernoma
asociado a AVDs respecto a solo cavernoma
aumenta 2,6-3,1% por paciente/afo. En otros
estudios se observa un riesgo de sangrado del
33-48% de AVD con cavernoma respecto a AVD
sin cavernoma

* Se han estudiado varios factores de las AVD
que aumentan la incidencia de cavernoma:
angulacion distal aguda, estrechamiento y
tortuosidad de vena de drenaje parecen ser
los mas relevantes.

* La presencia de estos factores provocaria
microhemorragias por flujo turbulento por
elevacion de presiones venosas cerebrales lo
que provocaria estimulacion de factores de
crecimiento angiogéenicos responsables de |a
creacion de los cavernomas
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Clinica

Los mecanismos que provocan sintomatologia en
las AVDs se dividen en:

» Mecanicos: un componente de la AVD (lo mas
frecuente la vena colectora de drenaje) comprime
un estructura intracraneal cuya clinica mas
habitual suele ser: hidrocefalia obstructiva, (la
oclusion suele estar a nivel del acueducto) o
sindrome de compresidn nerviosa neurovascular:
neuralgia trigeminal, hemiespasmo facial o
tinnitus los mas frecuentes).

» Relacionados con el flujo: SHUNT A-V es lo mas
frecuente

" Aumento del flujo: shunt A-V o MAYV, cursan
con clinica de: cefalea, déficit neuroldgico,
convulsiones o coma.

" Disminucion del flujo: trombosis de vena
colectora, estenosis de via de drenaje o
obstruccion completa de AVD, cursan con
clinica de: cefalea, convulsiones y alteracion
de consciencia.

» ldiopaticos
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Diagnostico

»Se observa el tipico patron de cabeza de
medusa, tanto en angio TC como RM. En TC sin
contraste puede verse la AVD iso/ligeramente

hiperdensa, sin embargo si es MUY hiperdenso:
sospechar infarto venoso asociado

» Habitualmente el parénquima drenado por una
AVD es normal, pero se han observado diversas
anomalias en estudios por RM, tales como:
alteracion de la intensidad de senal en territorio
de drenaje, atrofia, lesiones de sustancia blanca,

calcificaciones distroficas o varices asociadas
(muy infrecuente)

»En estudios de perfusion se han observado 2
patrones:

" Patron de perfusion normal (Asintomaticos )

" Patron de congestion venosa: aumento del
flujo y volumen cerebral y del tiempo de

transito medio ( Sintomaticos o
Asintomaticos)
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Diagnostico

En angiografia se han observado AVDs con llenado
Venoso precoz. 3 patrones

" Multiples shunts A-V difusos
= Unico shunt A-V

" Asociacion de AVD con MAV (malformacion
arteriovenosa), donde la AVD se encuentra en el
territorio de drenaje de la MAV

Arteriografia en fase arterial precoz y tardia donde se
observa AVD de la rama temporoocipital de la ACM con
llenado venoso precoz y multiples shunt A-V difusos.
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Tratamiento

> Las AVDs no se deben tratar de forma
sistematica por el riesgo de inducir un gran
infarto venoso

»Se han descrito casos de AVDs con MAVs
tratadas con cirugia, radiocirugia,
radioterapia con bisturi de rayos gammay
embolizacion (MEJORES RESULTADOS
TRATANDO MAYV que MAV+AVD)

»Segun los diversos estudios publicados sobre
AVDs se recomienda tratamiento
conservador, (ej: terapia anticoagulante si |la
sintomatologia es por trombosis o estenosis
de vena de drenaje) planteando un
tratamiento mas invasivo en casos
especificos y habitualmente con hemorragia
asociada
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CASO 1
= \/aron, 22 anos
" Acude por cefalea y trastorno del sueno
" AP de sincopes cardiogenicos

" RM extrahospitalaria con probable anomalia
vascular cerebral

- /"D

AngioRM: Anomalia del desarrollo venoso hemicerebeloso

izquierdo. Multiples venas medulares hemicerebelosas
izquierdas que confluyen en colector venoso no
aneurismatico que drena a torcula
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Arteriografia. Fase arterial anodina.

Fase venosa: Se observa AVD cerebelosa
izquierda con colector venoso que drena en |a
torcula
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CASO 2
= \/aron, 26 anos
" 12 motivo de consulta en 2014: epilepsia de novo

" AP: hemorragia frontal derecha, cefalea,
mononucleosis

" Se solicita un TC de craneo y se amplia con
AngioRM para completar estudio

AngioTC craneal. Lesion vascular frontal derecha con multiples
vasos venosos que confluyen en cabeza de medusa hacia una
vena colectora

AngioRM y
reconstruccion

volumeétrica
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ARTERIOGRAFIA CEREBRAL: Se observa la malformacidn venosa frontal derecha,
con multiples venas confluyendo en una vena colectora( Con morfologia en

cabeza de medusa) asi como retorno venoso precoz( es decir retorno venoso que

se hace evidente en FASE ARTERIAL), lo que indica |la presencia de multiples
microshunt arteriovenosos.

F<tos hallazeos son combpatibles con uuna anomalia del desarrollo venoso atinica
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Deslizar el puntero del raton hacia la imagen para
volver a visualizar
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CASO 3

" Mujer, 71 anos

" Motivo de consulta: episodio de amaurosis fugaz,
oftalmologia la derivada para descartar patologia isquémica

" AP: urticaria a frigore, dislipemia
" Se solicita TC de craneo
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" TC craneo: lesion extraaxial, redondeada e hiperdensa derecha asi como
multiples calcificaciones en territorio de ganglios de |la base derechos,
con realce difuso en AngioTC que podria corresponder a cavernomas y
microsangrados
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AngioTC y RM con contraste. Hipertrofia de vasos venosos
frontoparietales derechos profundos que drenan a vena

cerebral media derecha, también hipertrofica, en relacion
(o] aWAN\AD,
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CASO 4
= Mujer, 25 anos
" Motivo de consulta: cefalea intensa
" AP: Fumadoras. ACOs orales. No DM. No HTA.

" Se realiza TC sin contraste |.V con hematoma de ggbb derechos y
posteriormente angioTC

" En la region del hematoma intraparenquimatoso de ganglios
basales derechos se observa AVD procedente de vena prepontina.

» Resto de AngioTC sin alteraciones
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= ARTERIOGRAFIA CEREBRAL: AVD profunda en ganglios basales
derechos con colector venoso principal permeable que drena a

seno sigmoide izquierdo. Esta AVD tiene un comportamiento tipico,
sin fistula A-V.
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CASO 5

"\/aron de 54 anos

"Diagnosticado de “MAV”(erroneo) por varios sincopes de
repeticion

" Acude de nuevo al hospital por sincope con pérdida de
conocimiento

®Se solicita TC de craneo sin contraste |.V.

= TCS/C: Gran hematoma agudo parenquimatoso de 32 x 56 mm,
paramedial en region occipital derecha con hemoventriculo.

® ANGIOTC: cabeza de medusa con venas drenando a vena
colectora principal.
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ARTERIOGRAFIA CEREBRAL: Se observan venas medulares
periventriculares posteriores derechas dilatadas, con replecion de
contraste tardia y sin replecion de contraste del colector de drenaje
Venoso.

Estos hallazgos son sugestivos de AVD periventricular derecha con
trombosis del colector venoso. No Shunt ni MAV.
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CONCLUSIONES

»Las AVD son habitualmente asintomaticas
V ho hecesitan seguimiento ni
tratamiento, sin embargo
excepcionalmente pueden provocar
complicaciones y/o sintomatologia grave.

» Por lo tanto, ante una AVD sintomatica
seria necesario un estudio exhaustivo
mediante pruebas de imagen,
principalmente para descartar la presencia
de otras posibles malformaciones
vasculares asociadas, y asi poder llegar a
un diagnostico precoz y a un adecuado
tratamiento de la patologia subyacente.
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