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RESUMEN

Introduccién: las malformaciones arteriovenosas (MAVs) suelen ser lesiones Unicas; en ocasiones pueden presentarse de forma
multiple, asociadas a enfermedades congénitas.

Objetivos: realizar una actualizacion bibliografica sobre las MAVs cerebrales mdltiples y analizar su prevalencia, asociacién a
sindromes congénitos y la casuistica de nuestra institucién.

Material y métodos: efectuamos un estudio descriptivo transversal, basado en las historias clinicas de pacientes con MAVs
cerebrales entre el 2011 y el 2021 en nuestra institucion, identificando quienes presentaban lesiones multiples (2 o mas) y su
asociacién a sindromes congénitos. Adicionalmente se realizé una revisién bibliogréafica.

Resultados: segun el andlisis de 13 publicaciones que incluyeron 5882 casos, las MAVs multiples representan el 1.75% del total
de pacientes con MAVs, asociandose a enfermedades congénitas como el sindrome de Rendu-Osler-Weber (ROWS, las siglas
por su nombre en inglés) en el 50% de los casos y al sindrome de Wyburn-Mason (WMS, las siglas por su nombre en inglés) en
el 5.5-23% de los pacientes. En la serie de nuestra institucion, de 157 pacientes con MAVs cerebrales, 2 presentaron lesiones
multiples (1.27%), y 1 caso asociado a ROWS.

Conclusion: las MAVs cerebrales multiples son poco frecuentes y requieren de un equipo multidisciplinario en su abordaje
debido a su alta asociacién a sindromes congénitos. Esta entidad represento el 1.27% del total de MAVs tratadas en nuestra
institucion y el 1.75% segun lo reportado en diferentes series de casos publicadas previamente en la literatura. Se encontré con
mayor frecuencia asociada a sindromes congénitos; el sindrome de Rendu-Osler-Weber fue el mas comun, presente en el 50%
de los casos.

Palabras clave: Hemorragia intracraneal. Malformacion arteriovenosa cerebral mdltiple. Sindrome de Rendu-Osler-Weber.
Sindrome de Wyburn-Mason

Multiple cerebral arteriovenous malformations

ABSTRACT

Background: arteriovenous malformations (AVMs) are usually single lesions; occasionally, they can present in multiple forms
associated with congenital diseases.

Objectives: to conduct a literature update on multiple cerebral AVMs and to analyze their prevalence, association with congenital
syndromes, and the case series of our institution.

Methods: we conducted a cross-sectional, descriptive study based on the medical records of patients with cerebral AVMs
between 2011 and 2021 at our institution. We identified those with multiple lesions (2 or more) and their association with congenital
syndromes. A literature review was also conducted.

Results: according to an analysis of 13 publications including 5882 cases, multiple AVMs represent 1.75% of all patients with AVMs,
and are associated with congenital disorders such as Rendu-Osler-Weber syndrome (ROWS) in 50% of cases and Wyburn-Mason
syndrome (WMS) in 5.5-23% of patients. In our series, of 157 patients with cerebral AVMs, two presented with multiple lesions
(1.27%), and one case was associated with ROWS.

Conclusion: multiple cerebral AVMs are rare and require a multidisciplinary team approach due to their high association with
congenital syndromes. This entity represented 1.27% of all AVMs treated at our institution and 1.75%, according to analysis in
various case series previously reported in the literature. It is most frequently associated with congenital syndromes, such as Rendu-
Osler-Weber syndrome, in 50% of cases.

Keywords: Intracranial hemorrhage. Multiple cerebral arteriovenous malformations. Rendu-Osler-Weber syndrome. Wyburn-Mason
syndrome
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Figura 1. Diagrama de flujo de la revision bibliogréfica realizada.
Su forma de presentacién clinica es variable, puede ser enfermedades congénitas tales como el sindrome

asintomidtica en casos donde su diagndstico se realizé
de manera incidental o debutar como una hemorragia
de los 812 Esta

intracraneal en el 45-72% casos.
manifestacién es la mds frecuente, dejando en un segundo
lugar a las crisis comiciales (18-30%);*" otras formas de
presentacién incluyen cefalea y déficits neurolégicos.

Estudios realizados demuestran que las MAVs son
la causa del 4% de los accidentes cerebrovasculares
hemorrédgicos y el 1-2% del total de szrokes,' afectando mas
frecuentemente a personas jovenes (<45 afios), en quienes
representan un tercio de los eventos hemorrigicos, con un
riesgo de rotura anual del 2.25-6.8%,%'*%7 y una tasa de
resangrado del 9.65% durante el primer afio posterior al
sangrado y del 3.67% luego de 5 afios.”® Cada episodio
tiene una morbilidad del 20-30% y una mortalidad del
10-409% 8101922

Generalmente, se trata de lesiones vasculares Unicas, en
su mayoria lesiones congénitas esporddicas, sin embargo,
se ha reportado que en el 0.12 a1 29.4% de los casos pueden

23-35

presentarse de forma multiple,”* usualmente asociadas a

de Rendu-Osler-Weber (ROWS), también llamado
telangiectasia hemorrdgica hereditaria, al sindrome de
Wyburn-Mason (WMS) o, en menor frecuencia, a las
malformaciones vasculares de tejidos blandos, por lo
que su multiplicidad exige descartar, mediante criterios
clinicos, la presencia de dichas patologias.

Para definir cémo tratar a las MAVs multiples, al
igual que en las M AVs solitarias se utilizan las escalas de
gradaciéon de Spetzler Martin y la escala suplementaria
de Lawton-Young que proporcionan un estimado del
riesgo quirdrgico; sin embargo, no se encuentra bien
establecido en el caso de las lesiones multiples el intervalo

de tiempo que se debe respetar para la resolucién de la
MAV restante.

Objetivos
Realizar una actualizacién bibliogrifica sobre las
malformaciones arteriovenosas (IMAVs) cerebrales

multiples y analizar su frecuencia y asociacién a
sindromes congénitos en estudios poblacionales y dentro
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TABLA 1. FRECUENCIA DE MAVS MULTIPLES EN REPORTES DE SERIES Y SU ASOCIACION CON OWRS Y WMS

N.° (%) asociado a

N.° (%) asociado

_ N de pacientes  N.° (%) de ROWS de los a WMS de los
Fuente (Afho) con MAVs pacientes con ; ;
cerebrales lesiones multiples pamente:e, <.:on pamentete. c.:on
MAVs multiples MAVs multiples
Perret (1966).3° 453 3 (0.66%) NS NS
Moody (1970).3" 105 1 (0.95%) NS NS
32"5‘;’;’;; Fong 39 1(2.56%) NS NS
Willinsky (1989).% 203 18 (8.87%) 5 (27.78%) 1 (5.56%)
Jessurun (1993).%7 17 5 (29.41%) 4 (80%) 1 (20%)
Salcman (1992).24 95 3(3.16%) NS NS
lisuka (1992).2° 77 13 (16.89%) 1(7.69%) 3 (23,07%)
Matsubara (2000).*> 638 7 (1.1%) 7 (100%) NS
Bharatha (2011).2¢ 1989 37 (1.86%) 22 (59.46%) NS
Boone (2016).2 235 2 (0.85%) NS NS
Robert T (2016).2 695 6 (0.86%) 1(16.67%) NR
Yang (2016).34 531 6 (1.13%) 6 (100%) NS
Pohjola (2019).%2 805 1(0.12%) NS NS
Total 5882 103 (1.75 %)
ggzsg)”te articulo 457 2 (1.27%) 1(50%) NR
Total 6039 105 (1.74 %)

NS: No especificado en el articulo. NR: No reporta.

de la casuistica en nuestra institucién.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una revision bibliografica en las principales ba-
ses de datos médicas electrénicas utilizando como motor
de busqueda PubMed, Cochrane y Embase, mediante las
palabras claves: hemorragia intracraneal, malformacién
arteriovenosa cerebral miltiple, sindrome de Rendu-Os-
ler-Weber y sindrome de Wyburn-Mason.

Se encontraron 626 articulos en Pubmed, ninguno en
Cochrane ni Embase, se descartaron las publicaciones que
no incluian en el titulo ni en el resumen informacién sig-
nificativa respecto a la presentacién, diagndstico y trata-
miento de las MAVs intracraneales multiples o de su aso-
ciacién con el ROWS y WMS. Ademis, se examinaron
las referencias de 63 articulos seleccionados en busca de ci-
tas relevantes adicionales agregando de esta manera otros
52 articulos para un total de 115. Se excluyeron las publi-
caciones anteriores a 1965, todas aquellas que no incluian
una base de datos institucional que mostrara un total de
casos de MAVs cerebrales (ya que no nos permitia calcu-
lar el porcentaje de las lesiones multiples), los estudios que
analizaban unicamente los casos de MAVs cerebrales con
diagnéstico previo de ROWS y no en la poblacién en ge-

neral y, por ultimo, aquellos estudios en los cuales no se
pudo obtener la publicacién completa. La muestra final
quedé conformada por 13 articulos (Figura 1).

Se efectué un estudio descriptivo de tipo transversal,
basado en las historias clinicas informatizadas de los pa-
cientes con diagndstico de MAVs en nuestra institucién
desde octubre del 2011 a octubre del 2022, identificando
aquellos que presentaban 2 o mds malformaciones arte-
riovenosas cerebrales; ademds, se complementé con ima-
genes de estudios diagndsticos e intraoperatorias de las
lesiones captadas por coautores.

RESULTADOS

Se identificé en los diferentes estudios poblacionales que
el porcentaje de MAVs multiples respecto al nimero to-
tal de MAVs manejadas en cada centro puede variar des-
de un 0.12 a un 29.41%, con una media del 1.75% (Ta-
bla 1). Estas se presentan, principalmente, en contexto de
sindromes congénitos como el ROWS, con un porcenta-
je de asociacién de aproximadamente 50% (Tabla 2) y el
WMS, que puede estar presente en el 5.5 al 23% de los
2508, 252729

Del 2011 al 2022 se intervinieron quirtrgicamente en
nuestra institucién un total de 157 pacientes con diagnds-
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TABLA 2. ASOCIACION DE MAVS MULTIPLES CON ROWS

Fuente (Afo)

multiples
Willinsky (1989).2 18
Jessurun (1993).7 5
lisuka (1992).2° 13
Matsubara (2000).% 7
Bharatha (2011).28 37
Robert T (2016).% 6
Yang (2016).34 6
Total 92
Presente articulo (2023) 2
Total 94

tico de MAVs cerebrales, de los cuales 2 presentaron lesio-
nes malformativas multiples, un 1.27 % del total de M AVs.

Caso 1

Paciente de sexo masculino, de 41 afios de edad al cual se
le diagnosticaron dos M AVs cerebrales de forma inciden-
tal, una supratentorial (temporal derecha), con aferencias
de rama silviana y drenaje venoso precoz al seno sigmoi-
deo homolateral y otra infratentorial (cerebelosa superior
izquierda) con aferencias de la arteria cerebelosa superior
homolateral y drenaje precoz hacia el seno sigmoideo ho-
molateral, asociadas a la presencia de un aneurisma de bi-
furcacién carotidea izquierda (Figura 2), dichas lesiones
se identificaron en contexto de estudio del ROWS, con el
cual habia sido diagnosticado desde los 11 afios.

Inicialmente se realiza la gradacién del riesgo quirdrgico
de la MAV supratentorial segin la escala de Spetzler Mar-
tin, siendo de bajo grado por su tamafio menor a 3 cm, su
localizacién en drea no elocuente y su drenaje venoso su-
perficial (Grado 1), por lo que se decide su exéresis me-
diante microcirugia y 2 meses después se realiza clipado
microquirdrgico de la lesién aneurismdtica incidental.

Un afio posterior al primer procedimiento se efectia
nueva angiografia digital que no evidencia remanentes de
la MAV tratada y correcta exclusién aneurismatica (Fi-
gura 3), sin cambios respecto al tamafio de la MAV cere-
belosa izquierda. Se decidié realizar embolizacién de esta
debido a la negativa del paciente ante una nueva propues-
ta quirdrgica, pero por el reducido calibre de la arteria
aferente no fue posible, decidiéndose finalmente su trata-
miento mediante radiocirugia.

Caso 2

Paciente de sexo femenino, de 17 afios, sin antecedentes
patoldgicos, a quien en contexto de estudio por episodio
de crisis comiciales de novo se le diagnostican dos MAVs
supratentoriales, una frontal derecha de 25 x 29 mm did-

N.° de pacientes con lesiones

N.° (%) asociado a ROWS de los
pacientes con MAVs multiples
5 (27.78%)

4 (80%)

1(7.69%)

7 (100%)

22 (59.46%)

1(16,67%)

6 (100%)

46 (50%)

1 (50%)

47 (50%)

metro, con aferencias silvianas, de nido compacto y drena-
je hacia el seno longitudinal superior a través de gran vena
cortical y otra temporal izquierda de 16 x 11 mm con afe-
rencias silvianas, de nido compacto y drenaje hacia el seno
transverso, sin evidencia de signos sugestivos de sangra-
do (Figura 4). Se decidié estudiar y descartar sindromes
congénitos para luego programar la cirugia. Debido a que
ninguna de las dos lesiones presentaba factores angiogra-
ficos de rotura y por su localizacién en el hemisferio no
dominante se decidié abordar inicialmente la malforma-
cién frontal derecha (Figura 5) y 7 meses después se reali-
26 la exéresis de la restante con control angiogrifico pos-
tquirdrgico satisfactorio y ninguna complicacién asociada

(Figura 6).

DISCUSION

Segun la revision bibliogréifica realizada, las malforma-
ciones arteriovenosas (MAVs) cerebrales multiples son
infrecuentes, aunque pueden representar hasta el 1.75%

(rango 0.12-29.4%) del total de casos de M AVs diagnosti-

cadas.?3

Este valor se correlaciona con el porcentaje re-
gistrado en nuestra institucién (1.27%), que se encuentra
dentro del rango reportado, aunque por debajo del pro-
medio. Las MAVs multiples suelen clasificarse en dos ca-
tegorias principales: simples o asociadas a enfermedades
subyacentes.® Dentro de esta ultima se distinguen tres
subgrupos:

* El sindrome de Rendu-Osler-Weber (ROWS), tam-
bién conocido como telangiectasia hemorrdgica here-
ditaria (HHT).

* Elsindrome de Wyburn-Mason (WMS).

* Las malformaciones vasculares de tejidos blandos.

E1 ROWS o HHT es una enfermedad vascular displa-
sica, multisistémica, poco frecuente y de herencia autosé-
mica dominante, asociada a mutaciones en los genes en-

doglina (ENG) y ALK1, localizados en los cromosomas 9
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Figura 2. Imagenes preoperatorias caso 1. A) MAV temporal derecha. A1) Incidencia frente aferencias. A2) Incidencia frente drenaje venoso. B) MAV cerebelosa superior iz-
quierda. B1) Incidencia frente aferencias. B2) Incidencia frente drenaje venoso. C) Aneurisma de bifurcacion carotidea izquierdo incidencia oblicua.
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Figura 3. Imagenes postoperatorias caso 1, incidencias frente. A) Exéresis de MAV temporal derecha. B) Clipado de aneurisma de bifurcacion carotidea izquierdo.

(9933-34) y 12 (12q11-q14), respectivamente.’”*® Se ca-
racteriza por la presencia de telangiectasias en piel, mu-
cosas y visceras, con tendencia a sangrados que dependen
del 6rgano afectado (epistaxis recurrente, hemorragias di-
gestivas, hemoptisis, hematuria y hemorragia intracra-
neal), con frecuencia acompafiados de anemia secunda-
ria. La edad promedio de inicio de los sintomas es a los 12
aflos,* y se ha descripto asociacién con MAVs cerebrales
en el 3-15% de los casos,?*** las cuales presentan cardc-
ter multiple en el 39-54.2% segtn lo informado previa-
mente, 4% o que concuerda con el 50% estimado en

MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS MULTIPLES

nuestra revisién. El diagnéstico se basa en criterios clini-
cos (criterios de Curagao) (Tabla 3) y puede complemen-
tarse con estudios genéticos cuando estin disponibles.*
El WMS es una entidad neurocutdnea congénita, no
hereditaria, que resulta de una alteracién en el desarrollo
del mesodermo vascular primitivo. Este tejido contribu-
ye a la formacién de la copa 6ptica y del tubo neural an-
terior, afectando el desarrollo del plexo vascular que ori-
gina los vasos retinianos, hialoideos y la vasculatura del
mesencéfalo. Se caracteriza por multiples M AVs que pue-

den comprometer la retina, la via éptica (desde el nervio
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Figura 4. Imagenes preoperatorias caso 2. A) MAV frontal derecha. A1) Incidencia frente. A2) Incidencia perfil. A3) Incidencia axial de RM. B) MAV temporal izquierda. B1) Inci-

dencia frente. B2) Incidencia perfil. B3) Incidencia axial RM.

Figura 5. Imagen intraoperatoria caso 2. MAV frontoparietal derecha.

éptico hasta la corteza occipital), la cara (nevo facial) y el
encéfalo, en general de forma ipsilateral.® En un estudio
de 1943, de 27 pacientes con MAVs retinianas, el 81%

también presentaban M AVs cerebrales, 24748

por lo cual
se recomienda investigar compromiso intracraneal en es-
tos casos. En nuestra revisién identificamos tres publica-
ciones que vincularon la multiplicidad de MAVs con este

sindrome en un 5.5 a 23% de los casos.?>*"%

Las anomalias vasculares de tejidos blandos compren-
den patologias como hemangiomas y malformaciones
vasculares. Estas ultimas se clasifican segin el tipo de
vaso involucrado y su patrén hemodindmico, distinguién-
dose entre malformaciones de alto flujo (fistulas y mal-
formaciones arteriovenosas) y de bajo flujo (malformacio-
nes venulares, venosas y linfiticas), y pueden localizarse
en tejido superficial o profundo.**°

El diagnéstico de las MAVs maltiples, al igual que el
de las solitarias, suele iniciarse con estudios no invasivos
como tomografia o resonancia magnética. No obstante,
debido a la sensibilidad y especificidad limitadas de es-
tos métodos, la angiografia por sustraccién digital conti-
nua siendo el estudio de eleccién, ya que permite no solo
confirmar el diagndstico sino también planificar el trata-
miento y realizar seguimiento posterior.*’*

El manejo terapéutico de las MAVs multiples represen-
ta un reto, dado que la literatura es limitada respecto al
riesgo de sangrado individual de cada lesién, y no exis-
ten guias claras sobre a quién tratar y en qué momento,
particularmente en casos no rotos. En un estudio retros-
pectivo en 38 pacientes mayores de 21 afios, se report6
un riesgo anual de hemorragia del 6.7%,% similar al de
las MAVs solitarias, lo que sugiere que los principios te-
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Figura 6. Imagenes postoperatorias caso 2. Incidencias derechas. A1) Corte coronal. A2) Corte sagital. B) Incidencias izquierdas. B1) Corte coronal. B2) Corte sagital.

rapéuticos podrian ser extrapolables. Sin embargo, se re-
comienda una evaluacién individualizada para cada caso,
considerando los posibles cambios hemodindmicos en las
lesiones remanentes.

En el caso de MAVs rotas, algunos autores adoptan una
actitud mds agresiva, proponiendo tratar todas las lesio-
nes, empezando por la sangrante y abordando las restan-
tes de manera diferida, lo antes posible.”! Otros sugie-
ren identificar y tratar inicialmente la MAV responsable
de la hemorragia y evaluar posteriormente el manejo de
las demds segln su angioarquitectura y accesibilidad.?
No obstante, hay consenso en la necesidad de tratar siem-
pre la lesién que ha sangrado.

En cuanto a MAVs multiples no rotas, algunos auto-
res indican tratamiento Unicamente si presentan factores

MALFORMACIONES ARTERIOVENOSAS MULTIPLES

angiogrificos de riesgo de rotura, como aneurismas aso-
ciados, localizacién profunda, drenaje venoso profundo o
drenaje por una tnica vena.?® Otros autores suman a estos
criterios variables como edad del paciente, estado clinico,
tamafio de la lesién, forma de presentacién, historia na-

tural esperada y riesgos del tratamiento. En este senti-
do, lesiones no rotas, de bajo grado segun la clasificacién
de Spetzler Martin, y localizadas en zonas accesibles, po-
drian ser candidatas a tratamiento.

El intervalo 6ptimo entre intervenciones para MAVs

multiples es motivo de debate, ya que se han reportado ca-
sos de hemorragia en la MAV restante luego de tratar la
lesién inicial, presumiblemente por estrés hemodindmico.
Utsuki y cols. reportaron un caso de sangrado 10 dias pos-
teriores a la reseccion de la MAV sintomitica, con agran-
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TABLA 3. CRITERIOS DE CURAZAO PARA DIAGNOSTICO
DE ROWS

1. Epistaxis espontanea y recurrente

2. Telangiectasias multiples en sitios caracteristicos
Labios

Cavidad oral

Dedos

Nariz

3. Malformaciones arteriovenosas viscerales
Telangiectasias gastrointestinales (con sangrado o
sin este)

Malformaciones arteriovenosas pulmonares
Malformaciones arteriovenosas hepaticas
Malformaciones arteriovenosas cerebrales
Malformaciones arteriovenosas espinales

4. Historia familiar de primer grado con THH de
acuerdo con estos criterios

Diagnéstico definitivo: 3 o0 mas criterios
Diagnéstico probable: 2 criterios

Diagnéstico posible pero improbable: 1 criterio

damiento de la lesién remanente.’* Casos similares fueron
descritos por Okada y cols., Fong-Chang y cols. y Ro-
bert T. y cols., con eventos hemorrégicos a los 8 meses, 7
y 23 afios, respectivamente.?>*>*3 En contraste, otros auto-
res documentaron la desaparicién o estabilidad de la lesién
residual en angiografias posteriores,® ** lo que se atribu-
y6 a una reduccion del flujo secundario a la reseccién de la
MAYV dominante. En resumen, se recomienda realizar un
control angiogrifico tras la resecciéon de una MAV (rota o
no), y en caso de persistencia de otra lesién, considerar los
factores de riesgo mencionados y el contexto clinico para
decidir el momento oportuno de su tratamiento.’

Las opciones terapéuticas para MAVs multiples son las
mismas que para las solitarias. La reseccién microqui-

rirgica presenta la mayor tasa de obliteracién,*

aunque
no todas las lesiones son operables y el riesgo neurolégi-
co puede ser significativo. Diversas escalas han sido desa-
rrolladas para estimar ese riesgo; la mds conocida es la de
Spetzler Martin,*” que recomienda cirugia en los grados 1
a ITI. En nuestro centro se utiliza ademads la escala com-
plementaria de Lawton-Young,*® que incorpora variables
adicionales como la edad, antecedentes de hemorragia y
caracteristicas del nido vascular.’® Otras alternativas in-

cluyen la embolizacién endovascular, la radiocirugia y el

tratamiento multimodal.

En nuestra institucién, una vez identificadas lesiones
multiples, se realiza un abordaje multidisciplinario para
descartar sindromes congénitos y evaluar el estado clini-
co. Si alguna MAV ha sangrado, se trata primero la sin-
tomdtica y luego se analiza la arquitectura vascular y ac-
cesibilidad de las restantes para definir la conducta. En
ausencia de hemorragia, se evaltian criterios angiograficos
de riesgo; si estos no estdn presentes, se prioriza el trata-
miento de la MAV en hemisferio no dominante y se re-
serva el manejo de la otra lesién segtn evolucién.

CONCLUSIONES

Las MAVs cerebrales multiples son infrecuentes y requie-
ren un abordaje multidisciplinario. Esta entidad represen-
t6 el 1.27% del total de MAVs tratadas en nuestra insti-
tucién, y el 1.75% segin lo reportado en distintas series
previamente publicadas. Se encuentran con mayor frecuen-
cia asociadas a sindromes congénitos, principalmente al
sindrome de Rendu-Osler-Weber (50%) y, en menor medi-
da, al sindrome de Wyburn-Mason (5.5-23%). Por ello, se
recomienda descartar o confirmar la presencia de estas pa-
tologias durante la evaluacién inicial de todo paciente con
lesiones multiples, asi como también realizar estudios de
tamizaje cerebral en aquellos individuos con diagnéstico
previo de estos sindromes.

En cuanto a las estrategias terapéuticas, son similares a
las utilizadas en las M AVs solitarias, y deben considerarse
factores como la localizacién, el tamafio, el nimero de le-
siones y la presencia, o no, de hemorragia. Se sugiere tra-
tar en primer lugar la lesién sintomadtica. No existe consen-
so respecto al intervalo 6ptimo para intervenir las MAVs
restantes, siendo fundamental, en estos casos, no solo eva-
luar los factores mencionados, sino también el posible in-
cremento del riesgo de sangrado secundario a los cambios
hemodindmicos inducidos tras la intervencién inicial.
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COMENTARIO

El grupo del Hospital “El Cruce” presenta 2 casos de malformaciones arteriovenosas cerebrales multiples (MAVCM).
Como bien indican en esta revisién de la literatura, es una patologia infrecuente y con alta asociacién a dos sindromes
congénitos: Rendu-Osler-Weber y, en menor medida, al Wyburn-Mason.

Dada la poca frecuencia de la patologia, no existe un consenso de tratamiento. La decisién de tratar una MAVCM
es mucho mds compleja que tratar una lesién tnica. Existen algunos reportes que indican que la tasa anual de hemo-
rragia para las MAVCM es de 2 a 3 veces mayor comparada con las lesiones tinicas y esta asciende a un 6.7% anual.'?

El sentido comun diria que uno debe tratar las MAVCM basindose en el andlisis de cada MAV por separado, po-
dria ser cierto, o no. Como dicen los autores, es fundamental tener en cuenta multiples aspectos: edad, forma de pre-
sentacion (incidental, sintomatica debido a hemorragia, epilepsia, cefalea, etc.), la RM nos dir4, entre otras, cosas el
tamafio del nido, localizacién y elocuencia, y la angiografia digital cerebral nos dard el tamafio del nido, aferencias,
eferencias, la angioarquitectura y la hemodinamia, asi como los factores de riesgo de hemorragia. Finalmente, para va-
lorar los riesgos de dafio neurolégico en relacién al tratamiento quirdrgico, podemos utilizar las escalas de Spetzler
Martin o Spetzler Ponce, més la complementaria de Lawton-Young.

Por ultimo, quiero felicitar a los autores por compartir su experiencia.

Ruben Mormandi
Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades

Neuroldgicas de la Infancia (FLENI), Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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