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Resumen

Presentamos dos casos de hemorragia cerebral
secundaria a la trombosis de una anomalia venosa del
desarrollo (AVD) recientemente tratados en nuestro
servicio.

La primera paciente era una mujer de 28 afios que
tomaba anticonceptivos orales desde hacia un mes, que
ingreso tras deterioro agudo del nivel de conciencia pre-
cedido de hemiparesia, cefalea y vomitos de 24 horas de
evolucion. La tomografia computarizada (TC) realizada
al ingreso demostr6 una imagen hipodensa con areas de
hiperdensidad en su interior y que ejercia efecto masa
con desviacion de la linea media. La lesion era sugestiva
de un infarto hemorragico que ocupaba casi la totalidad
del 16bulo frontal derecho. Tanto en la TC, la resonancia
magnética (RM) y la angioRM destacaba la existencia
de una estructura tubular en el interior del hematoma
compatible con un vaso con un trombo en su interior. La
paciente fue sometida a una craneotomia urgente con
evacuacion parcial del hematoma. La arteriografia con-
firmo la existencia de un drenaje venoso anémalo (DVA)
con un defecto de repleccion en su interior en el que
desembocaba un penacho de venas con el patron tipico
de “Cabeza de Medusa” por lo que, ante la sospecha
de trombosis venosa, se procedié a la anticoagulacion
sistémica de la paciente. A los 4 dias de la intervencion
se procede a la retirada progresiva de la sedacion y de
la intubacion presentando la paciente un GCS de 15 con
leve hemiparesia izquierda 4/5.

El segundo caso fue un varoén de 38 afios que ingreso
por un cuadro de crisis comicial ténico-clonica en
hemicuerpo izquierdo seguida por una sensacion de
disestesia en la misma localizacion. La TC inicial mos-
traba una imagen de hemorragia intracraneal en la
cual, al inyectar contraste, se apreciaba una imagen de
vaso anémalo dilatado que, en el estudio angiografico,
resulto corresponder a un anomalia del desarrollo
venoso trombosada. Se adopté una actitud expectante
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con seguimiento angiografico periodico de la lesion. El
paciente fue dado de alta sin déficits neurologicos.
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Two cases of brain haemorrhage secondary to deve-
lopmental venous anomaly trombosis. Bibliographic
review

Summary

We report two cases of intracraneal brain haemo-
rrhage secondary to developmental venous anomaly
trombosis recently treated at our Department.

First patient was a 28-year old woman on oral contra-
ceptive treatment for a month who was referred to our
Department with sudden-onset conscious level deteriora-
tion after presenting 24 hours previously with headache,
vomits and hemiparesis. Computed Tomography revealed
a predominant hypodense area containing hyperdense foci
causing mild mass effect and midline-shift in keeping with
a haemorrhagic infarction occupying almost completely
the right frontal lobe. On CT, magnetic resonance (MR)
and magnetic resonance angiography (MRA) there was a
prominent tubular structure adjacent to the hematoma in
keeping with a partly thrombosed vessel. Urgent cranio-
tomy and partial hematoma evacuation was performed.
Digital subtraction angiography confirmed the presence of
a filling defect within the draining vein of a typical caput-
medusae pattern developmental venous anomaly (DVA).
Systemic anticoagulation was started and four days after
surgery sedation was reversed and the patient awoke with
normal conscious level although mild (4/5) hemiparesis
persisted.

Abreviaturas. AVD: anomalia venosa del desarrollo; DP: difu-
sion-perfusion; GCS: escala de coma de Glasgow, RM: reso-
nancia magnética cerebral; TC: tomografia axial computerizada;
UCI: Unidad de cuidados intensivos.
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Figura 1. Caso 1. TAC cerebral de ingreso. (A) imagen de infarto hemorragico frontal derecho. En el angioTAC (B) se apre-
cia una hiperdensidad (flecha) en el origen de la ACM derecha que planteaba dudas con un aneurisma en esa localizacion.
En el lado izquierdo se aprecia un quiste aracnoideo como hallazgo incidental. (C) Vasos alargados y tortuosos convergen
en un vaso colector comun. Es el signo de “Caput Medusae” tipico de los angiomas venosos.

Second patient was a 38-year old male evaluated in
the Emergency Department due to tonic-clonic seizures in
the left side followed by altered sensation in the same dis-
tribution. Initial CT revealed an intracranial bleed. After
contrast administration there was an anomalous vessel in
the same location that was confirmed angiographically
represented a partly thrombosed DVA. Conservative
management was favoured and the patient was dischar-
ged from hospital without clinical neurological deficits.

KEY WORDS: Venous angioma. Developmental venous
anomaly. Caput medusae. Trombosis. Brain haemorrhage.

Introduccion

El angioma venoso, también denominado “anomalia
venosa del desarrollo”, consiste en un penacho de venas
medulares que convergen en un tronco central de gran
tamafio que puede drenar hacia el sistema venoso profundo
o hacia el superficial. Algunos las denominan erroneamente
malformaciones venosas, cuando en realidad representan la
persistencia en la edad adulta de un drenaje venoso embrio-
nario, siendo por tanto variantes de la normalidad. Las
venas tienen escaso componente de musculo liso y tejido
elastico. No se observan anomalias arteriales y entre los
vasos hay parénquima neuronal sano. Esta entidad es mas
frecuente en las regiones irrigadas por la arteria cerebral
media'” y en el territorio de la vena de Galeno, y puede
estar asociada a una malformacion cavernosa en un 30%
de los casos. En ocasiones puede no reconocerse en la
angiografia aunque generalmente se muestra como una
“Cabeza de Medusa” (otros términos descriptivos son
hidra, radios de una rueda, arafia, paraguas, hongo, rayos
de sol)?!. No es hereditario. Su origen podria ser debido a la
ausencia de la via normal de drenaje venoso de un territorio
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del cerebro (por ejemplo la hipoplasia o agenesia del 1/3
anterior del seno longitudinal superior)°.

En la mayoria de los casos, los angiomas venosos, que
tienen bajo flujo y baja presion no provocan sintomas, aunque
a veces pueden generar convulsiones y todavia con menos
frecuencia, hemorragias®'**. Por lo general, no deberia tra-
tarse, ya que actiian como drenaje venoso del cerebro circun-
dante. Se indica tratamiento quirurgico cuando se produce
un hematoma de tamafio significativo que causa deterioro
neurologico importante o si el paciente sufre convulsiones
resistentes a la medicacion antiepiléptica que no pueden
atribuirse a ninguna otra causa. En raros casos, como en los
que describimos, se hacen sintomaticos a consecuencia de la
trombosis en la vena de drenaje. La causa de esta trombosis
no ha sido descrita hasta ahora con claridad aunque sabemos
que existen factores protrombdticos que podrian predisponer
la aparicion de esta complicacion. Como posible explicacion
a la hemorragia se postula que, secundario a la estenosis, se
produce una congestion del vaso andmalo causando en un
primer momento un infarto del cerebro al que drena y, pos-
teriormente, un exceso de presion en las paredes vasculares
malformadas provocando el sangrado.

Caso clinico 1

Paciente mujer de 28 afios que ingresa en su hospital
de referencia con un cuadro de vomitos y cefalea de varias
horas de evolucion. Dado el mal estado general de la
paciente se decide su ingreso. Como unicos antecedentes
de interés destacaba el tabaquismo, una cirugia previa de
tiroides por bocio y consumo de anticonceptivos orales
desde hacia un mes. Al dia siguiente la paciente inicia
un cuadro progresivo de somnolencia, desorientacion y
hemiparesia izquierda por lo que se le realiza una TAC cra-
neal sin y con contraste (figura 1) que muestra una lesion
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Figura 2. Caso 1. RMN cerebral. Todas secuencias axiales
a nivel de ganglios basales en secuencias : T2 (4); DP (B
v C) y Tl con gadolinio (D). (4) y (B) la imagen hipodensa
puntiforme localizada lateral al nucleo caudado derecho
corresponderia al trombo del colector principal (C). Par-
tiendo del trombo con direccion anterior apreciamos la

vena anomala dilatada (flecha). (D) otra vez el “signo de
la Cabeza de Medusa”.

hipodensa con areas de hiperdensidad que ocupa casi la
totalidad del 16bulo frontal derecho y que ejerce efecto
masa con desviacion de linea media y signos de herniacion
subfalcial incipiente. En la imagen con contraste se aprecia
una hiperdensidad tubular que atraviesa el hematoma con
una hilera de vasos que parecen converger hacia ésta en
forma de medusa asi como un defecto de replecion en el
colector venoso. Tras la realizacion de la TAC la paciente
sufre deterioro brusco del nivel de conciencia pasando de
GCS 12 a GCS 7 por lo que se procede a intubacion y seda-
cion y traslado a nuestro hospital. Se completa el estudio
con RMN y angioRMN (figura 2) que no muestra malfor-
maciones arteriovenosas ni aneurismas con leve aumento
del efecto masa de la lesion. Solo destaca la ausencia de
vacio de sefial de forma tubular en el interior del hematoma
que parece compatible con un stop del flujo sanguineo en
un vaso. Incidentalmente la paciente presenta un quiste
aracnoideo en polo temporal contralateral que constituye
un hallazgo casual. Concluidas las pruebas de imagen la
paciente es sometida a intervencion quirrgica urgente para
evacuar el hematoma con realizacion de craneotomia fron-
tal derecha de unos 4x4 cms que expone una duramadre de
leve turgencia a pesar de la perfusion previa de manitol.
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Foto 3. Caso 1. Arteriografia (A y B) y venografia por
RMN (C) en fase venosa precoz y angioRMN cerebral (D).
(4) se aprecia claramente el rosario de vasos varicosos
que confluyen hacia el angioma venoso. Signo de “Caput
Medusae”. (B) Vena colectora dilatada por trombo.(C)
el tercio anterior del seno sagital es hipoplasico. (D)
AngioRMN no mostraba ningun hallazgo patologico en el
territorio arterial cerebral salvo el efecto masa sobre la
ACA derecha.

Tras la apertura dural se aprecia una corteza cerebral ede-
matosa y congestiva. Realizamos una minima corticotomia
aprovechando un surco entre F1 y F2 para acceder al sub-
cortex donde encontramos coagulos dispersos mezclados
con zonas de parénquima de aspecto isquémico que reseca-
mos. El espacio explorado no sobrepasaba la profundidad
de 2 cm y en este trayecto no apreciamos malformacion
vascular alguna. La hemostasia fue poco dificultosa y se
redujo considerablemente el edema cerebral, de tal manera
que procedimos al cierre primario dural sin tension y a
la reposicion del colgajo 6seo. Se coloco tras el procedi-
miento un sensor de presion intracraneal que no mostro
valores elevados. En la arteriografia cerebral (figura 3)
realizada en el segundo dia postoperatorio se visualiza un
drenaje venoso anémalo con una dilatacion venosa a partir
de una zona con defecto de replecion. Se apreciaba ademas
un penacho de venas que convergian en este tronco central
de gran tamafio y que mostraba el patron tipico de “Cabeza
de Medusa”. A los 4 dias postoperatorios se procedio a
la retirada progresiva de la sedacion y de la intubacion.
La paciente presento un GCS 15 con leve hemiparesia
izquierda 4/5. En UCI se procede a anticoagulacion
profilactica de la paciente con dosis bajas de enoxaparina.
La paciente evolucion6 favorablemente durante su estancia
en planta siendo dada de alta a las 2 semanas de su salida
de UCI sin déficits neuroldgicos.
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Figura 4. Caso 2. TC (4) y angioTC cerebral axial (B) y
con reconstruccion coronal (Cy D). (A) se aprecia imagen
hiperdensa frontoparietal derecha compatible con hema-
toma. (B) Captacion alargada y dilatada sugestiva de ano-
malia vascular. (C) y (D) se aprecia claramente la imagen
del angioma venoso con los vasos patologicos confluyendo
hacia un vaso colector comun, signo de “caput medusae”.

Caso clinico 2

Varon de 38 afios que ingresa en nuestro Hospital
a través de Urgencias por haber presentado unas horas
antes un episodio de pérdida de conciencia y convulsiones
tonico-clonicas de hemicuerpo izquierdo quedando una
disestesia en dicha localizacién que ya venia padeciendo
desde un episodio parecido hace afos. Se realiza TC cra-
neal (Figura 4A) en el que se observa imagen de sangrado
por probable malformacion vascular en la region parietal
paraventricular derecha.

Durante su estancia en el centro presenta un Glasgow
de 15 puntos, instaurandose medicacion antiepiléptica y se
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Figura 5. Caso 2. RMN: T1 con gadolinio coronales (Ay B)
y axiales Eco-gradiente-T2 (C) y T2 (D). Imagenes obteni-
das durante la fase aguda del hematoma en las que se apre-
cian los cambios de intensidad propios de una hemorragia
sin apreciarse claramente malformacion venosa alguna.

realizan estudios de Angio-TC cerebral (figura 4B-C-D),
Resonancia Nuclear Magnética (figura 5) y Arteriografia
cerebral (figura 6). En éstos se muestra la existencia, en la
misma localizacion del hematoma, de una vena andémala
dilatada hacia la que confluian vasos patolégicos que recor-
daban el signo “caput medusae”, llegandose a la conclusion
de que el paciente habria sufrido una hemorragia venosa
en el contexto de una anomalia venosa del desarrollo con
trombosis de la vena colectora de drenaje. Se siguid actitud
expectante sin recidiva de la sintomatologia, siendo dado
de alta para seguimiento ambulatorio. Se realizé una RMN
(en otro centro, no disponiamos de las imagenes) a los
2 meses del episodio que mostraba resolucion completa
del hematoma con persistencia de la imagen sospechosa
de anomalia venosa del desarrollo. No se aprecid en esta
prueba ninguna lesion compatible con cavernoma que,

— \; :
' Figura 6. Caso 2. Arteriografia
' cerebral ( fase venosa ). (4) y
= __ (B) se aprecia una vena de
~ morfologia anémala (flechas)
con lavado enlentecido de
contraste que podria corres-
ponder a un angioma venoso

parcialmente trombosado.
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Casos de anomalias venosas del desarrolh;[ ?Elilll)osadas en nuestra busqueda bibliografica
Autor/ Afio Edad/Sexo Localizacion de la AVD Hemorragia intracerebral

Bouchacourt et al. (1986)! 37/F Frontal/Izqda -
Yamamoto et al. (1989)* 26/F Parietal/Dcha +
Field y Russell (1995)? 34/F Temporal/Dcha +
Kim et al. (1996)° 13/M Temporal/Dcha +
Merten et al. (1998)" 13/ M Paraventricular/Izqda +
Konan et al. (1999)’ 31/M Cerebelo/Bilateral -
Lai et al. (1999)} 56/M Parietal/Dcha -
Herbreteau et al. (1999)° 45/M Parietal/Izqda -
Thobois et al. (1999)'® 25/F Parietal/Dcha -
Masson et al. (2000)"? 43/M Parietal/Izqda -
Hammoud et al. ( 2002)* 26/F Fronto-parietal/Izqda -
Peltier et al. (2004)' 32/M Cerebelo/Izqda -
Seki y Sahara (2007)'¢ 33/ M Temporo-parietal-occipital/Izqda +
Presente caso 1 28/F Frontal/Dcha +
Presente caso 2 38/'M Paraventricular/Dcha +

como siempre en estos casos, entraba dentro de las proba-
bles causas de la hemorragia.

Discusion

Cuando encontramos AVD en un paciente que ha
sufrido un hematoma cerebral espontaneo lo mas habitual
es que sea debido al sangrado de otra lesion asociada, nor-
malmente un cavernoma'. Sin embargo, en los casos que
describimos, la hemorragia se presenta como complicacion
a una trombosis de la propia vena colectora. La complica-
cion de una AVD con una trombosis es rara (13 casos en
la literatura; Tabla 1) y suele ocurrir en adultos jovenes
como en los 2 casos que aportamos. Mas infrecuente es que
dicha obstruccién se acompaiie de hemorragia (s6lo 4 casos
descritos). La causa de la trombosis en estos pacientes no
ha sido descrita con claridad. En el caso 1 la paciente con-
sumia anticonceptivos orales, lo cual es un factor de riesgo
conocido de estados de hipercoagulabilidad. La estenosis
focal de la vena de drenaje podria favorecer la oclusion'*.
Ademas en el caso 1 se puede apreciar una hipoplasia o este-
nosis del tercio anterior del seno sagital. Como es conocido
esta es la principal via de drenaje venoso del 16bulo frontal,

por lo que, es probable que en nuestra paciente esta fun-
cion la ejercieran principalmente las venas medulares, una
de las cuales es la anomalia descrita. Es por esto que una
trombosis en la principal vena de drenaje a nivel frontal sea
la causa de un infarto tan catastrofico. Ademas el aumento
excesivo de presion en el interior de la malformacion expli-
caria la dilatacion de ésta y la consecuente hemorragia.
Podria discutirse en nuestro primer caso la posibilidad de
que el infarto hemorragico fuera consecuencia exclusiva
de una trombosis del seno sagital superior. Sin embargo,
la intensidad de sefial del seno supuestamente obstruido
que en nuestro caso aparece como hipointenso asi como la
morfologia regular del segmento hipoplasico y la ausencia
de un stop en el flujo, nos hace pensar en una estenosis con-
génita o en una obstruccion antigua recanalizada. Ademas,
y aunque no mostremos la imagen, no se apreciaba el tipico
“signo de la delta” (hiperdensidad triangular en la luz del
vaso) en el seno sagital's.

En ambos casos cabe destacar la escasa sensibilidad de
la RMN y angio RMN para detectar esta anomalia, lo cual
apoya, una vez mas, la utilidad de la angiografia para su
diagndstico.

En cuanto al manejo de las AVD, es dificil establecer
unas pautas dada la diversidad de opinion de los autores.
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En los ultimos afios ha predominado entre los autores la
actitud conservadora ante este tipo de malformaciones,
sobre todo en pacientes asintomaticos. La indicacion qui-
rargica se reservaria a los casos de hemorragia importante o
recidivante, crisis mal controladas, neuralgia del trigémino
secundaria y refractaria al tratamiento médico, espasmo
hemifacial, o hidrocefalia por compresion del acueducto.
Otros autores opinan que la AVD supone una malforma-
cion con alto riesgo potencial de sangrado y que debe ser
extirpada cuando ésta sea accesible incluso en pacientes
asintomaticos'™!". Existe todavia discusion en cuanto al
uso de anticoagulacion con buenos resultados en los casos
de trombosis de estas anomalias'>!*!8, Esta postura resulta,
cuanto menos, arriesgada ya que estamos tratando a un
paciente que ha sufrido una hemorragia cerebral. Algunos
autores lo contraindican en casos de sangrado y lo creen
apropiado exclusivamente cuando existe indicacion por
otras enfermedades concomitantes: cardiopatia emboligena
o trombosis venosa profunda. En los casos que exponemos
en el presente trabajo no fue empleada la anticoagulacion
con fines tromboliticos sino con objetivo profilactico, de
forma diferida, y a dosis bajas. Masson el al'? describe
un caso de recanalizacion de una AVD tras empleo de
anticoagulantes orales. Sin embargo, se trata de un caso
aislado por lo que no se puede concluir que exista eviden-
cia cientifica de su eficacia. Basandonos en nuestra escasa
experiencia en estos casos, creemos que en pacientes con
trombosis de un angioma venoso conviene mantener una
actitud expectante en su tratamiento salvo que el estado
neurologico asi lo requiera. La evacuacion de un hematoma
de comportamiento agresivo o el uso de anticoagulacion
durante las primeras horas del infarto venoso si la hemorra-
gia no esta instaurada nos parecen actitudes aconsejables
con la cautela a la que nos obliga el no disponer de series lo
suficientemente amplias para establecer unas pautas basa-
das en la evidencia cientifica.

Conclusion

Aunque la trombosis es una complicacion muy infre-
cuente de las malformaciones venosas una vez establecida
no es raro que su manifestacion sea la hemorragia cerebral
secundaria. Es por esto que tengamos que incluir esta enti-
dad en el diagnostico diferencial de un ictus hemorragico
especialmente en situaciones atipicas. Entre los factores
precipitantes que podrian llevar a esta situacion cabe citar
todos aquéllos que induzcan estados protrombdticos: trom-
bocitosis, toma de anticonceptivos orales, sindromes de
hipercoagulabilidad, etc... En el manejo de esta enferme-
dad resultaran fundamentales para el diagndstico la TC y
angioTC, la angiografia de substraccion digital y la RMN,
aunque esta ultima nos puede llevar a subestimar la patolo-
gia cuando nos encontramos en la fase aguda del sangrado.
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En cuando al tratamiento, a parte del tratamiento quirurgico
en caso de que sea necesario, existe controversia en cuanto
a la necesidad de anticoagular a estos pacientes dado el
riesgo logico que supone la presencia de la hemorragia.
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