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Resumen

Las malformaciones arteriovenosas son un grupo
de lesiones bastante heterogéneo, que representan un
desafio para el neurocirujano.

La variabilidad de su tamaiio, topografia, angioar-
quitectura, etc., asi como las diferentes posibilidades de
presentacion clinica, hacen que los planteos terapéuti-
cos sean variados.

No hay consenso a nivel internacional incluso de
cémo tratar malformaciones de caracteristicas simi-
lares. Influye también en esto las diferentes opciones
terapéuticas que se ofrecen y la experiencia que se tiene
en el tratamiento de las mismas.

Es por todo lo anterior, que la Federacion Lati-
noamericana de Neurocirugia, a través de su Comité
Vascular en el aiio 2003 public6 unas primeras pautas
de manejo de las malformaciones arteriovenosas.

Los avances en el diagnéstico y en el tratamiento
que se han verificado en los ultimos afios, motivo a los
autores a revisar esas primeras pautas y actualizarlas.

Hay que tener en cuenta que lo que se presenta
son solamente guias para que un neurocirujano tenga
algo en que apoyarse al enfrentarse ante una lesion de
este tipo, pero de ninguna manera se pretende que las
mismas deban cumplirse estrictamente.

PALABRAS CLAVE: Malformaciones arteriovenosas ce-
rebrales. Guias de tratamiento.

Recomendation for the management of the brain arte-
riovenous malformations

Summary

Intracranial arteriovenous malformations consti-
tute an heterogenous group of lesions that represent a
real challenge to the neurosurgeon.

Their variability in size, topography, angioarchitec-
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ture, etc., and also the multiple clinical presentations,
lead to varied therapeutic approaches.

There is no international consent regarding how
to treat malformations of similar features. This fact
is influenced by the different therapeutic options, and
the personal experience in the management of these
lesions.

Based on the former considerations, the FLANC
(Latin American Federation of Neurosurgery), through
its Vascular Commitee, published in 1993 the first gui-
delines in the management of arteriovenous malforma-
tions.

The advances in the diagnosis and treatment veri-
fied in the past last years, has motivated the authors to
review and actualize these first guidelines.

The intention of these guidelines is to provide the
neurosurgeon support when facing these lesions, and
does not mean that they should be strictly followed.

KEY WORDS: Intracranial arterioveous malformations.
Guidelines of treatment.

Introduccion

En el afio 2003, el Comité Vascular de la Federacion
Latinoamericana de Neurocirugia, presidido por el Dr. Leo-
nidas Quintana public6 las primeras recomendaciones para
el manejo de las malformaciones arteriovenosas cerebra-
les. Para estas recomendaciones se realizo un exhaustivo
estudio de la bibliografia publicada al respecto, a lo que
se sumo la experiencia personal de quienes realizaron el
trabajo?.

Las pautas fueron ideadas para servir como base para el
desarrollo de las estrategias de tratamiento de las malfor-
maciones arteriovenosas (MAV).

Las recomendaciones son exclusivamente para las
MAV cerebrales y piales?. No se aplican a otro tipo de
malformaciones vasculares cerebrales y craneanas como
los angiomas transicionales y sindromaticos, los angiomas
cavernosos, angiomas venosos (anomalias de drenaje
venoso), malformaciones arteriovenosas y fistulas durales,
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ni las fistulas arteriovenosas traumaticas (ej. Fistulas
carotido cavernosas) que presentan etiologia, clinica e his-
toria natural diversa.

Pautas de manejo

Las MAV representan desde el punto de vista angio
arquitectonico a un grupo heterogeneco de lesiones cere-
brovasculares, que se pueden manifestar clinicamente de
diferentes maneras*'.

El continuo avance que se da en la terapéutica endo-
vascular, asi como la opcion de la terapia radiante mediante
radiocirugia y los resultados a largo plazo de las menciona-
das, sumado a los resultados quirargicos, han servido para
que los autores propongan algunas modificaciones a las
actuales “pautas”.

Lo que si es seguro, es que con el arsenal terapéutico
con que se cuenta, salvo el caso de algunas malformacio-
nes, para la mayoria hay tratamiento y con alto porcentaje
de curacion.

Las malformaciones arteriovenosas son lesiones pro-
bablemente de origen o predisposicion congénita caracte-
rizadas por un conglomerado de vasos anormales (arterias
y venas), de tamaflo y niimero variables caracterizados por
la ausencia de red capilar normal intermedia. Entre los
vasos anormales no hay parénquima y la periferia de la
lesion estd rodeada de un tejido glidtico!-193342, El conocer
la existencia de este tejido modificado, alrededor de una
malformacién es muy importante, ya que da un margen de
seguridad para el tratamiento quirirgico cuando el mismo
se realiza, independientemente de la topografia de la lesion.
En el caso de las MAV superficiales existe asimismo un
espesamiento de la aracnoides suprayacente'.

Otro elemento importante a tener en cuenta cuando
uno se enfrenta a una MAV, es el concepto de que estas
no son lesiones “estaticas”, sino que tienden a aumen-
tar de volumen con el tiempo por un reclutamiento de
estructuras vasculares proximas, a expensas de los vasos,
tanto arteriales como venosos que forman parte de la
malformacién o que se vinculan a las mismas. Las MAV
sufren aumento de calibre por fenomenos de hiperflujo y
alteraciones en sus paredes, que las hacen mas fragiles, con
tendencia a la formacion de seudo o verdaderos aneurismas
intranidales o en las arterias aferentes. Estas modificacio-
nes favorecen las complicaciones en estas lesiones, con
claro predominio de las hemorragias**!1®!7.

En los diferentes trabajos publicados no hay unanimi-
dad respecto a la incidencia y prevalencia de las MAYV, pero
se puede concluir que entre el 1,4% y el 4,3% de la pobla-
cion seria portadora de esta patologia. También es variable
el porcentaje de las malformaciones sintomaticas'#*2.

Hay que tener en cuenta que segun la bibliografia inter-
nacional en el mundo occidental se dan por afio unos 200
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accidentes vasculares encefalicos cada 100.000 habitantes,
de los cuales el 20% son hemorragicos. Dentro de estos
ultimos el 75% corresponden a hematomas cerebrales
vinculados a hipertension arterial, el 15% corresponden
a hemorragias subaracnoideas y aproximadamente el 6%
son por sangrados de malformaciones arteriovenosas. El
4% restante se reparte entre otras afecciones que se pueden
complicar con sangrados cerebrales. Resumiendo, si el
6% serian sangrados por malformaciones arteriovenosas,
equivaldria a que hay 2 casos de hemorragias por rotura de
MAV cada 100.000 habitantes y por afio"?!.

Hay que destacar que si bien la hemorragia es la forma
mas comun de presentacion clinica de una MAV, y también
la mas grave, éstas se pueden presentar con otros sintomas.
Los mas comunes (ademas de la ya mencionada hemorra-
gia) son3!4042;

- cefaleas

- epilepsia

- isquemia cerebral por robo

- trastornos neurosiquicos

- soplos

- insuficiencia cardiaca (en la edad pediatrica)

- hidrocefalia no comunicante (por venas intraventri-
culares dilatadas por hiperflujo)

- “Incidentales” (estas tltimas, si bien no corresponde
a forma clinica sintomatica de presentacion, es una
manera de diagnosticarse una MAV cuando se hace
un estudio, por ejemplo TC o RM por otra causa y se
encuentra la malformacion).

Para el manejo de las MAV se sigue utilizando como
guia la escala de Spetzler y Martin, publicada en 1986*.
Si bien se han propuesto algunas modificaciones y exis-
ten algunas criticas a la misma, sigue siendo un referente
mundial para todo el que se enfrenta a una MAV. Quizas
el punto mas controvertido de esta clasificacion son las
malformaciones que los autores incluyen dentro del grado
III. Hay algunas de este grado que son corticales y de tra-
tamiento relativamente sencillo, pero también hay grado
III que son profundas, pequefias en areas elocuentes o del
tronco cerebral, en donde el tratamiento y las opciones
terapéuticas son discutibles®'*2, La escala de Spetzler se
refiere fundamentalmente a lesiones con expresion cortical
e insular.

Por ese motivo es que en los afios posteriores a la publi-
cacion de la mencionada escala se han propuesto modifi-
caciones en este grado. Es asi que hay quienes las dividen
en Illa a las corticales y IIIb a las profundas u otros que
colocan estas tltimas en otro grado (VI)2-437,

Como es bien conocido, la clasica clasificacion (escala)
de Spetzler y Martin, pondera tres elementos: el tamafio
de la malformacion, la localizacion y el tipo de drenaje
Venoso.

De esta manera se llega a 5 grados de MAV:
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Escala de Spetzler-Martin

Tamaiio
0-3cm...oovennnnnnn. 1
3,1-6cm ... 2
+6Ccm.....oeonnnn. 3
Localizacion
Area no elocuente ...0
Area elocuente ....... 1

Drenaje venoso profundo
No presente ........... 0
Presente ............... 1

En otras palabras, se puede decir que las malformacio-
nes grado I y II son pequenas, o no tan pequeias, pero de
reseccion quirtrgica relativamente facil y en las que no se
deberia discutir su tratamiento por esta técnica en manos
habituadas a la cirugia de malformaciones™'>!32,

En el otro extremo las malformaciones grado IV y V
son las grandes y las “gigantes” y ante las cuales se discute
si se debe encarar un tratamiento activo o no. Es en estas
malformaciones donde se deben considerar otras variables
técnicas para plantear tratamientos o no, como se expondra
mas adelante!>*03,

Por su parte las MAV grado III se deben tratar, pero son
las que generan mas discusion, ya que su variabilidad en
tamaflo, topografia y drenaje, hace que los planteos tera-
péuticos sean disimiles?*30:3134,

Con respecto a como efectuar las recomendaciones, el
grupo que formulo las pautas de manejo, tomo en cuenta en
la extensa bibliografia consultada y desde el punto de vista
estadistico, los niveles de evidencia y la fuerza de los datos
acumulados?®:

Niveles de evidencia

Nivel I: datos de estudios randomizados con bajos
errores falso positivos (alfa) y bajos errores falso
negativos (beta)

Nivel 2: datos de estudios randomizados con altos
errores falso positivos y altos errores falso negativos
Nivel 3: datos de estudios de cohorte concurrentes no
randomizados

Nivel 4: datos de estudios de cohorte utilizando con-
troles historicos no randomizados

Nivel 5: datos de series de casos anecdoticos

Estudios diagnésticos

Las MAV se pueden diagnosticar mediante diferentes
estudios imagenologicos.

Fuerza de datos acumulados

Grado A: sostenido por el nivel de evidencia I
Grado B: sostenido por el nivel de evidencia II
Grado C: sostenido por el nivel de evidencia III, IVy V

Una vez hecho el diagndstico, es necesario comple-
tar el estudio de la MAV mediante otros procedimientos
imagenologicos, para poder tener una clara nocion de las
caracteristicas de la lesion: su angioarquitectura, su anato-
mia, topografia exacta y las relaciones con las estructuras
vecinas.

Tomografia computada:

Una tomografia computada (TC) sin contraste, es un
estudio de sensibilidad baja en el diagnostico de estas
lesiones. Puede hacer sospechar la lesion al verse ima-
genes patologicas, como ser calcificaciones, imagenes
espontaneamente hiperdensas redondeadas, serpinginosos
o la existencia de un area de secuela parenquimatosa, con
zonas de mayor densidad en su seno. Con la administracion
de contraste se puede hacer diagnostico, pero no aclara
sobre detalles de la lesion. Con los equipos actuales de
tomografia (“multislice”) se pueden hacer reconstrucciones
tridimensionales del cerebro y su vasculatura que ponen en
evidencia la malformacion, la presencia o no de aneurismas
intranidales, determinar detalles de irrigacion y de angioar-
quitectura de la lesion. La ventaja de este método, es que es
un estudio minimamente invasivo, ya que requiere exclusi-
vamente de la inyeccion intravenosa de contraste. Puede ser
suficiente como estudio diagnostico para malformaciones
pequeiias, pero no para aquellas grado III o mas, para las
que se necesitan estudios dindmicos como la angiografia
digital, para planificar un tratamiento adecuado™'.

Resonancia magnética

Es un procedimiento diagndstico muy sensible para
estas lesiones. Las reconstrucciones en varios planos y en
las diferentes ponderaciones permiten una correcta visua-
lizacion de la lesion, su exacta topografia y su angioarqui-
tectura. Permite ademas poner en evidencia la existencia
de lesiones parenquimatosas adyacentes a la malforma-
cion, como areas de gliosis reaccional o la presencia de
lesiones isquémicas perimalformacion. Por su parte la
angio-resonancia puede brindar detalles sobre la irrigacion
de la malformacion, mediante un método diagndstico no
invasivo'*!%,

Angiografia digital de vasos del cuello y cerebro

Es el estudio principal para estas lesiones. Da detalles
de su anatomia, de sus arterias aferentes y de las venas de
drenaje. La angiografia supraselectiva muestra detalles
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hemodinamicos y fisiologicos importantes para el analisis
clinico y para la toma de decisiones. Ademas mediante este
procedimiento diagnoéstico se puede planificar una eventual
terapia endovascular. Es en definitiva el estudio diagnods-
tico mas importante. Siempre debe incluirse la exploracion
angiografica de las carotidas externas, ya que muchas
veces suministran aferencias durales a las malformaciones
cuando estas tienen expresion cortical?>>>%°.

En resumen se recomienda para el diagndstico de una
malformacion arteriovenosa:

1.- Angiotomografia con reconstruccion 3D.

2.- Resonancia Magnética (con o sin angioresonancia).

3.- Angiografia digital selectiva de vasos de cuello y
encefalicos, con estudio de cardtida externa bilateral.

Clinica e historia natural

Como ya fue expresado es variada la forma de presen-
tarse clinicamente una MAV, sobresaliendo ampliamente el
debut con una hemorragia. Esta forma de presentacion cli-
nica se da en aproximadamente el 50% de los casos. Predo-
mina el sangrado parenquimatoso, aunque también pueden
verse hemorragias subaracnoideas o intraventriculares
exclusivamente.

La epilepsia se presenta de inicio entre un 20% y un 25%
de los casos, en un 15% se presentan con cefaleas, mientras
que el 5% debuta con un déficit focal neurologico®*!1%4>

Con respecto al riesgo anual de sangrar una malforma-
cion diagnosticada, pero que no sangro varia segun las dife-
rentes estadisticas entre un 2% y un 4%. Estos porcentajes
se consideran acumulativos anualmente, por lo que cuanto
mas joven es el paciente, y por ende con mayor expectativa
de vida, se impone el tratar la malformacion. También es
diferente el caso de aquella malformacion que se diagnos-
tica porque se volvid sintomatica, pero sin sangrar, que
aquéllas en donde el diagnoéstico es casual, al estudiar al
paciente por otra razén, como por ejemplo el realizar una
TC de craneo por un traumatismo. Las malformaciones
sintomaticas tienen mas riesgo de sangrar que aquellas que
son asintomaticas*’.

Cuando se esta en presencia de una malformacion que
sangrod y no se trato, el riesgo de una nueva hemorragia es
muy superior a lo expresado precedentemente, variando el
riesgo, segun diferentes autores entre un 6% y un 17% en el
primer afo luego del primer sangrado***.

Ante un caso determinado ademas del riesgo anual de
sangrado se debe considerar el riesgo de sangrado por vida
restante en base al siguiente calculo:

riesgo durante la vida (% ) = 105 menos edad del
paciente'®.

Hay elementos clinicos e imagenoldgicos que se consi-
deran predictores de un eventual sangrado.

Desde el punto de vista clinico se mencionan la apari-
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cion de signos focales neuroldgicos, o la agravacion de los
ya existentes.

Desde el punto de vista imagenoldgico, los mas con-
sistentes son la existencia de malformaciones pequefias, la
presencia de nidos periventriculares o intraventriculares,
la constatacion de un drenaje venoso profundo o unico y
la presencia de aneurismas o seudoaneurismas arteriales o
venosos, sobre todo los intranidales®#!3:15:17:2640,

Riesgos de tratamiento versus beneficios

Multiples factores deben ser tenidos en cuenta en el
momento de decidir si tratar o no una malformacion, asi
como cual es el método o la combinacion de ellos que
puede ser el indicado en cada caso en particular.

Lo primero a tener en cuenta y como se dijo mas arriba
es la historia natural de la enfermedad, la edad del paciente,
la existencia de elementos predictores de sangrado y los
porcentajes de morbimortalidad que esta eventualidad
tiene. Por otro lado en caso de decidirse por tratarlas, hay
que tener en cuenta los resultados que se tienen con cada
una de las opciones terapéuticas que se ofrecen. Para esto
ultimo no se pueden establecer pautas generales, ya que
incide en forma significativa la experiencia y la disponibi-
lidad de medios que se tiene en cada Centro Asistencial en
las diferentes opciones que se ofrecen.

En el caso de tomarse la decision de realizar un tra-
tamiento, hay que tener en cuenta que éste debe buscar
la reseccion u oclusion completa de la lesion, y que los
porcentajes de riesgo que se manejen con el tratamiento
deben ser menores a los riesgos naturales de la enferme-
dad5,25,34,36‘4] .

Por lo tanto, cuando uno se enfrenta a una MAV se
pueden plantear diferentes opciones:

- Conducta expectante

- Tratamiento médico sintomatico (ej. anticomiciales)
- Reseccion quirtrgica

- Terapia endovascular

- Radiocirugia Estereotaxica

- Combinacion de procedimientos

Se desprende de lo anterior, que para llevar adelante
una terapia adecuada, se debe contar con un equipo
multidisciplinario que discuta cada caso en particular y las
diferentes opciones, de manera de brindar al paciente las
mayores garantias posibles.

Desde otro punto de vista se puede dividir el tratamiento
en curativo y en paliativo.

Un tratamiento curativo es aquél que asegura la elimi-
nacion completa de la malformacion y es al que debe aspi-
rarse cuando un equipo se decide a tratar una MAV>71325,
Pero existen lesiones en que por su tamafio, caracteristicas,
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topografia, etc., la cura es imposible y en esos casos los
tratamientos son parciales, paliativos. Lo que se busca con
éstos es disminuir el riesgo de complicaciones. El caso mas
tipico dentro de esta ultima opcion es una malformacion
arteriovenosa grado V, topografiada fundamentalmente a
nivel profundo y con multiples sangrados que ponen en
riesgo la vida del paciente. En un caso como este, la terapia
endovascular, con oclusion de parte del ovillo, puede deter-
minar para algunos autores una disminucion del riesgo de
sangrado®'?. Esto no es aceptado por otros, que plantean
que posterior a la embolizacion, al ocluir vasos anormales
de mayor calibre, se transformaria una MAV de alto flujo
y baja resistencia en una de alta resistencia, con el consi-
guiente aumento de riesgo de sangrado'®!8.

Tratamiento de una MAV ............. Curativo
.............. Paliativo

Para hablar de curacion se debe aceptar que se ha eli-
minado la malformacion y esto se logra con cirugia. Desde
el punto de vista angiografico y con terapia endovascular,
en algunos casos podemos hablar de “oclusion completa
angiografica”, pero esto no es sinonimo de desaparicion
de todo el ovillo, ya que pequeiios vasos aferentes pueden
quedar presentes, y no verse en el estudio imagenologico,
lo que hace suponer la “curacion”, pero a partir de esos
pequetios vasos se puede reproducir en tiempo variable la
lesi6n6,37,38‘39'

Hay equipos que pueden optar por terapia endovascular,
seguida de radiocirugia. Esta combinacion puede llevar a
la desaparicion de la lesion, pero hay que saber que para
que se llegue a esto, hay que esperar hasta 2 afios luego de
la terapia radiante, lo que determina que en ese periodo de
tiempo puede haber sangrados. Riesgo este, como ya fue
expresado, mayor si la MAV tratada habia sangrado®.

En manos experimentadass, la cirugia de una MAV es
una intervencion sistematizada, donde se debe previamente
estar “familiarizado” con la lesion, con sus vasos aferentes
y eferentes. Se debe hacer siempre la reseccion siguiendo
el cono que habitualmente forma el ovillo y manteniéndose
siempre por fuera del mismo, para evitar sangrados del
nido. Se debe ir “eliminando” progresivamente los vasos
arteriales y siempre dejar para el final la vena principal de
drenaje. En las MAV grandes no es infrecuente perder el
plano e irse en la reseccion hacia adentro del ovillo, esto
se manifiesta en la cirugia por sangrados importantes. Ante
esta situacion no se debe insistir con la coagulacion, sino
que hay que cubrir la zona e ir por fuera en busqueda del
plano entre la lesion y el cerebro. Por lo general de esta
manera se domina el sangrado y se puede seguir en forma
reglada la reseccion de la malformacion®®*!42,

De acuerdo a lo que se expone en las pautas y en lo
que los autores estan totalmente de acuerdo, es que el trata-
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miento de una MAV es un tratamiento de coordinacion®.

No es recomendable realizar una cirugia de urgencia de
una MAV.

Uno se puede enfrentar a una malformacion en una
situacion de emergencia, cuando sangro y hay un hema-
toma que si debe ser evacuado. En ocasiones en que es
una emergencia incluso puede no contarse con otro estudio
mas que una TC, pero si se logra realizar una angio TC o
incluso una angiografia antes de la cirugia del hematoma,
se debe planificar el acto quirtirgico, de manera de evacuar
el hematoma en un punto lo mas alejado posible del ovillo.
Hay casos en que son MAV muy pequeiias y se pueden
extirpar conjuntamente con el hematoma pero esto se da en
contadas ocasiones. De todas maneras el concepto es que
en la urgencia se debe evacuar el hematoma y se debe dejar
la cirugia de la MAV para la coordinacion, una vez que el
paciente esté recuperado de la hemorragia y de la cirugia a
la que fue sometido®.

Con respecto a la cirugia de una MAYV, independiente-
mente del grado de la misma, siempre se deben seguir las
técnicas micro quirdrgicas estandares.

Como lo que se busca es la reseccion completa, que
asegure la curacion, es altamente recomendable contar
con angiografia intra operatoria, ya que la constatacion
de un pequefio remanente obliga a ir en su busqueda para
resecarlo. En caso de no contarse con angiografia intra
operatoria, se debe realizar este estudio en el postoperatorio,
lo mas precoz posible, para actuar en consecuencia en caso
de remanentes. A este respecto la conducta a seguir, cirugia
complementaria o radiocirugia, dependera de la topografia
del resto de MAV, la condicion del paciente y la angioarqui-
tectura de ese remanente. Estos por lo general son peque-
fos, profundos y quedan en cirugias de MAV grandes'¢. Es
en estos casos en que se recomienda la complementacion
con radiocirugia estereotaxica.

En aquellos Servicios en los cuales se cuente con la
posibilidad de efectuar un tratamiento endovascular pre
operatorio el mismo es aconsejable en los casos de MAV
grado II, IIl y IV porque la disminuciéon obtenida por
embolizacion del volumen de la MAV aunque mas no fuese
parcial facilita el acto quirargico por disminucion de la tur-
gencia de las venas de drenaje y facilitacion de la diseccion
del nido angiomatoso ocluido, lo que disminuye el san-
grado intraoperatorio acortando los tiempos quirargicos.

Con respecto a los resultados quirtirgicos, la mayoria
de los trabajos, asi como la experiencia personal (ES), esta
basada en recopilaciones de datos de nivel V (estudios
retrospectivos)®®. Sin embargo, y en base a la escala de
Spetzler y Martin, se puede estimar el riesgo con la cirugia
dependiendo del grado de la lesion.

Los trabajos publicados, y con clara orientacion qui-
rargica, estiman resultados favorables con los siguientes
porcentajes dependiendo del grado:
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- MAV grado I: 92% a 100%

- MAV grado II: 95%

- MAV grado III: 68% (a corto plazo) y 88,6% (a largo
plazo)

- MAV grado IV: 73% a largo plazo

- MAV grado V: 57% a largo plazo

- MAV grado IIIb o VI: no hay datos claros, salvo
series pequefas, donde con la ayuda de guia estereotaxica
hacen referencia a MAV ganglio basales, etc. Pero las de
tronco cerebral, por lo general no llegan a la cirugia y en
caso de tratarse, se lo hace con terapia endovascular y/o
radiocirugia®-**.

Con respecto a la opcion de radiocirugia, la misma tiene
sus indicaciones, en algunos casos precisos, mientras que
en otros es discutida. De todas maneras, se pueden estable-
cer algunas pautas para la indicacion de la radiocirugia:

1. Esta indicada en MAV de volumen inferior a 8cc y si
lo consideramos mas estrictamente a MAV con una
integral de dosis (es decir la relacion dosis / volu-
men, que se expresa en Milijoules) de 170mlJ. Esto
seria comparable al volumen de 8cc.

2. Que la MAV este localizada en el tronco cerebral, y
que ocupe un volumen no mayor del 30% del total
del tronco.

3. Que esté situada a una distancia de proteccion
con respecto a estructuras criticas como el aparato
optico.

4. Es de limitada indicacion en caso de hemorragias
y no aconsejable si tuvo mas de una hemorragia
en menos de 6 meses, siempre y cuando existan
alternativas terapéuticas (cirugia y / o tratamiento
endovascular).

5. No esta contraindicada en casos de hallazgo asin-
tomatico en donde no es necesario reducir con
embolizaciones, salvo que sea mayor de 8cc.

6. Cuando solo existiera un comienzo clinico con epi-
lepsia, comparte primera indicacion con otras moda-
lidades (cirugia - embolizacion).

7. Esta indicada en pacientes que presentan patologias
concomitantes que impidan una cirugia cuando estu-
viera indicada.

Basandonos tanto en la experiencia personal, como en
los trabajos de mas reciente publicacion, la cirugia en las
MAV grado V no esta indicada'>*'. La excepcion esta dada
en aquellas lesiones cortico subcorticales con hemorragias
frecuentes, y que las mismas pongan en riesgo la vida del
paciente o que ya hayan determinado un déficit neurologico
severo. En caso contrario estas MAV no se deberian tratar,
0 a lo sumo serian de indicacion de terapia paliativa. Por
lo tanto una MAV grado V, sin mayores complicaciones en
principio no se trata y son objeto de observacion, de vigi-
lancia clinica e imagenoldgica®'.

Cuando hay que realizar tratamientos, los mismos estan
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encabezados por la terapia endovascular. Como ya fue
expresado es un tratamiento paliativo, que busca reducir el
flujo en una MAV muy grande, reducir su tamafio, eliminar
en lo posible aneurismas asociados (intranidales o no). Se
puede complementar este tratamiento con radiocirugia del
sector no embolizado. Varios trabajos se han publicado con
la combinacion de estas dos técnicas, pero también han
aparecido otros en que se demuestran malos resultados,
con reaparicion del ovillo, sangrados, etc!®:19-2527:33:34.39,

En resumen: si es una lesion sintomatica, con o sin
sangrado, pero que pone en riesgo la vida del paciente
se opta por terapias alternativas, paliativas (neurocirugia
endovascular y radiocirugia). La cirugia directa de estas
malformaciones en principio se debe evitar. Su realizacion
se limita a casos excepcionales, como ya fue expresado
(multiples sangrados, secuelas severas). Tener en cuenta
que la cirugia de las MAV grado V, siempre debe ser prece-
dida de varias sesiones de terapia endovascular buscando la
reduccion del volumen del nido angiomatoso propiamente
dicho, tal cual fue mencionado previamente. Siempre se
debe aclarar al paciente y a la familia que es una cirugia
dificil, con riesgos altos y con porcentajes altos de secue-
las.

Las MAV grado IV, en general si son lesiones cor-
tico subcorticales, que han sangrado se deben tratar. Por
supuesto que este tratamiento siempre es combinado (tera-
pia endovascular, cirugia y eventualmente radiocirugia).
Tienen alto riesgo de secuelas neurologicas con la ciru-
gial230,

En el caso de MAV grado IV sintomaticas, pero sin
sangrado, también se pueden tratar con las opciones antes
mencionadas. Pero aqui entra a pesar la topografia de la
lesion: area elocuente, ovillo profundo o no, topografia y
relacion de las venas de drenaje, etc.

Aquellas MAV grado IV que no han sangrado y que no
son sintomaticas, o presentan sintomas menores (por ¢jem-
plo cefaleas), la observacion clinica es la indicacion. No
consideramos los tratamientos paliativos en estos casos.

La neurocirugia endovascular sola o combinada con
radiocirugia, no da garantias de curacion y tienen sus
riesgos, tanto en el procedimiento terapéutico como en la
evolucion posterior al tratamiento, ya que no lograran la
curacion y la eventualidad de recrecimiento y sangrado
estara siempre presente®1%34,

Como ya fue expresado, las malformaciones arterio-
venosas grado III son el grupo de lesiones que mas contro-
versias provocan en los grupos interdisciplinarios que las
pueden tratar.

Son lesiones que se curan con el tratamiento, pero hay
que tener en cuenta que no se pueden establecer pautas
generales con respecto a todas las MAV grado 111, ya que
este grupo y como fue dicho, incluye un variado tipo de
lesiones, ya sean superficiales como profundas, con drenaje
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venoso variable, etc (grados IIla y ITIb o VI).

De todas maneras hay que saber que la enorme mayoria
de las mismas se curan tratandolas con combinacion de
terapias (neurocirugia endovascular, radiocirugia este-
reotaxica, cirugia) y con un bajo porcentaje de riesgo de
secuelas®.

Son lesiones en las que la cirugia directa debe ser prece-
dida por neurocirugia endovascular. No se deberian inter-
venir quirirgicamente sin la mencionada terapia previa a la
cirugia.

Siempre se logra con una o dos sesiones de terapia
endovascular una importante reduccion del flujo, tanto de
las aferencias arteriales y del drenaje venoso, lo que cambia
totalmente la cirugia. A pesar de lo anterior, hay MAV
grado III que se han operado y se seguiran interviniendo
directamente sin procedimientos endovasculares®**. Todos
los neurocirujanos con dedicacion a neurocirugia vascular,
saben que pueden llevar adelante una cirugia de una MAV
grado III (sobre todo si es cortical o subcortical) sin terapia
endovascular y con buenos resultados. Pero también es bien
sabido por todos el beneficio obtenido con la neurocirugia
endovascular (“embolizacion super selectiva™) y que indis-
cutiblemente hay un antes y un después en el tratamiento de
las MAV con el advenimiento de la terapia endovascular®.
Los permanentes avances técnicos en la materia, como es
el perfeccionamiento en micro catéteres, la innovacion en
materiales para embolizar y la mayor experiencia de los
neurocirujanos endovasculares, llevan a la conclusion de
que la terapia endovascular es una opcion valida y muchas
veces imprescindible el tratamiento de estas lesiones.

Como se mencionara previamente, la embolizacion
super selectiva tiene la ventaja de que disminuye el
sangrado intraoperatorio y que disminuye el tiempo qui-
rargico. Todo esto porque ocluye vasos que pueden ser
dificiles de dominar durante la cirugia. Disminuye lenta-
mente la irrigacion de la malformacion, permitiendo la pro-
gresiva redistribucion de flujo sanguineo cerebral, ocluye
aneurismas intranidales y ocluye eventuales fistulas de alto
flujo?’.

Obviamente los tratamientos endovasculares también
tienen riesgo de complicaciones, o sea que hay desven-
tajas que a veces llevan a que se prescinda de la terapia
endovascular. Dentro de estas desventajas cabe consignar:
las hemorragias intra o post procedimiento; complicacio-
nes isquémicas secundarias a oclusion de vasos gruesos,
trombosis arterial o venosa y migracion de los materiales
de embolizacion a senos durales y a pulmones®3%3°,

Las malformaciones arteriovenosas grado II, son
lesiones por lo general de ovillo pequefio. En caso de no
tener un ovillo pequefio, su topografia no ofreceria a priori
mayores riesgos de secuelas y su drenaje venoso deberia
ser superficial, siguiendo lo que marcan los diferentes
puntos de la escala de Spetzler-Martin. Es por esto que
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este grado de malformaciones arteriovenosas, son pasibles
de tratamiento curativo con cirugia. La misma se puede
llevar adelante en forma directa sin terapia endovascular
previa. De todas maneras recomendamos la neurocirugia
endovascular preoperatorio en las MAV grado II (a excep-
cion de aquéllas que tengan pediculos muy dificiles de
cateterizar). Una malformacion tratada previamente es
sinonimo de una cirugia mucho mas sencilla.

No se recomienda la terapia endovascular como Unica
opcion, ni tampoco la misma seguida de radiocirugia, ya
que como fue mencionado previamente, la primera puede
asegurar una oclusion completa angiografica, pero esto no
es sinonimo de oclusion real de la lesion. Complementar
la mencionada oclusién angiografica con radiocirugia,
si puede llevar a la curacion, pero la accion radiante que
permitira esto, puede llevar hasta 2 afios. Si el tratamiento
fue realizado en una MAV que sangrd, durante ese periodo
sabemos que puede darse un nuevo sangrado, que incluso
puede matar al enfermo. Todo esto en un grado de MAV
donde sabemos que la cirugia tiene un porcentaje de cura-
cion superior al 95% y con una morbimortalidad desprecia-
ble, por lo que no es planteable el tratamiento de una MAV
grado II que excluya la cirugia directa?°.

Con respecto a las MAV grado I, sucede algo similar
a lo mencionado precedentemente con las grado II. Son
lesiones eminentemente quirargicas. Se curan con cirugia
y los riesgos de secuelas o de muerte son extremadamente
bajos, se podria agregar que en manos experimentadas son
despreciables otras opciones.

Por lo anterior, el plantear tratar con neurocirugia endo-
vascular estas lesiones no tiene sentido. Por definicion,
por lo que es su tamafio, drenaje y localizacion, no ofrecen
mayores dificultades a un neurocirujano. Si se puede decir
que dado que muchas veces son lesiones muy pequeiias, se
puede asociar la localizacion estereotaxica, lo que facilita
enormemente la cirugia.

Respecto a no operarlas e ir directamente a la radio-
cirugia, es bien sabido que esta opcion terapéutica a la larga
cura estas lesiones, pero como fue expresado en mas de una
oportunidad, si el diagnostico se realizé por un sangrado,
es muy peligroso decidirse por esta opcion, por el tiempo
que pasa hasta que se logra el cierre total de la misma. Por
otro lado, si el diagndstico no fue por sangrado, se podria
ir directamente a la radiocirugia®, pero siempre teniendo
en cuenta, que si bien el porcentaje anual de sangrado de
una MAV es bajo, hasta que no pasen 2 afios de tratada,
esa lesion puede sangrar. En definitiva, en MAV grado [, la
cirugia directa es la indicacion.

De mas esta decir, que estas pautas que se presentan, son
siempre basadas en resultados de neurocirujanos, terapistas
endovasculares y radiocirujanos que tienen una amplia
experiencia en el manejo de las MAV y con un numero alto
de casos tratados. Indefectiblemente si el que se enfrenta a

11



Spagnuolo y col

una MAV no tiene la suficiente experiencia y una amplia
formacion en la técnica que propone, se debe optar por
otra de las opciones terapéuticas, aunque no sea la primera
que aparece en las pautas. Como todo en neurocirugia, el
conocimiento de la patologia, la formacion y el numero de
casos tratados son fundamentales en el momento de decidir
cual es el mejor tratamiento a realizar. No hay que dudar en
referir a un paciente con una MAV a un colega que tenga
la suficiente experiencia en alguna de las posibilidades
terapéuticas mencionadas. De otra manera, los resultados
nunca seran los esperados.
En resumen:

Diagnostico:
1) TC “multislice” con estudio vascular (reconstruc-
ciones tridimensionales
2) RM con angioresonancia
3) Angiografia de vasos de cuello y cerebro (incluye
carotidas externas)

Opciones terapéuticas:
* No hacer nada (control clinico e imagenologico).
Tratamiento expectante
* Tratamiento médico de los sintomas
* Cirugia
* Neurocirugia endovascular
* Radiocirugia estereotaxica
* Combinacion de alguna de las antes mencionadas.

Tratamiento segun el grado:

MAYV grado I.
1) Cirugia directa (primera opcion)
2) Radiocirugia (si no sangro: segunda opcion)
3) Neurocirugia endovascular (tercera opcion). Puede
lograr la “curacion angiografica”, pero no asegura la
oclusion real de la malformacion.
4) Tratamiento expectante: control clinico e image-
nologico, no deberia plantearse. Solo aceptable si
las condiciones del “medio” donde se encuentra el
paciente no ofrece las opciones precedentes.
Porcentaje de curacion cercano al 100%.

MAV grado I1.

1) Cirugia directa (primera opcion)

2) Neurocirugia endovascular, opcién valida como
eventual terapia preoperatoria o prerradiocirugia.
Nunca como tnica opcion.

3) Radiocirugia. Nunca como primera o inica opcion,
puede hacerse luego de terapia endovascular. Las limi-
taciones estan en los riesgos del sangrado durante el
“tiempo de accion” del tratamiento.

4) Tratamiento expectante. Con las mismas condicio-
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nes y limitaciones de lo mencionado para las grado L.
Porcentaje de curacion cercano al 100%.

MAV grado 1I1.
1) Tratamiento combinado: Neurocirugia endovascular
y cirugia. (Primera opcion)
2) Cirugia directa (sin procedimientos endovasculares
previos), se puede realizar, pero con porcentaje alto de
secuelas. No es recomendable.
3) Neurocirugia endovascular exclusiva, no es reco-
mendable. No logra la curacion. Siempre va a volver
a formarse el ovillo y los riesgos a corto plazo seran
los mismos que sin tratamiento; pero el paciente corrid
riesgos de secuelas con el procedimiento.
4) Neurocirugia endovascular como parte del trata-
miento, es lo indicado. Principalmente como paso
previo a la cirugia. Eventualmente como paso previo
a la radiocirugia.
5) Radiocirugia. En principio no es primera opcion.
Puede serlo en aquellas pequefias malformaciones
profundas que no sangraron o que habiendo sangrado
el riesgo quirargico sea sumamente alto. Un ejemplo
de esto es una pequefia malformacion arteriovenosa
del tronco cerebral (IIIb o VI). La otra opcion de
radiocirugia es cuando el paciente no accede a la ciru-
gia luego de la terapia endovascular.

Porcentaje de curacion cercano al 100%, pero tienen hasta

un 25% de secuelas definitivas.

MAV grado 1V.

1) Si no sangr6 y no hay elementos predictores de

sangrado, se recomienda la observacion (control cli-

nico-imagenologico).

2) Si sangro: siempre tratarlas.

Tratamiento combinado: (endovascular + cirugia +

radiocirugia) es la opcion terapéutica.
1°- Neurocirugia endovascular (siempre mas de
una sesion).
2°- Cirugia (siempre y cuando sea una malforma-
cion accesible.
3°- Radiocirugia (siempre después de la neuro-
cirugia endovascular). En este caso estamos
hablando de tratamiento paliativo. Radiocirugia
luego de terapia endovascular y cirugia, en este
caso sera curativa, ya que se indicarad para un
pequeio remanente.
Cabe consignar que: la neurocirugia endovascular
exclusiva, es una terapia paliativa y en principio
no indicada en este grado. La cirugia directa, es
una opcion poco recomendable. Son cirugias
muy sangrantes y con un muy elevado porcentaje
de secuelas

Con el tratamiento combinado: porcentaje de curacion
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cercano al 100%, pero con morbilidad de mas del 45%.

MAV grado V.

En principio no se tratan. Los riesgos del tratamiento
son mayores que los riesgos naturales de la enfermedad.

Tratamiento: siempre es combinado. Se plantea exclu-
sivamente en aquellas malformaciones que presentan san-
grados reiterados, que estan poniendo en riesgo la vida
del paciente. La cirugia se incluye dentro de este trata-
miento combinado solamente en aquellas lesiones cortico
subcorticales. En los casos en que se hace tratamiento
combinado con endovascular, cirugia y radiocirugia se
puede lograr la curacion, pero el 100% de los casos pre-
sentara secuelas neurologicas. Se destaca que cuando se
llega a tratar estos enfermos, casi siempre ya presentan
lesiones neurologicas definitivas, secundarias a sangrados
¢ isquemia.

Mayoritariamente cuando hay que hacer algo, es un
tratamiento paliativo e incluye: neurocirugia endovascular
(varias sesiones) y radiocirugia.
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Comentario al trabajo Recomendaciones para el manejo
de las malformaciones arteriovenosas cerebrales de E.
Spagnuolo y cols.

A veces, no es conveniente seguir las recomendaciones
"al pie de la letra" porque el plan terapéutico de las MAV
es uno de los aspectos mas dificiles y subjetivos de la
Neurocirugia.

Recientemente, Spetzler ha simplificado la escala publi-
cada en 1986 junto con Martin en tres tipos: A, que corres-
ponde a los antiguos grados I y II, donde el tratamiento de
eleccion es la cirugia; B, que corresponde al grado 111, que
es un grupo de MAV muy heterogeneo, algunas con clara
indicacion de tratamiento quirurgico y otras que se pueden
tratar con embolizacion y/o radiocirugia; C, que son las
MAV grado IV y V que en muchos casos la mejor opcion es
la abstencion terapéutica.

Después de esta simplificacion cada especialista puede
individualizar el tratamiento, es decir, puede abstenerse en
un anciano con una MAV grado [ y operar una MAV grado
IV superficial que sangro.
Las cifras de incidencia que refieren los autores nos pare-
cen un tanto exageradas. Los patrocinadores del estudio
ARUBA han publicado tasas de deteccion de 1.34 por
100.000 habitantes/afo.

Corresponde a Robert D. Brown el mérito de la formula
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: 105 - edad del paciente para saber el riesgo durante la vida
de un paciente determinado, aceptando el riesgo del 2-4%
anual (publicado en Neurosurgery, abril 2000).

La embolizacion preoperatoria es muy debatible,
de acuerdo con Heros no debe abusarse para que el
neurocirujano tenga "un buen dia" y el paciente sume
los riesgos de los dos procedimientos cuando con soélo la
cirugia puede alcanzarse el mismo objetivo. No obstante,
en este punto cada equipo debe saber cuantos enfermos
fallecen por una embolizacion parcial cuando el plan de
tratamiento era embolizacion + cirugia.

Por 1ltimo, creo que no se deberia hacer ningiin plan
de tratamiento de ninguna MAV sin el acuerdo de un
neurocirujano experto/dedicado a patologia neurovascular.
En otras palabras, no se puede embolizar indefinidamente
una MAV sin el objetivo de curarla ni tratar con radiocirugia
una MAV de 3.5 cm. cortical en un paciente joven sin pro-
ponerle antes un tratamiento quirtirgico.
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