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Resumen

Los cavernomas raquideos epidurales son malfor-
maciones vasculares muy poco frecuentes que, excep-
cionalmente, pueden adquirir una morfologia en “reloj
de arena”. En estos casos, el diagnéstico preoperatorio
es habitualmente erréneo debido a su similitud clinico-
radiologica con los tumores de la vaina nerviosa. Con
el tratamiento quirurgico se puede realizar una extir-
pacion completa de estas lesiones sin apenas morbi-
mortalidad, y conseguir en consecuencia un excelente
pronéstico.

Se presenta el caso de una mujer de 57 afios a quien
se le extirpé quirdrgicamente un cavernoma epidural
en reloj de arena localizado en los segmentos C7 y D1.
Se discuten las peculiaridades diagnésticas de este tipo
de lesiones y se revisan las opciones terapéuticas dispo-
nibles en la actualidad.

PALABRAS CLAVE: Cavernoma. Angioma cavernoso.
Epidural. Reloj de arena.

Dumbbell-shaped spinal epidural cavernous angioma.
Case report and review of the literature

Summary

Spinal epidural cavernous angiomas are rare vas-
cular malformations that exceptionally present with
dumbbell-shape morphology. When it happens, preope-
rative misdiagnosis is the rule, because the clinico-
radiological picture is quite similar to the nerve sheath
tumours one. Spinal epidural cavernomas complete
resection can be achieved with surgical treatment and
scarcely morbi-mortality, and excellent outcome can
be expected. We report a case of a 57 year-old woman
carrying a dumbbell-shaped epidural cavernoma located
at C7 and D1 levels that was surgically removed. Special
diagnostic features of this kind of lesions are discussed
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and treatment options currently available are reviewed.

KEY WORDS: Cavernoma. Cavernous angioma. Epidural.
Dumbbell-shaped.

Introduccion

Los cavernomas, malformaciones cavernosas o heman-
giomas cavernosos, son malformaciones vasculares que
pueden localizarse en diversos organos de la anatomia. Los
de localizacion raquimedular, excluidos los hemangiomas
cavernosos de cuerpo vertebral, son poco frecuentes Yy,
dentro de este grupo, los cavernomas del espacio epidural
representan menos del 4% de todas las lesiones expansivas
epidurales®”13:22:242831 = Alounos casos extremadamente ra-
ros de CRE presentan una morfologia en reloj de arena
por su forma de crecimiento en dos componentes (intra
y extrarraquideo) unidos por un tercero transforaminal.
Estos tipos de CRE, casi siempre son diagnosticados pre-
operatoriamente de forma errénea como neurofibromas o
schwanomas.

Se presenta el caso de una paciente intervenida quirQr-
gicamente de un CRE con morfologia en reloj de arena y
localizado en los segmentos C7 y D1. Se realiza una revi-
sion bibliografica del tema y se discuten especialmente sus
aspectos diagnoésticos y terapéuticos.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 57 afos de edad que consultd
por dolor a lo largo del borde interno del miembro superior
derecho, de varios meses de evolucion, sin otros sintomas
asociados. En la exploracion neuroldgica destacd sola-
mente una hipoestesia en territorio radicular C8 derecho.
Se realizaron una radiografia simple cervical que no mostro
hallazgos de interés, y una RM de columna cervical que
mostro una lesion con efecto de masa, bien delimitada, de

Abreviaturas. CRE: cavernoma raquideo espinal. RM: resonan-
cia magnética. SNC: sistema nervioso central. TC: tomografia
computarizada.
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Figura 1. RM plano sagital T1 con contraste paramagnético
que muestra la lesion bien delimitada con captacion
homogénea de gadolinio (a y b). RM plano axial T1 sin
contraste en donde se observa el crecimiento transforami-
nal de la lesion “en reloj de arena” (c), y su componente
intratordacico apical (d).

Figura 2. RM plano axial T2 (a) y sagital T2 (b) que mues-
tran la lesion con serial homogéneamente hiperintensa.

bordes redondeados, localizada en niveles C7 y D1, y par-
cialmente en D2, y que ocupaba el espacio intrarraquideo
extramedular anterolateral derecho, con extension al es-
pacio intratoracico apical derecho a través del foramen
intervertebral (morfologia en “reloj de arena”). La lesion
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Figura 3. Cateterismo selectivo de la rama arterial aferente
al cavernoma, a través de la cual se realizo la embolizacion
preoperatoria.

era homogéneamente isointensa con respecto a los mus-
culos adyacentes en la secuencia T1 de la RM, hiperin-
tensa en T2, y captaba de forma homogénea e intensa el
contraste paramagnético tras su administracion intravenosa
(Figly?2)

Ante la sospecha de un tumor hipervascularizado, se
realiz6 una angiografia espinal que confirmo la presencia
de una masa paravertebral derecha en niveles D1 y D2. El
cateterismo selectivo de la unica rama arterial aferente que
tenia el tumor permitié su embolizacion endovascular sin
incidencias (Fig 3).

Con el diagnostico preoperatorio de neurinoma en
“reloj de arena”, se procedid a la reseccion quirtirgica
de la lesion mediante una laminectomia cérvico-dorsal.
Intraoperatoriamente se observo la presencia de una masa
de aspecto angiomatoso, de localizacion epidural y con
extension extraforaminal, bien delimitada y con un buen
plano de clivaje. Se realiz6 la extirpacion completa de los
fragmentos epidural y foraminal, quedando sin resecar el
fragmento intratoracico. La embolizacion prequirurgica del
tumor facilité su reseccion al disminuir las pérdidas sangui-
neas intraoperatorias.

El diagnostico anatomopatologico fue compatible con
malformacion vascular de estructura cavernosa bien deli-
mitada por capsula fibrosa (Fig 4).

La RM postquirargica mostro la extirpacion completa
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Figura 4. Anatomia microscopica de la malformacion
cavernosa. Preparacion panoramica HE, en donde se
observa material embolico en algunos espacios vasculares
(a). Preparacion Tricromico de Masson, en donde se obser-
van estructuras vasculares con paredes fibrosas comunes a
luces contiguas (b).

del componente intrarraquideo del cavernoma, persistiendo
un resto intratoracico (Fig 5).

Durante el curso postoperatorio, la paciente presentd
leves déficit motor y disestesias en territorio C8 derecho
que permanecieron como uUnicas secueclas de la interven-
cion. A lo largo de un seguimiento de 4 afios, no se ha
observado recidiva del cavernoma extirpado ni aumento de
tamarfio en el resto tumoral extrarraquideo.

Discusion

Se considera que los cavernomas del SNC, denominados
mas correctamente como malformaciones cavernosas, son
un tipo de malformacion vascular desarrollado en las fases
iniciales de la embriogénesis, con capacidad para aumentar
progresivamente de tamafio a lo largo de la vida en algunos
casos. Sin embargo, también se han descrito cavernomas
desarrollados “de novo” en pacientes adultos, por lo que
resulta dificil determinar si el origen de estas lesiones es
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Figura 5. RM plano sagital que muestra la reseccion com-
pleta del componente intrarraquideo del cavernoma.

congénito o adquirido. Se pueden presentar como lesiones
unicas o multiples, y como casos esporadicos o familiares,
siendo la localizacion intracraneal mucho mas frecuente
que la raquimedular®!®172225 Histologicamente estan for-
mados por multiples vasos sinusoidales de distintos tama-
flos, compactados y sin tejido neural o glial interpuesto.
La pared de estos canales vasculares se compone de un
tejido fibrohialino tapizado por una sola capa de células
endoteliales, y esta desprovista de capa elastica y de mus-
culo liso*?2%, Aunque todos los cavernomas tienen idén-
ticas caracteristicas anatomopatologicas, incluidas las de
tipo inmunohistoquimico y de microscopia electronica, es
habitual en los cavernomas intraparenquimatosos la presen-
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cia de macrofagos con hemosiderina en la periferia®’> que
no suelen aparecer en los cavernomas epidurales o de los
senos venosos intracraneales. Existen ademas llamativas
diferencias macroscopicas segun su localizacion. De esta
forma, los cavernomas intraparenquimatosos suelen ser
poco vascularizados y angiograficamente ocultos, mientras
que los cavernomas vertebrales sin y con extension epidural
y de los senos venosos intracraneales se encuentran muy
vascularizados, con aferencias arteriales demostrables en la
angiografia. Esta variabilidad ha llevado a algunos autores
a pensar que se trata de diferentes tipos de lesion, consi-
derando a los cavernomas epidurales como hamartomas
mesenquimales del mismo espectro que los lipomas y
angiolipomas™!7-22%31 o como displasias del mesodermo
angioblastico en el espectro de los hemangioblastomas?®*,
pero sin llegar a concretar una teoria etiopatogénica que sea
globalmente aceptada.

No se conoce con exactitud el porcentaje de cavernomas
raquideos que se localizan en el espacio epidural, excluidos
los hemangiomas de cuerpo vertebral'’. Alrededor de unos
80 casos de este tipo han sido publicados desde su primera
descripcion por Globus y Doshay en 192922831 En la
revision de la literatura que se ha realizado, solamente han
sido encontrados 8 casos de CRE con morfologia en reloj
de arena, similares al caso que presentamos>®!%13:15.18.2021
Los CRE, que se ubican preferentemente en el raquis
dorsal>!*17:222425  guelen ser lesiones bien circunscritas,
lobuladas y encapsuladas, y de un color pardo-rojizo que
refleja su naturaleza vascular®?. La presentacion clinica
es habitualmente en forma de un sindrome lentamente
progresivo de compresion medular y/o radicular de diversa
gravedad®?’?!| aunque se han descrito también sindromes
de comienzo agudo (hasta en un 11% de los casos) secun-
darios a un incremento brusco del volumen de la lesion
por hemorragia o trombosis en su interior’!317:19.22.24-26.28
Alvarez y col. publicaron el caso de una nifia lactante con
un sindrome agudo de compresion medular secundario a un
hematoma epidural espinal producido por un CRE' Liu y
col. describen el caso de una mujer embarazada que debutod
con una paraparesia rapidamente progresiva debida a un
CRE toracico. Estos autores especulan con la posibilidad
de que se pueda ocasionar un aumento de tamafo de los
cavernomas en relacion con el embarazo por tres posibles
mecanismos: incremento de la presion venosa en vena
cava inferior, efecto hormonal directo sobre el endotelio
vascular y/o incremento global del volumen sanguineo’.

El diagnostico radiologico de los CRE mediante RM
muestra unas caracteristicas inespecificas, con una sefial
homogeénea isointensa (en relacion a la médula) en secuen-
cia potenciada en T1, y una sefial hiperintensa ligeramente
menos intensa que el LCR en secuencia potenciada en
T2272631 En raras ocasiones se ha descrito la presencia
de un halo perilesional con sefial hipointensa como mani-
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festacion de depdsitos de hemosiderina, similar al obser-
vado en los cavernomas intraparenquimatosos®**2; sin
embargo, y a diferencia de estos, los CRE captan de forma
intensa y homogénea tras la administracion de contraste
paramagnético intravenoso*”'®?2, En este sentido Talachi y
col. destacan la similitud de los CRE con los cavernomas
desarrollados en otros 6rganos extraneurales. Seglin algu-
nos autores, la escasa presencia de hemosiderina en los CRE
se explica porque, al no existir barrera hematoencefalica
en esta localizacion, dicho producto de degradacion de
la hemoglobina seria eliminado con mayor facilidad’?!
También en algunos casos se pueden observar zonas de
sefial hiperintensa en ambas secuencias T1 y T2 debido
a hemorragias agudas intralesionales’. La TC de columna
puede mostrar en ocasiones erosion, remodelacion o ensan-
chamiento del componente 6seo foraminal, pero la presen-
cia o0 no de dicho hallazgo no aporta una especial ayuda
para el diagnostico diferencial®**2%3!. Debido a esta inespe-
cificidad radiologica en la RM y la TC, es frecuente que los
CRE sean diagnosticados erroneamente como tumores de
la vaina nerviosa (schwanoma o neurofibroma)'**. Otras
lesiones con las que se debe realizar un diagnostico dife-
rencial son linfoma, angiolipoma, meningioma extradural,
cordoma, metastasis, y fragmentos discales extruidos y
emigrados en el canal raquideo*”%1522262931 " Hay poca
experiencia sobre el interés diagnostico de la angiografia
espinal en los CRE, dado que esta prueba no suele rea-
lizarse si no se tiene previamente una alta sospecha
diagnoéstica con la RM. Excepto en 2 casos**, la mayoria
de los que han sido revisados en la literatura no mostraron
un patron angiografico de malformacion vascular?!7-2425:28,
En la paciente que presentamos, se realizo una angiografia
selectiva de la lesion que demostré una captacion difusa
del contraste compatible con tumor hipervascularizado,
pero no se llegd a sospechar un posible diagndstico de
cavernoma.

Dada la rareza de los CRE, no se conoce bien su histo-
ria natural y es por tanto dificil decidir la actitud a seguir
en casos asintomaticos diagnosticados incidentalmente.
Para los CRE sintomaticos, el tratamiento de eleccion es
la extirpacion quirrgica®!!1317262831 [ a reseccion puede
ser completa en la gran mayoria de ellos a través de una
laminectomia, aunque dependiendo de la extension de la
lesion, es preciso combinar a veces la laminectomia con
una toracotomia'®. En nuestro caso quizas hubiera sido mas
adecuada un via de abordaje cervical mas lateral o com-
binada con otra intratoracica para extirpar por completo
la lesion, pero dada la benignidad de la misma, se optd
por dejar el componente extrarraquideo y resecarlo en un
segundo tiempo en caso de aumentar su tamano. Mediante
técnica microquirurgica es facil la extirpacion “en bloque”
tras liberar la lesion de sus adherencias a la duramadre
y a la vaina nerviosa. Para conseguir este objetivo con
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mayor facilidad, se puede intentar disminuir el volumen
del cavernoma electrocoagulando su superficie con pinza
bipolar?®. Normalmente, no presentan aferencias arteriales
de calibre significativo, y la hemorragia intraoperatoria
suele ser minima®. Se desconoce el papel que pueda jugar
la embolizacion en el tratamiento de los CRE, ya que rara
vez se dispone de un diagnoéstico angiografico previo a la
cirugia. En nuestro caso, pensamos que la embolizacion
prequirdrgica del cavernoma contribuyé de forma impor-
tante en la disminucion de la hemorragia intraoperatoria.
Respecto a la radioterapia, se han publicado algunos casos
de administracion postoperatoria tras reseccion incompleta
de un cavernoma, y los resultados obtenidos han sido varia-
bles y poco concluyentes*!”. Debido a los efectos secunda-
rios que puede ocasionar la radioterapia espinal, Tekkdk y
col. recomiendan para los casos de extirpacion subtotal que
se realice un seguimiento radiologico de la lesion residual
y que, si se observa aumento del tamafio de la misma, se
intente un segundo tratamiento quirtrgico®. El prondstico
de los CRE tras el tratamiento quirargico es bueno en gene-
ral, aunque depende de la situacion neurologica previa del
paciente y de la complejidad quirtrgica de cada lesion®?’.
En los pocos pacientes en los que se ha podido recoger un
seguimiento posquirirgico tras extirpacion completa de un
CRE, no se han observado recidivas trascurridos periodos
de hasta 5 afios??%.

Se puede concluir que es muy importante incluir en los
diagnosticos diferenciales a aquellas lesiones raras que, por
sus especiales caracteristicas, pudieran ser subsidiarias de
tratamientos no quirurgicos, o modificar la técnica quirar-
gica al ser diagnosticadas como hallazgo intraoperatorio
inesperado. Los CRE representan un ejemplo de ello en
la cirugia raquidea. A pesar de su benignidad histologica,
pueden ser potencialmente muy lesivos, y aunque la extir-
pacion quirtrgica parece ser el tratamiento mas apropiado,
quedan por investigar los resultados de otras técnicas
como la embolizacion endovascular o la radioterapia/
radiocirugial7,28,29.
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