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INTRODUCCION

Las primeras observaciones clinicas de las mal-
formaciones arteriovenosas cerebrales (MAVc) se
realizaron por Pfannenstiel en 1887 y Kaufmann
en 1897. Se trataba de una paciente embarazada
y en el estudio de la autopsia se encontré una
“lesion varicosa" intracerebral.’ Otros casos de
MAVcC reportados fueron atribuidos a D Arcy
Power en 1888 y a Steinheil en 1894, los cuales
fueron los iniciadores de la descripcion de la enfer-
medad, aunque el primer diagndstico clinico se debe
a Hoffmann en 1898." Entre 1890 y 1936 se realizaron
mads de 90 reportes de casi 120 casos de MAVC.

Giordano, en 1889, tiene el crédito de haber in-
tervenido quirdrgicamente la primera MAVc; el fran-

cés Pean, en mayo de 1889, el de la primera reseccion
completa de una MAVC." Krause, en 1908, publica sus
primeras descripciones practicas de las MAVc.2 Cus-
hing y Dandy publican sus series de pacientes con
diagndstico de MAVc en 1928. Después de la intro-
duccidon de la angiografia por Moniz en 1927, autores
como Dott en 1929, Olivecrona y Tonnis en 1936, Pen-
field y Ericsson en 1941 diagnostican y tratan las
MAVc. Desde 1932 a 1957 se realizaron aproximada-
mente 500 intervenciones en pacientes con MAVC.
En 1957 durante el Primer Congreso de Cirugia
Neuroldgica en Bruselas, se sugiere el tratamiento
quirurgico radical como el mas efectivo. Otros suce-
sos han contribuido a mejorar el tratamiento de es-
tas lesiones, destacando la introduccidon de las téc-
nicas de cateterizacion arterial (Seldinger 1953 y

RESUMEN

Las malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAVc)
revelan en su composicidén vasos con paredes madu-
ras y fenotipos alterados. El alto flujo y el estrés
hemodindmico predisponen al reclutamiento vascular,
arterializacién de las estructuras venosas y gliosis del
tejido cerebral adyacente. Su patogénesis se atribu-
ye al desarrollo andmalo del propio sistema vascular
cerebral aunque la anomalia responsable o
desencadenante continGa siendo un motivo de con-
troversia. Las MAVc son lesiones dindmicas que pue-
den cambiar con los anos y los estudios radiolégicos
revelan muchos de estos cambios. Los mecanismos
moleculares inherentes a su génesis y mantenimiento
no estén bien esclarecidos. Se ha identificado para
las células endoteliales, la existencia de dos sistemas
de factores de crecimiento angiogénicos y sus recep-
tores. Estos conocimientos permitirdn disenar estudios
mejor estructurados en la bUsqueda de evidencias
con mayor repercusion en el fratamiento personaliza-
do. Nuevas investigaciones sobre posibles alternati-
vas de tratamiento en el campo molecular serén ne-
cesarias.

Cerebral arteriovenous malformations:
From diagnosis, classifications,
and pathophysiology up to genetics.

ABSTRACT

Cerebral arteriovenous malformations (cAVM) have
vessels with mature walls and abnormal phenotypes.
The high flow and hemodynamic stress predispose
these vessels to additional vascular recruitment,
arterializations of venous structures and gliosis of
contiguous brain tissue. cAVM pathogenesis is
attributed to the anomalous development of the ce-
rebral vascular system, although the responsible fac-
tor or precipitating cause is still controversial. cAVM
are dynamic lesions that may change in the course of
the years as has been describe by neuroimagen
studies. Although the molecular mechanisms inherent
in their genesis are not well established, two systems of
factors involved in the formation of the cerebral vessels
has been identified in the endothelial cells: angiogenic
grow factors and their receptors. This knowledge will
allow to design befter structured studies in order to
find new evidences about the pathogenesis of cAVM,
including new researches in the molecular field, that
have repercussions for improving the management of
this vascular malformations.
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Djindjian 1962). Estudios de evaluacion de la historia
natural vs. la aplicacién de los tratamientos conven-
cionales como la microcirugia, la embolizacion, la ra-
diocirugia vy las variantes de tratamientos combina-
dos o multimodales, han permitido junto a la
profundizacién del conocimiento de la etiopatoge-
nia, la patofisiologia y el seguimiento radiolégico,
mejorar los resultados y brindar algoritmos mas
eficaces y personalizados para el manejo de esta en-
fermedad.3

DESARROLLO
Descripcion histopatologica

Las MAVc son anomalias vasculares complejas com-
puestas por arterias y venas, ellas pudieran incluir
primariamente, vasos de las leptomeninges con ex-
tensién dentro de los surcos y fisuras. Se localizan en
territorios vasculares profundos del cerebro medio,
cerebelo y plexos coroides. En las MAVC participan
vasos perforantes regionales, los que podrian tam-
bién formar parte del complejo malformativo.’

Desde el punto de vista macroscopico se eviden-
cia la presencia de canales venosos marcadamente
dilatados y de paredes engrosadas que conforman
una masa piramidal con el vértice penetrando en el
parénquima y dirigido hacia la pared ventricular don-
de es imposible diferenciar arteria y venas al estar
ambas engrosadas v llenas de sangre oxigenada.’

El nido constituye el epicentro de la MAVc y esta
compuesto por un conglomerado vascular cuya des-
cripcion se mantiene en la controversia al desglosar-
se en canales vasculares anormales, venas embriona-
rias o venas normales arterializadas (Figura 1). Las
MAVC revelan en su composicion, vasos con paredes
maduras y fenotipos alterados por el alto flujo y el
estrés hemodinamico, incluyendo aneurismas arte-
riales, nidales y venosos. Las MAVc son susceptibles a
la hemorragia por ruptura de vasos nidales, aneuris-
mas asociados o por obstruccion del flujo venoso de
salida.s

Han existido multiples clasificaciones para las
MAVC, algunas mostraron nuevos conceptos y otras
retomaron términos antiguos. Virchow, en 1863, rea-

lizd su propio estudio definiendo cuatro tipos funda-
mentales y describié que “un tipo de angioma puede
transformarse en otro por cambios en la lesidn, flujo
o0 proliferacion celular”. La clasificacion de Bailey y
Cushing, en 1928, donde por primera vez se separa-
ron en dos grupos las verdaderas neoplasias vascula-
res, de las de origen malformativo, manteniendo al
angioma cavernoso como una neoplasia. La clasifica-
Cidén histolégica de Russel-Rubinstein, en 1963, que
tuvo una gran aceptacién mundial siendo una de las
mas empleadas en la actualidad, aunque se le criticé
la desventaja de intentar diferenciar histolégicamen-
te entre muchas malformaciones sin incluir formas
mixtas. Ademas, la amplia y completa clasificacion de
Yarsagil en 1987."

Una de las mas simples y mas frecuentemente
utilizadas, es la clasica clasificacion histopatoldgica
de McCormicks? que fue posteriormente ampliada por
Awad.t En ésta, las MAVc comprenden las siguientes
variedades: malformaciones arteriovenosas propia-
mente dichas, angiomas cavernosos, malformaciones
venosas, telangiectasias capilares, transicionales y

Figura 1. Esquema de una MAV. 1. Arteria aferente terminal. 2.
Arteria aferente de transito con participacion. 3. Aneurisma de flujo,
4. Nido de la MAV (plexiforme, multicompartimental). 5. Vena
arterializada. 6. Pseudoaneurisma venoso.
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mixtas. Estas dltimas incluyen la combinacion de dos
0 mas de las variantes antes mencionadas histoldgi-
camente distinguibles en regiones separadas de la
misma lesion.8

Las MAVc son las mejor conocidas de las malfor-
maciones vasculares, sélo precedida en frecuencia
por las malformaciones venosas.® Las MAVc contie-
nen en sus paredes elastina y musculo liso, tipica-
mente engrosados (arterias hipertrofiadas y venas
arterializadas) con minima intervencion de tejido
glidtico, no existiendo tejido nervioso viable dentro
de los Iimites de la MAVc, s6lo algunas neuronas en
fase de degeneracién. Ademas, existen evidencias
de trombosis y sangrados antiguos con macréfagos
cargados de hemosiderina, aracnoide engrosada, hia-
linizada y paredes vasculares calcificadas.*’® Se des-
cribe un subtipo especifico conocido como malfor-
macion arteriovenosa difusa, reportada
principalmente en nifios, en la cual se observan neu-
ronas en su interior de apariencia normal, con un
grado variable de gliosis."

Las MAVc exhiben una intensa expresion de lami-
nina, localizada en vy alrededor de la lamina elastica
interna y fallan al demostrar expresion significativa
de fibronectina." El coldgeno tipo IV es expresado
intensamente a nivel de la Idmina basal. La lisanina
presenta una expresion ligera 0 moderada en la me-
dia de algunos grandes vasos de la MAVc, en las ve-
nas arterializadas esta expresién es baja y significa-
tivamente menor que la observada en los vasos
cerebrales normales. Este hallazgo puede reflejar la
desaparicion de propiedades contractiles de las cé-
lulas musculares lisas de los vasos de la MAVc, debido
al estrés hemodinamico por el flujo sanguineo tur-
bulento.”

Epidemiologia

Al revisar varios estudios epidemiolégicos, se en-
contraron grandes variaciones en la incidencia esti-
mada proveniente de las autopsias hospitalarias,23
lo cual hace poco confiables estos datos, oscilando
entre 5-613 casos por cada 100,000 habitantes. Si se
toma como promedio el estudio publicado por Mc-
cormick, en 1984, donde entre 5,754 autopsias se
encontraron 30 MAVCc, se obtiene una prevalencia de
las MAVc del 0.52%.% Esta mejor definido el nimero
de casos que se hacen sintomaticos cada afo repor-
tandose de 0.14 a 1.2 por cada 100,000 habitantes.’3"

Stein en 1985 planted que las MAVc representa-
ban 1/10 de la frecuencia de los aneurismas intracra-
neales, estimando 2,500 casos nuevos cada ano."

Estas lesiones cerebrales representan entre 1y 8%
de las causas de ictus, estimandose un riesgo de he-
morragia anual de 2-4%, con una edad de aparicion
mas temprana y un indice de incapacidad por hemo-
rragia alrededor de 50%."" La distribucion por sexo
varia muy poco aunque parece existir un ligero pre-
dominio del sexo masculino: hombre/mujer de 1.09-
1.94.%¢

Etiopatogenia y
genética de la MAVc

Las malformaciones vasculares cerebrales se pre-
sentan por errores congénitos en la morfogénesis
vascular, causadas por fallas o disfuncién del proceso
embrionario de maduracién capilar que resulta en la
formacién anormal de canales arteriales, venosos o
capilares con o sin la presencia de comunicaciones
arteriovenosas directas."?

La patogénesis de las MAVc se atribuye al desa-
rrollo anémalo del propio sistema vascular cerebral,
aunque la anomalia responsable o desencadenante
de la malformacién vascular continta siendo un moti-
vo de controversia.’” El desarrollo del sistema
vascular comienza durante la tercera semana vy llega a
conformarse con el patrén arterial y venoso del adulto
hacia las semanas 10 u 11, continuando su madura-
cion hasta después del periodo posnatal.”® En la se-
mana 7 estos vasos emiten ramas que penetran en
el cerebro en desarrollo llegando a la unidn de la sus-
tancia gris y blanca para luego volver atras hacia la
superficie pial o continuar atravesando completa-
mente al tubo neural y terminar en la capa subepen-
dimaria formandose con ello la circulacidon epicere-
bral y transcerebral.’® La posterior maduracién
consiste en pequeinas ramas emergidas en angulo
recto a estos vasos y que contindan dividiéndose y
permitir la eventual interconexién del sistema arte-
rial y venoso a través de una fina red de canales capi-
lares lo cual continda hasta las 12 semanas.

Los procesos interrelacionados de vasculogéne-
sis y angiogénesis concluyen con la formacién de los
Vasos sanguineos. La formacioén, maduracion y remo-
delacidon de los vasos sanguineos es regulada por un
balance de senales paracrinas estimulantes o inhibi-
torias y actuan a través de ligandos (factores de cre-
cimiento y moléculas de crecimiento de adhesion
célula-célula dentro de la matriz extracelular) y re-
ceptores (receptores de los factores de crecimien-
to v la matriz celular).

Durante este periodo embrioldgico de la forma-
cién de los vasos sanguineos e€s mas probable que
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se formen las MAVc, posiblemente como resultado
de un error angioblastico local o por la persisten-
cia de las conexiones directas entre los futuros lados
arterial y venoso del plexo vascular primitivo, con una
falla en el desarrollo de la red capilar interpuesta.?'
Existen estudios mas recientes que ponen en duda el
origen de las MAVc en esta etapa embrioldgica y que
se basan en el gran numero de detecciones prenata-
les de malformaciones aneurismaticas de la vena de
Galeno, a la par de la ausencia de reporte alguno en
el cual se haya podido identificar una MAVc en la eta-
pa intrauterina.? Otros aportes provienen desde Ia
observacion por angiografia del surgimiento de novo
de una MAVc.242

Por otro lado, estas lesiones comunmente asien-
tan en las ramas arteriales distales, principalmente
en las zonas limitrofes entre los grandes territorios
vasculares, sugiriendo que la lesion inicial se origina
en el periodo fetal final o posparto inmediato cuan-
do estas dreas se forman.?¢?’ Los mecanismos mo-
leculares inherentes a la génesis y mantenimiento
de este fenotipo vascular anormal no estan bien es-
clarecidos. Existen nuevas consideraciones genéti-
cas en relacién con la aparicion de hemorragias como
forma de presentacion de una MAVc.%

Recientemente se ha identificado que dos siste-
mas fundamentales de “factores de crecimiento an-
giogénicos” y sus “receptores” especificos tirosino
cinasa (FLT1) para las células endoteliales, median
varias fases de la formacién de los vasos sanguineos
durante la vasculogénesis y la respuesta vascular a la
lesidn. Estos son los receptores para los factores de
crecimiento del endotelio vascular (VEGF) que me-
dian la proliferacion endotelial, la migracion, la adhe-
sidén y la formacion tubular y el grupo de las citocinas
(angiopoetina-ANGPT) con sus receptores (TEK) que
median la interaccidén de la matriz extracelular, proce-
so esencial en la fase de maduraciéon y remodela-
Cidén vascular.?¢3 Otros candidatos propuestos son
el factor del crecimiento transformador B-1 (TGFB1), el
factor de crecimiento fibroblastico 2 (FGF2) y la
enzima oxido nitrico sintetasa.’2 El VEGF es expresa-
do fundamentalmente en las paredes subendotelial
y media de los vasos de una MAVc y el FGF2 es detec-
tado esencialmente en la pared media.’® La propor-
cion de receptores FLT1-TEK en vasos inmunopositi-
vos fue significativamente mayor en MAVC que en
el cerebro normal.?

Las MAVc de forma tipica se presentan como le-
siones solitarias, excepto en la telangiectacia hemo-
rragica hereditaria (THH) también conocida como
enfermedad de Osler-Weber-Rendu. Esta enfermedad

es heredada como displasia vascular multisistémica
autosémica dominante y las MAVc se han encontra-
do en 10-25% de estos pacientes. Dos genes son co-
nocidos como causa de la THH: el ENG en el cromoso-
ma 9q y el ACVR1 en el cromosoma 12q.3* Mutaciones
en el gen ENG produce la THH tipo 1, que se asocia a
alta prevalencia de MAVc, ademas de lesiones de igua-
les caracteristicas en pulmones. La THH tipo 2, tien-
de a ser mas leve con edad de presentacion mas tar-
dia. Estos genes codifican proteinas de los complejos
receptores TGFB1.3*> Aproximadamente 46 mutacio-
nes diferentes se han descrito para el gen ENG y 23
para el gen ACVR1, produciendo pérdida de la protei-
na o cambios en los aminodacidos que fueron identifi-
cados en los pacientes con THH.

Existe una heterogeinidad entre familias con THH
tipo 1y 2, apoyando la hipdtesis de que la penetran-
cia clinica y la severidad de la enfermedad es de-
pendiente de factores genéticos y adicionalmente
ambientales. Parece ser que parte de la variabili-
dad clinica puede ser resultado de las diferencias
en los genes implicados, en la misma enfermedad
u otros genes relacionados con el desarrollo o man-
tenimiento de los vasos cerebrales.’ La expectativa
de que igualmente la vasculogénesis, angiogénesis y
los genes relacionados con la enfermedad se expre-
sen de manera diferente en las malformaciones
vasculares se ha confirmado parcialmente.?

Topografia, patofisiologia
y angioarquitectura

Las MAVc se pueden encontrar en cualquier parte
del sistema nervioso central.® Entre 70-93% son su-
pratentoriales.’® Las localizaciones mads frecuentes
pueden apreciarse en la tabla 1.° Geshwind y Gala-
burda34 sugirieron que las MAVC son mas comunes

Tabla 1
Localizaciones maéas frecuentes de
las malformaciones arteriovenosas cerebrales

e Hemistéricas
° Parietal (27 %)
° Frontal (22%)
° Temporal (18%)
° Occipital (5%)

e fFosa posterior
° Cerebelosas (5%)
° Tallo cerebral (2%)

e Intraventriculares (18%)
e Otras (3%)
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en el hemisferio izquierdo de pacientes masculinos,
para ello se basaron en la observacion clinica y en la
teoria del desarrollo de la lateralidad cerebral. Los
autores plantean la hipdtesis que en los hombres
existe un retraso en la maduracidon del hemisferio
izquierdo dependiente de testosterona, que condi-
ciona que dicho hemisferio sea mas vulnerable a al-
teraciones durante el desarrollo. Barr, Jaffe y Stein
extrapolaron esta hipdtesis en una gran muestra de
MAVc con lateralizacidn clara, probando la interac-
cion del sexo, la manualidad vy la localizacion de las
MAVc.#" Ellos concluyen que la hipétesis tiene, sobre
todo, un valor heuristico. No obstante, encuentran
gue las mujeres tuvieron una mayor proporcién de
MAVCc en el hemisferio izquierdo, mientras que 10s
hombres mostraron una tendencia opuesta y no
obtuvieron relacién alguna en cuanto a la laterali-
dad de la lesién y a la manualidad.

La forma mas comun de clasificar las malforma-
ciones arteriovenosas segun su localizacién es la
empleada por Yarsagil," quien las divide en superfi-
ciales o corticales, y profundas; han sido seguidas
por otras como la de Voogd (1988) que mantiene los
mismos preceptos, pero prima su sencillez. Con el

Tabla 2
Clasificacion topografica de las malformaciones
arteriovenosas cerebrales basado en imagenes de
resonancia magnética y angiografia (Valavanis)

1. Malformaciones corticales o superficiales (72%)

e Sulcal

Pura sulcal

Sulcal-subcortical
Sulcal-subcortical-ventricular

Pura giral
° Giral-subcortical
Giral-subcortical-ventricular

* Mixto
° Sulcal-giral

Sulcal-giral-subcortical

Sulcal-giral-subcortical-ventricular

o

o

e Difuso (angiopatia proliferativa)
2. Malformaciones subcorticales (1%)
3. Malformaciones profundas (27%)
® Subaracnoidea
e Parénquima

* Plexo
e Mixto

advenimiento de la imagen de resonancia magnéti-
ca y su correlacién con los estudios angiograficos,
Valavanis (1996) define con mas exactitud la topogra-
fia de las MAVc en relacion con el area involucrada
del parénquima cerebral' (Tabla 2).

Existen otras clasificaciones de las MAVc basadas
fundamentalmente en la descripcion de la angioar-
quitectura y sus particularidades, tomando como
base las aferencias arteriales, la conformacidon del
nido y las venas de drenaje."'s En relacién con el nido,
pueden dividirse en aquéllas con un nido Unico (mono-
compartimental), las que tienen mas de un nido en
areas adyacentes (multicompartimental) y las difu-
sas que son arterias y venas patoldégicamente dise-
minadas entre las que no puede reconocerse an-
giograficamente una conexion.' Igualmente se ha
establecido una relacidon entre el numero de com-
partimentos y aferencias.’

Las arterias aferentes también se clasifican en re-
lacién con su origen en cinco tipos: piales, durales,
anastomoticas, perforantes y coroidales.’s Estas arte-
rias pueden estar relacionadas con las MAVc de tres
formas: como arteria terminal, como arteria indirec-
ta o arteria de transito con participacién en la MAVc
y como arteria pseudoterminal o de transito sin par-
ticipacion.’’s El drenaje venoso puede ser superficial
o profundo y puede envolver una o multiples venas.'s

En relacién con su tamano, Yasargil las divide en:
ocultas (invisibles en la angiografia, no encontrada
durante la cirugia y no demostrada en la anatomia
patoldgica), cripticas (invisibles en la angiografia y
cirugia, pueden ser reconocidas en el examen anato-
mopatoldgico de un hematoma evacuado), micro de
0.5-1 cm, pequeias de 1-2 cm, medianas de 2-4 cm,
grandes de 4-6 cm y gigantes mayores > 6 cm." En su
forma se reconocen las variantes cénicas, esféricas,
ameboideas, ovales y globulares, entre otras."*

Se han realizado diversos estudios experimenta-
les sobre el flujo en modelos matematicos por la fal-
ta de modelos animales idéneos.*2 Desde el punto de
vista fisiopatoldgico al faltar tedricamente la red
capilar en la MAVc se produce una disminucién de la
presidn en las arterias aferentes, lo cual crea un efec-
to de “sumidero o tragadero” con el consiguiente
aumento del flujo, que en si mismo puede producir
mayor reclutamiento de flujo hacia la MAVc, con dis-
minucion de la presion regional. Ademas es conoci-
do que las MAVC se expresan clinicamente como res-
puesta a una situacion hemodinamica anormal por la
existencia de vasos de alto flujo y baja resistencia.

Hay algunas evidencias obtenidas de modelos
matematicos que confirman una adaptacion estruc-
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tural de la circulacidon extranidal, que trae consigo
una mejoria de la hipotension de vasos circundantes
a la MAVc.22 Ante la ausencia de un sistema capilar
normal el tejido englobado por la MAVc esta pobre-
mente oxigenado, pero gracias a la inherente plasti-
cidad del sistema nervioso embrionario la funcién
cerebral normal de ese tejido afectado se suele des-
plazar al parénquima adyacente lo cual pudiera expli-
car el por qué las MAVc son tipicamente asintomati-
cas al nacimiento.e4

Crecimiento y regresion de las MAVc

Existen algunos aspectos en la historia natural de
una MAVC que hacen pensar en su crecimiento, des-
tacando lo relacionado con la aparicién de los sinto-
mas. La mayoria de las MAVc no se tornan sintoma-
ticas hasta la tercera década de vida, estudios
sefialan que 80% lo hacen después de los 15 anos de
vida.® Las MAVc son lesiones dinamicas que pueden
cambiar con los anos. A medida que pasa el tiempo,
el tamano y la complejidad de la lesion puede incre-
mentar, pues las fuerzas hemodinamicas provocan
los siguientes efectos:645.46

e Las arterias aferentes se dilatan, adquieren areas
de hiperplasia focal y ocasionalmente se desarro-
llan aneurismas.

e Los vasos de drenaje, también con alto flujo y alta
presion intraluminal, se dilatan y se engruesan.

e El nido con los vasos displasicos en su interior se
dilatan, tanto por la simple dilatacion vascular como
por el reclutamiento de aferencias adicionales.

Otros autores consideran que las MAVC pueden
sufrir un crecimiento que se debe diferenciar del
pseudocrecimiento y apuntan a que el verdadero
crecimiento debe llevar incluido un aumento del ta-
mano del nido, dilatacion en arterias y venas, asi como
incremento del numero de vasos aferentes; también
distinguen otra categoria para MAVc previamente
tratadas con radioterapia donde encontraron aumen-
to de venas y arterias refiriéndose a la amplificacion
de la MAVc, mas gue a crecimiento.

Muchas MAVc muestran evidencia microscépica
de hemorragias.® Fendmenos intranidales puede
producir una importante obliteracion de la MAVc,
con desapariciéon angiografica de la misma. Durante
el periodo en que una MAVc presenta una hemorra-
gia, es precisamente cuando mas pueden verse Sig-
nos angiograficos de trombosis.* Se han postulado
varios mecanismos que expliquen la regresidon espon-
tanea de una MAVC:'

e Trombosis aguda por hemorragia intracraneal
(mecanismo de compresion vs. vasoespasmo).

e Trombosis subaguda.

e Oclusién de las arterias aferentes por ateromas o
trombos.

¢ Oclusién de venas de drenaje y Senos venosos.

e Destruccién de una MAVc criptica, oculta o
micro.

Aneurismas y MAVc

El incremento del flujo a través de la comunicacion
arteriovenosa y los cambios patoldgicos en las arterias
aferentes son responsables de la presencia de aneuris-
mas saculares en 3-23% de los pacientes portadores
de MAVCc;*78 |a frecuencia de aneurismas en las MAVC
fue hasta de 58% en una serie,* pudiendo ser la causa
de las hemorragias la ruptura de la MAVc o del aneu-
risma. En 40-70% de los casos los aneurismas se loca-
lizan en arterias hemodinamicamente relacionadas
con el flujo que nutre la MAVC y se denominan aneu-
rismas de flujo (Figura 1) y 10S que se originan en
arterias sin relacion hemodinamica se denominan
aneurismas no relacionados con el flujo, los cuales pue-
den tener diferentes etiologias y su incidencia es si-
milar a los aneurismas de la poblacién general.

En relacion con su topografia y el nido de la MAVc,
los aneurismas también se clasifican en proximales y
distales, estos ultimos pueden estar situados en los
segmentos distales de las arterias aferentes (extra-
nidales) o dentro del nido de la MAVc (intranidales),
pudiendo ser Unicos o multiples®™ (Tabla 3).

Tabla 3
Tipos de aneurismas asociados con
las malformaciones arteriovenosas cerebrales

1. Aneurismas relacionados con el flujo (40-70%)

e Proximal
° Unico
° Maltiples

e Distal
° Extranidal
Unico
Maltiple
° Intranidal
Unico
Maltiple

2. Aneurismas no relacionados con el flujo (10-20%)

e Unico
e Maltiples
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Los aneurismas de flujo son encontrados con mas
frecuencia en grupos de pacientes de mayor edad,
pudiéndose interpretar que la cronicidad de la MAVCc
predispone al desarrollo de estos aneurismas.s°
La presencia y nimero de los aneurismas de flujo
se correlaciona de manera significativa con la pre-
sentacién de hemorragia. Esta asociacién parece ser
alin mas fuerte ante la presencia de aneurismas mdul-
tiples.® La demostracion angiografica de aneurismas
de flujo empeora el prondstico de pacientes con diag-
nostico de MAVc.® No se encontrd una relacion di-
recta entre el tamano de la MAVc vy el aparente gra-
do del flujo (evaluado por la angiografia) con la
presencia de aneurismas de flujo." Los aneurismas
de flujo pueden involucionar después de que las MAVc
son obliteradas o resecadas.

Gliosis cerebral

Los cambios en el tejido que ocurren dentro y
alrededor de las MAVc pueden ser divididos en gli6-
ticos e isquémicos.? La gliosis es un fendmeno reac-
tivo local que de manera invariable afecta el tejido
contenido dentro del intersticio vascular de las MAVc
aunqgue ocasionalmente se extiende fuera de los bor-
des de la misma, formando una delgada pseudocap-
sula irregular que rodea la MAVCc.” Se especula que
esta zona de gliosis puede estar relacionada con la
propia reaccién del cerebro a la presencia de micro-
hemorragias, necrosis por anoxia, empeoramiento
del drenaje venoso, reduccion de la circulacion de
liguido cefalorraquideo o simplemente secundario a
metabolitos liberados de los vasos de la MAVC."

Fenémeno de robo vascular

En el fendmeno conocido como robo vascular, la
hipoxia puede afectar dreas cerebrales, tanto adya-
centes como distantes a la MAVc.4%" Este fendmeno
se caracteriza angiograficamente por pobre llenado
de los vasos adyacentes a la MAVc y clinicamente por
provocar un déficit neuroldgico progresivo de gra-
do variable.52 Ocasionalmente después de la trombo-
sis parcial de la MAVC ya sea espontanea o secunda-
ria al tratamiento endovascular, se desarrollan vasos
colaterales de la circulacidon adyacente por donde se
deriva sangre desde el tejido normal a la MAVc ha-
ciendo que la misma se torne de nuevo clinicamente
sintomatica.®

Se ha mantenido el debate sobre la existencia pura
de este fendmeno, pues si bien es cierto que se ha
demostrado la disminucion de la presion de perfu-

sién cerebral en las ramas que nutren al cerebro y
que nacen de las aferencias de una MAVc,* el flujo
sanguineo cerebral (FSC) esta preservado en limites
normales, por lo que en general son raras las areas
de hipoxia en la corteza adyacente a la MAVc, siendo
s6lo mas frecuentes en pacientes con tendencia a
las complicaciones hiperémicas.>* Los mecanismos
compensatorios funcionales y estructurales de la
microcirculacién invocados en la estabilidad del FSC
son la dilatacidn arteriolar, el incremento de la den-
sidad arteriolar y la reduccién del metabolismo del
oxigeno v la glucosa en el tejido perilesional, sin in-
cremento de la extraccion de oxigeno.ss

Fenémeno de la
ruptura de la presion
de perfusion cerebral normal
(complicaciones hiperémicas)

Este fendmeno puede ocurrir en fases tardias de
la reseccidon de una MAVc de gran volumen o en el
posoperatorio inmediato, cuando se desarrolla ede-
ma y/o hemorragia en el lecho quirurgico y tejido
adyacente.*% La teoria de la ruptura del limite de la
presion de perfusion normal fue descrita por Spe-
tzler y Wilson en 1978.5 Ellos postulan que la eleva-
cion mantenida del flujo de la MAVc induce hipoten-
sion crénica reactiva en el parénquima cerebral
normal adyacente, y como consecuencia, se produ-
cen en este tejido cambios como dilatacion arterio-
lar croénica y pérdida de la autorregulacion normal.
Los vasos crénicamente hipoperfundidos muestran
cambios estructurales con reduccién de la capa me-
dia e incremento del diametro luminar.’® Asi, cuando
una MAVC es resecada quirdrgicamente o cuando se
realiza el cierre de aferencias (bien por microcirugia
o tratamiento endovascular) se produce un aumen-
to del flujo hacia el drea isquémica vecina, la cual es
incapaz de regularlo, y puede ocurrir edema cere-
bral maligno y/o hemorragias incontrolables.*5?

Esta bien demostrado que existen varios facto-
res clinicos, funcionales y de neuroimagen que pre-
disponen a este fendmeno, entre los que desta-
can: presencia de déficit neuroldgico progresivo
asociado a hipoperfusiéon por robo vascular, nido y
vasos aferentes de gran tamano, flujo preferencial
a la MAVc con relativa lentitud en el llenado de los
vasos adyacentes cerebrales, flujo carotideo aumen-
tado demostrado por Doppler transcraneal, trastor-
no de la autorregulacién medido por la disminucion
de la reactividad al CO2, incremento significativo de
la presidn en la aferencia proximal y del FSC adya-
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Tabla 4
Clasificacién de las malformaciones arteriovenosas cerebrales
de acuerdo con Spetzler y Martin y la subclasificacién de las grado Ill de Lawton
Speztler y Martin Tamano Drenaje venoso profundo Elocuencia funcional
0-3 cm 3-6 cm > 6 cm Sr No Sr No
1 pto 2 ptos 3 ptos 1 pto 0 ptos 1 pto O ptos
Grado | 1
(tipos) 1
1
Grado 11 1 1
(tipos) 1 1
2
LAWTON
Grado 111 1 1 1 S1VIET
(tipos) 2 1 S2V1EO
2 1 S2VOET
3 S3VOEO
Grado IV 3 1
(tipos) 3 1
Grado V
(tipos) 3 1 1

cente después de la oclusidn distal de los vasos afe-
rentes.2%96 Algunos estudios afirman que la reper-
fusién hacia los capilares no protegidos, en areas
corticales intensamente hipdxicas y que producen
ruptura de la barrera hematoencefalica no son el
resultado de una vasoparalisis sino del desacoplamien-
to metabdlico en las areas isquémicas, donde ocurre
una reperfusion incontrolada.s

Sistema de gradacion
y riesgo de tratamiento

La escala de gradacion mas comun en uso es el sis-
tema descrito por Spetzler y Martin® (Tabla 4). En 1986
se publicaron dos escalas en forma simultanea.ss2 La
escala antes mencionada y el sistema propuesto por
Shi y Chen® basado en el tamano, la localizacion, la
profundidad, la complejidad de las arterias nutricias y
la complejidad de las venas de drenaje, resulté ser
muy complejo para el uso rutinario. El sistema de Spe-
tzler y Martin, se basa en el tamano, la localizacion y el
drenaje venoso. La puntuacion variaba entre 1y 5,
con un punto dado para una lesién (nido malformati-
VO) < 3 cm, 2 puntos para una lesién entre 3a6 cm, y
3 puntos para una lesién > 6 cm. La localizacién den-
tro de la corteza elocuente adiciona un punto, al igual
que el drenaje venoso profundo.

La puntuacion final se calcula sumando los puntos
para cada categoria y los grados de las MAVC van des-
de grado | a grado V, considerando que €l riesgo es

mayor en forma progresiva después de las grado | y
Il. Lawton,® analiza en detalle el grado Il de la escala
de Spetzler y Martin, comunicando que este grado
se puede subdividir en cuatro subgrados: S1V1E1 (pe-
quefia, con vena profunda y elocuente), S2V1EQ (me-
diana y profunda), S2VOE1 (mediana y elocuente) y
S3VOEO (grandes). Este autor concluye que el riesgo
es mayor en forma progresiva desde las pequenas,
medianas/profundas y medianas/elocuentes. No en-
contré en su serie el cuarto subgrupo (Tabla 4).

4

Figura 2. Imagenes de angiografia por sustracciéon digital en pro-
yeccién antero-posterior de dos pacientes portadores de MAV de
igual gradacién (Grado 1l) de Spetzler y Martin pero con diferencias
en su angioarquitectura y su hemodinamica. A. Se observa como al
componente plexiforme llegan pediculos arteriales de la arteria ce-
rebral media (ACM) izquierda y la arteria cerebral anterior (ACA)
izquierda. B. Se observan sélo pediculos arteriales de la ACM iz-
quierda y un efecto de “robo” sin llene de la ACA izquierda.
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A pesar de las multiples clasificaciones descritas,
el sistema de gradacion de Spetzler y Martin es el
mas usado para uso terapéutico por su simple aplica-
Cidn en los procesos de analisis de riesgo y guia en Ia
seleccion de la terapia mas adecuada para cada MAVc,
pero aun dista de ser considerado el sistema mas
adecuado en el contexto del manejo multimodal de
esta patologia (Figura 2). Aunque esta escala fue di-
senada para predecir resultados quirurgicos, también
ha sido usada en series de embolizacion y radiociru-
gia. Un sistema de clasificacion facil de aplicar en el
orden practico, mas integral, universal en el orden
terapéutico y que sea aprobado por un comité de
€consenso sera el camino mas cercano a recorrer, con
la intencidn de refinar, estandarizar y unificar la con-
ducta terapéutica multimodal de las MAVC con un solo
objetivo, la curacién definitiva de la enfermedad.

CONCLUSIONES

El profundo conocimiento de las malformaciones
arteriovenosas cerebrales nos permitira disenar es-
tudios mejor estructurados en la busqueda de nue-
VOS conocimientos y su repercusion en el ambito te-
rapéutico; asi, lograr una caracterizacion cada vez mas
ajustada, usando nuevos sistemas integrales de clasi-
ficacion. Esto facilitara la busqueda de mejores opcio-
nes de tratamiento multimodal para cada paciente.
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