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Resumen

Introduccion. El hemangioma intracraneal es una
tumoracién vascular benigna que raramente afecta al
seno cavernoso, por lo que es frecuentemente diagnosti-
cado de forma errénea como meningioma.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 60
afios que debuté con un cuadro de paralisis subaguda
del tercer par craneal izquierdo. En neuroimagen, se
evidenci6 una masa extraaxial localizada en la fosa
craneal media, con extension a las regiones selar y
supraselar, e intenso realce homogéneo tras la adminis-
tracion de contraste. La arteriografia mostr6 discreto
realce en fase arterial y venosa, y efecto de masa. Se
realizo una embolizacion del tronco meningohipofisario
izquierdo.

Intervencion y evolucion. Se practicé una resecciéon
subtotal del tumor mediante un abordaje pterional
izquierdo, persistiendo un pequeiio resto intraselar. El
diagnostico anatomopatologico fue hemangioma. Tras
la intervencién la paciente no presenté nuevos déficits
neurologicos.

Conclusion. E1 hemangioma debe ser tenido en con-
sideracion al realizar el diagnoéstico diferencial de los
tumores que afectan al seno cavernoso. Su tratamiento
constituye un reto quirurgico para el neurocirujano,
dada la complejidad de esta region anatomica y la gran
tendencia del tumor a sangrar durante su diseccion.
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Giant cavernous sinus haemangioma. Case report

Summary

Introduction. Intracranial haemangioma is a benign
vascular tumor which seldom affects the cavernous
sinus region, being it frequently misdiagnosed as a
meningioma.

Recibido: 15-01-08. Aceptado: 28-02-08

Case report. A 60-year-old woman presented with
a subacute-onset third cranial nerve palsy. A giant
extraaxial mass located in the middle cranial fossa
which extended into the selar and supraselar areas was
diagnosed. It showed homogeneous enhancement after
contrast administration. The angiography revealed
mild enhancement as well as indirect signs of mass
effect, and a tumoral embolization was performed. Sur-
gery and outcome. The tumor was partially removed
through a left pterional approach, leaving an intraselar
remnant. The patient had an uneventful postoperative
course, and did not present new neurological deficits.

Conclusions. The haemangioma must be considered
in the differential diagnosis of cavernous sinus tumours.
This entity represents a neurosurgical challenge, due to
the complexity of this anatomical region and the trend
of the tumour to bleed during its dissection.

KEY WORDS: Haemangioma. Cavernous sinus.
Introduccion

Los hemangiomas son tumoraciones vasculares benig-
nas de alto flujo, de localizacion variada y con una histo-
logia comun. A nivel intracraneal, se sitian con mayor
frecuencia en el seno cavernoso, si bien pueden aparecer
asociados a otros senos durales, incluyendo el seno petroso
y la tércula. Presentamos el caso de una paciente que fue
intervenida en nuestro Servicio de un hemangioma gigante
de seno cavernoso, realizando una revision bibliografica de
las caracteristicas clinicas y neurorradiologicas fundamen-
tales, asi como de las opciones terapéuticas de este tipo de
lesion.

Caso clinico

Presentacion clinica

Una mujer de 60 afos fue remitida al Hospital de la
Princesa para valoracion neuroquirtrgica, tras ser diagnos-
ticada de una lesion expansiva intracraneal. No destacaban
antecedentes médico-quirurgicos de interés, ni tratamien-
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tos farmacologicos en los ultimos afos. Referia, desde
hace varios meses, episodios de desconexion del medio
de unos segundos de duracion. Asimismo, presentaba un
cuadro de paralisis del tercer par izquierdo de quince
dias de evolucion. En la exploracion fisica se evidencid
anisocoria, con una pupila izquierda midriatica y arreac-
tiva. La paciente no presentaba diplopia ni alteraciones en
la agudeza visual. En el estudio endocrinoldgico destaco
una leve hiperprolactinemia (40,2 ng/mL) y un cuadro de
hipogonadismo hipofisario.

Neuroimagen

La TAC cerebral puso de manifiesto una lesion discre-
tamente hiperdensa, localizada en la fosa craneal media,
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Figura 1. TAC cerebral. Se iden-
tifica una masa bien delimitada,
hiperdensa, de caracteristicas
extraaxiales, que ocupa la fosa
craneal media izquierda y se
extiende hacia la silla turca y
el seno esfenoidal (4). Tras la
administracion de contraste, se

produce un realce homogéneo
de la lesion (B).

Figura 2. RM cerebral. La masa presenta
una sefal isointensa en secuencias poten-
ciadas en T1 (B) y capta contraste de forma
intensa y homogeénea (A). En secuencias T2,
el tumor muestra muy alta senal (C). En la
arteriografia (D) se identifican signos de des-
plazamiento vascular por una gran masa que
realza de forma discreta. Su vascularizacion
procede fundamentalmente del tronco menin-
gohipofisario izquierdo (flecha).

con expansion a las regiones selar y supraselar, sin edema
vasogénico asociado (Fig 1).

El estudio de resonancia magnética (RM) eviden-
ci6 una masa extraaxial de 64x63x51 mm a nivel del
seno cavernoso izquierdo, con expansion a silla turca y
seno esfenoidal (Fig 2). La lesion producia una discreta
hiperostosis del ala menor esfenoidal y erosion de la
punta del pefasco izquierdo. Angiograficamente, se evi-
dencid una lesion con escaso realce en fases arteriales y
venosas, y con efecto de masa sobre estructuras vasculares
adyacentes (Fig 2). Se realizdo una embolizacion del
tronco meningohipofisario izquierdo con particulas de
Polivinil Alcohol (PVA). El diagnoéstico radiologico fue
meningioma.
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Intervencion y evolucion

La paciente fue intervenida mediante un abordaje
pterional izquierdo, asistido por neuronavegacion. A nivel
de la fosa craneal media se identificé una gran tumoracion
extraaxial, muy vascularizada, de aspecto rojizo, la cual fue
resecada en sus limites macroscopicos. Durante la interven-
cion se produjo un importante sangrado de la lesion, que
preciso la transfusion de dos concentrados de hematies.

El estudio anatomopatologico fue informado como
tumoracion vascular de paredes finas e irregulares anasto-
mosadas entre si, hallazgos compatibles con hemangioma.

En el periodo postoperatorio inmediato, no se aprecia-
ron nuevos déficits neuroldgicos. La paciente desarrollo
una conjuntivitis en ojo izquierdo tratada con antibioticos
topicos, una trombosis venosa profunda de miembro infe-
rior derecho que preciso tratamiento anticoagulante, asi
como un cuadro diferido de dolor hemifacial izquierdo,
que respondié adecuadamente al tratamiento con carbama-
cepina.

A los seis meses de la intervencion, la paciente se man-
tenia clinicamente estable. En la RM de control tnicamente
persistia un pequefio resto tumoral a nivel intraselar, que
sera tratado proximamente mediante radiocirugia.

Discusion

Generalidades y epidemiologia

Los hemangiomas de seno cavernoso son lesiones
extraaxiales poco frecuentes. Representan el 3% de los
tumores benignos y el 2% de los tumores localizados en
esta region anatomica’!*. Tienen su origen en la arteria
cardtida interna intracavernosa, y adquieren su aporte
vascular de ramas de la arteria meningea media y de las
ramas meningeas accesorias®”!\1723,

Soélo secundariamente, cuando aumentan de tamafio y

Neurocirugia
2009 20: 461-466

Figura 3. RM cerebral postqui-
rurgica con contraste. Cortes
axiales (A) y coronales (B). Se
aprecian areas maldcicas tem-
porales izquierdas, asi como
un pequernio resto tumoral in-
traselar.

se convierten en grandes (entre 3,1-4 cm) o gigantes (mas
de 4 cm), se extienden ¢ invaden la fosa craneal media. En
la literatura existe cierta confusion a la hora de denominar
estas lesiones. Se han referido a ellas de forma indistinta
como malformaciones cavernosas, angiomas, hemangiomas
de fosa crancal media o hemangiomas de seno cavernoso.
La mayoria de los autores reservan el término angioma
para referirse a lesiones vasculares malformativas. La
denominacion hemangioma se usaria para definir lesiones
vasculares tumorales histologicamente benignas'~. Entre el
80-95% aparecen en mujeres, con mayor incidencia en la
poblacioén japonesa. Los sintomas se presentan entre los 30
y 60 afos, si bien los pacientes mas jovenes suelen debu-
tar con sintomatologia mas florida”!"*%. Los estrogenos
podrian jugar un papel importante en la historia natural
de estas lesiones. Se ha demostrado que durante el emba-
razo aumentan de tamano, tornandose muchos de ellos
sintomaticos o empeorando la clinica de los ya diagnos-
ticados. En otros casos se produce involucion después del
parto, con una mejora de la sintomatologia”!"17:3,

Presentacion clinica

A diferencia de las malformaciones vasculares, los
hemangiomas no se asocian a sangrados espontaneos, si
bien comprimen y distorsionan las estructuras adyacen-
tes. Los pacientes suelen debutar con paralisis de pares
craneales de instauracion aguda o subaguda debido a la
compresion de estructuras del seno cavernoso, como ocu-
116 en nuestra paciente. También pueden presentar cefalea,
dolor o anestesia hemifacial o retroorbitaria, disminucion
de agudeza visual por compresion quiasmatica, alteracion
del reflejo corneal e hipopituitarismo. La aparicion de crisis
comiciales no es frecuente.

No obstante, la sintomatologia y los déficits neurologi-
cos no son exclusivos de los hemangiomas, sino que son
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comunes para todos aquellos tumores que se originan o
afectan secundariamente al seno cavernoso?>7!18:19.22:23,

Diagnostico radiologico

En la TAC, los hemangiomas suelen aparecer como
lesiones bien definidas, isodensas o hiperdensas en el
estudio basal, que realzan de forma homogénea tras la
administracion de contraste, generalmente sin signos
de hiperostosis adyacente>”?. En la RM son tumores
caracteristicamente hiperintensos en secuencias T2, con
apariencia similar al liquido cefalorraquideo (LCR), y
realce homogéneo tras la administracion de Gadolinio™!",
Estos datos pueden ayudar al diagnostico preoperatorio de
hemangioma, si bien muchos de ellos son considerados
meningiomas antes de la cirugia, como sucedio en el caso
que presentamos.

La angiografia es positiva en el 80% de los casos, con
vascularizacion aferente dependiente del tronco meningo-
hipofisario y de la arteria meningea media. No obstante, la
embolizacion prequirtirgica de la lesion no suele ser eficaz
para disminuir el sangrado intraoperatorio”!'. En el restante
20%, Ginicamente se aprecia una masa avascular con des-
plazamiento de estructuras adyacentes.

Diagnostico diferencial

El 38% de estas lesiones son diagnosticadas de forma
erronea preoperatoriamente®. Los tumores benignos del
seno cavernoso mas frecuentes son los meningiomas, y
hasta en un 75% de los casos pueden ser diferenciados de los
hemangiomas®!'. La presencia de cola dural, hiperostosis,
calcificaciones, asi como los datos aportados por la RM (mas
del 80% de los meningiomas son isointensos en secuencias
T2, excepto los subtipos angioblastico y sincitial que real-
zan de forma intensa y homogénea) ayudan a discernir
ambos tipos de lesiones'. Los neurinomas del trigémino
tienen una apariencia muy similar a los hemangiomas en
las secuencias T2 de la RM, si bien no presentan realce en
el estudio angiografico''. Ademas, suelen erosionar el agu-
jero oval y se asocian clinicamente con una mayor tasa de
neuralgia hemifacial. Otras lesiones que se deben incluir en
el diagndstico diferencial son aquéllas que pueden asentar
en el seno cavernoso por extension secundaria desde otras
localizaciones, como los angiofibromas juveniles y los
adenomas hipofisarios invasivos®!'%,

Histologia

Los hemangiomas son tumores benignos, constituidos
por estructuras vasculares limitadas por endotelio. Care-
cen de componente muscular y presentan una pequeiia
cantidad de tejido elastico en la pared vascular, abundante
contenido de coladgeno y ausencia de signos de trombosis
o calcificaciones. A menudo, se identifica una capsula o
pseudocapsula formada a partir de la duramadre. Algunos
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autores diferencian dos subtipos de hemangiomas en fun-
cion de sus caracteristicas histologicas'™??. Los de subtipo
A son aquéllos formados por sinusoides de paredes finas,
con escaso contenido en tejido conjuntivo, por lo que se
colapsan de forma importante al manipularlos, pero pre-
sentan sangrados muy abundantes durante la cirugia. Los
hemangiomas de subtipo B presentan sinusoides de paredes
mas gruesas, mas cantidad de colageno y una mayor con-
sistencia, por lo que suelen sangrar menos, y esto facilita la
reseccion completa del tumor. Aquellos hemangiomas que
no presentan un realce homogéneo en el estudio de TAC,
perteneceran de forma mas probable al subtipo B y, por
tanto, se asociaran a un mejor control de la hemostasia''.
Los datos aportados por la RM son menos utiles para pre-
decir las caracteristicas histologicas'.

Tratamiento y pronostico

Wepfer (1620-1695), al estudiar el recorrido de la arteria
carotida, fue el primer autor en definir el seno cavernoso.
Su denominacion actual se atribuye a Winslow, que en
1732 describio este espacio venoso trabeculado y angosto
ocupado por la arteria carotida interna. Actualmente, se
considera un entramado de plexos venosos que forma parte
del sistema venoso extradural de la base del cranco, desde
la fisura orbitaria superior hasta el apex del pefiasco. Tres-
cientos afios después, gracias al exhaustivo conocimiento
anatomico de esta region, ha sido posible acceder y tratar
lesiones localizadas en el seno cavernoso’””!”.

La cirugia se considera actualmente el tratamiento
de eleccion de los hemangiomas de seno cavernoso,
dada la naturaleza benigna de los mismos. El objetivo es
realizar una reseccion tumoral completa preservando la
maxima funcionalidad de las estructuras adyacentes, una
meta especialmente complicada debido a la complejidad
anatomica de esta region. Ademas, el riesgo de un san-
grado intraoperatorio severo es elevado debido a la gran
vascularizacion del hemangioma, lo que dificulta ain mas
el tratamiento quirargico de este tumor. En algunas series,
la morbi-mortalidad asociada a la cirugia se sittia alrededor
de un 36%'°. Los hemangiomas hallados incidentalmente,
de pequefio tamafio, sin una afectacion importante de
estructuras vasculonerviosas, no requieren tratamiento y
pueden ser objeto de seguimiento clinico y radiologico.
En algunos casos son intervenidos para filiar su origen.
Sin embargo, aquéllos que se hacen sintomaticos deben ser
tratados™.

Los abordajes extradurales, pterional y orbitozigoma-
tico, son habitualmente empleados para acceder al seno
cavernoso; algunos autores describen otros abordajes mas
novedosos (endoscopico transnasal-transesfenoidal) o
menos utilizados (subfrontal, temporal)®*. Mediante los
abordajes extradurales al seno cavernoso se reduce la mani-
pulacion del 16bulo temporal y, por lo tanto, disminuye el
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riesgo de presentar crisis comiciales postoperatorias. De
igual forma, la adicion de una osteotomia orbitozigomatica
permite una adecuada exposicion del seno cavernoso y de
la fosa craneal media, disminuyendo la necesidad de retrac-
cion cerebral®.

Debido a su disposicion en el interior del seno cavernoso,
el VI par craneal se asocia con una mayor tasa de lesion tras
la cirugia. En cambio, el resto de pares craneales localiza-
dos a este nivel, (IIL, IV, V1,V2,V3) estan protegidos por
ambas hojas de duramadre que limitan las paredes lateral y
medial del seno cavernoso, respectivamente; por ello, estos
nervios se encontraran distorsionados y desplazados por
el tumor, pero es mas sencillo identificarlos y respetarlos
durante la cirugia. Es importante minimizar la manipula-
cion de pares craneales durante la cirugia, sobre todo el 11
par, por lo que la mayoria de autores recomiendan acceder
al tumor a través del triangulo lateral o de Parkinson (entre
IV y V1) y el triangulo anterolateral o de Mullan (entre V1
y V2)*¢. La recuperacion de la funcionalidad nerviosa tras
la reseccion tumoral es variable; habitualmente es menor
y mas tardia cuanto mayor sea el tamafio del tumor. Si se
realiza una reseccion completa, el porcentaje de recidivas
es muy bajo. Sin embargo, dada la dificultad y la alta
morbimortalidad derivadas de la misma, en ocasiones es
preferible la extirpacion subtotal y asociar tratamiento con
radioterapia al resto tumoral existente®.

Dada la gran vascularizacion del tumor y el riesgo de
sangrado intraoperatorio masivo, en algunos casos es posi-
ble realizar la reseccion del tumor tras el clipaje temporal
de la arteria carotida interna ipsilateral; esto facilita su
diseccion de estructuras vasculares adyacentes, reduce el
sangrado de la lesion, y por tanto facilita la cirugia. Pre-
viamente al tratamiento quirdrgico, es necesario valorar la
tolerancia del paciente a esta maniobra, mediante un test de
oclusion. No obstante, se puede obtener un adecuado con-
trol de la arteria carétida interna accediendo a ésta a través
del triangulo posteromedial o de Glascock, evitando de esta
manera realizar clipajes temporales de la misma. En el caso
que presentamos, se accedi a través de este espacio evi-
tando la necesidad de interrumpir el flujo sanguineo. Como
consecuencia de la manipulacion de la arteria carotida
interna durante la cirugia, se han descrito casos de infartos
cerebrales carotideos™®.

La radioterapia tiene un papel como tratamiento com-
plementario tras la cirugia en los casos en que la reseccion
tumoral no sea completa, asi como para aquellos casos no
resecables que fueron diagnosticados mediante biopsia. El
mecanismo de accion de la radioterapia consiste en inducir
una proliferacion endotelial, la hialinizacion de las paredes
vasculares y una posterior obliteracion de los sinusoides’.
De esta forma, aquellos hemangiomas diagnosticados
mediante técnicas de neuroimagen, pueden beneficiarse del
tratamiento con radioterapia previamente a la cirugia para
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reducir el sangrado intraoperatorio; este punto es de espe-
cial importancia, puesto que como se sefialo previamente,
la embolizacion preoperatoria de la lesion no reduce el
sangrado quirirgico en la mayoria de los casos??. Las dosis
empleadas habitualmente se sitlian en torno a los 15-30
Gy. La mayor reduccion en el tamafio tumoral se consigue
con los primeros 30 Gy de tratamiento, siendo minimos los
cambios obtenidos posteriormente.

La radiocirugia es una opcion terapéutica util para la
obliteracion de lesiones vasculares intracraneales, y se
asocia a una menor tasa de complicaciones en comparacion
con la radioterapia fraccionada'. Esta indicado su uso para
aquellos hemangiomas de pequefio tamafo que son diag-
nosticados por técnicas de neuroimagen o mediante biop-
sia, y en algunos casos de tumor residual tras la cirugia'”.
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