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Resumen

A pesar de que los cavernomas son malformaciones vasculares relativamente frecuentes en
el sistema nervioso central, su localizacion intraventricular, especialmente en la region del
foramen de Monro, es muy poco comun. Esta localizacion atipica les confiere una serie de
rasgos diferenciales, tanto clinicos como radioldgicos, que pueden dificultar en extremo su
diagnostico preoperatorio y conducir a procedimientos ineficaces, como la radioterapia o
el abordaje quirlrgico neuroendoscdpico, e incluso peligrosos para el paciente, como la
biopsia estereotaxica.

Dado lo infrecuente de la patologia y con el fin de ilustrar estas dificultades diagnosticas,
se presenta a continuacion un caso de cavernoma intraventricular de la region del foramen
de Monro.

© 2009 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Intraventricular cavernoma in the foramen of Monro: particularities due to its atypical
location

Abstract

Although cavernomas are relatively common vascular malformations in the central nervous
system, they are rarely located in the ventricles and are even more rarely located in the
region of the foramen of Monro. This atypical location results in a series of differential
clinical and radiological characteristics that can make the diagnosis of these lesions
extremely difficult and lead to inefficacious procedures like radiotherapy or a
neuroendoscopic surgical approach or even to procedures that endanger the patient like
stereotactic biopsy.
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We present a case of intraventricular cavernoma in the region of the foramen of Monro
with the aim of illustrating the difficulties involved in the diagnosis of this rare lesion.
© 2009 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion mas evidente en la secuencia T2 eco-gradiente, que

Los cavernomas del sistema nervioso central (SNC) son
malformaciones vasculares ocultas en la angiografia'=,
descritas clasicamente como lesiones intraparenquimatosas.
Su aparicion en los espacios subaracnoideo, epidural o
subdural es mucho menos habitual', siendo los cavernomas
intraventriculares una patologia rara que plantea importan-
tes dificultades diagnosticas. Estas derivan tanto de su
localizacion atipica como de su apariencia radiologica, que
muestra una serie de rasgos diferenciales respecto a la de
sus homélogos intraaxiales.

A continuacion se presenta uno de los pocos casos de
cavernoma intraventricular de la region del foramen de
Monro descritos hasta el momento y, a proposito de éste, se
revisan los hallazgos radiologicos caracteristicos de estas
lesions, prestando especial atencion a las particularidades
derivadas de su localizacion atipica.

Presentacion del caso

Varén de 73 afos con cuadro de desorientacion y conversa-
cion incoherente que presentaba incontinencia de esfinteres
y trastornos de la marcha de 1 semana de evolucién. Se
solicité una tomografia computarizada cranial, que puso de
manifiesto una formacion nodular hiperdensa de aproxima-
damente 3 x 2cm en el asta frontal izquierda, con compo-
nente quistico e hidrocefalia asociada (fig. 1).

La resonancia magnética (RM) confirmé la presencia de
una lesion intraventricular localizada en la region del
foramen de Monro izquierdo. Mostraba un componente
solido de sefnal heterogénea tanto en T1 como en T2, con
un borde bien definido y marcadamente hipointenso en T2,

traducia la existencia de hemosiderina y/omicrocalcifica-
ciones (fig. 2); tras la administracion de gadolinio se
producia un realce heterogéneo de la masa (fig. 3). Existia
asimismo una porcion quistica lobulada que se adaptaba a
las astas frontales (figs. 1 a 3). En conjunto, la tumoracion
condicionaba hidrocefalia (fig. 1).

A pesar de que la apariencia de la porcion sélida de la
masa era altamente sugestiva de cavernoma, su localizacion
intraventricular y su componente quistico hacian poner en
duda el diagndstico, por lo que se sefalaron otras
posibilidades, entre las que se incluia el ependimoma.

El paciente fue intervenido mediante cranectomia y
abordaje transcalloso; se consiguid la exéresis completa de
la lesion, que se insertaba en la pared anteromedial del
ventriculo lateral izquierdo y se acompaiaba de un quiste de
contenido liquido amarillento que ocupaba parcialmente las
astas frontales. El estudio histologico revel6 una neoforma-
cion vascular de luces irregulares y paredes finas, sin capa
muscular, con abundante fibrina y sin tejido glial interpues-
to, todo ello compatible con cavernoma. En la periferia se
observaban macréfagos con pigmento férrico y vasos
hialinizados, mientras que la pared del quiste no contenia
elementos angiomatosos. El analisis del contenido liquido
demostro la presencia de hemosiderina.

Tras una evolucion clinica y radioldgica satisfactoria fue
dado de alta, sin que se hayan producido incidencias en los 3
meses posteriores.

Discusion

Los cavernomas constituyen, junto con las malformaciones
venosas y arteriovenosas y las telangiectasias capilares, una

Figura 1

Tomografia computarizada craneal sin contraste (A, B y C). Se aprecia una masa hiperdensa que ocupa la region del

foramen de Monro y parte del asta frontal izquierda (flecha blanca en B y lineas de medida en C), asi como un componente quistico
bilobulado (asteriscos en A y B) que distorsiona las astas frontales. Existe asimismo ventriculomegalia asociada a hipodensidad
periventricular que probablemente corresponda a trasudacion ependimaria. Esta Gltima es mas evidente en torno al asta frontal

izquierda.
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.

Figura 2 Resonancia magnética cerebral en secuencias T2 (Ay B) y T2* (C y D) en plano axial, donde se observa como la porcion
sélida de la masa presenta el aspecto tipico de los cavernomas, con un centro de sefial heterogénea y un borde bien definido e
hipointenso por la presencia de productos de degradacion de la hemoglobina y/o microcalcificaciones, tal y como se demuestra en la
secuencia T2*. No se consigue demostrar la presencia de restos hematicos en el interior del quiste, donde no se observa hiposefal.

Figura 3 Resonancia magnética cerebral potenciada en T1 tras administracion de contraste paramagnético en planos sagital (A),
axial (B) y coronal (C). Existe un realce heterogéneo de la porcion solida de la lesion. El componente quistico (asteriscos en A, By C)
no se modifica.
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de las 4 categorias de malformaciones vasculares del SNC.
Aunque puede haber cierto grado de solapamiento entre
estos 4 grupos, la definicion clasica del cavernoma o
hemangioma cavernoso es la de una lesion histologicamente
benigna constituida por espacios vasculares sinusoidales
revestidos por endotelio y sin tejido neural interpuesto
entre ellos, siendo esta Ultima caracteristica la que los
diferencia de las telangiectasias capilares'. Ambas se
consideran malformaciones angiograficamente ocultas debi-
do a que, por lo general, y al contrario de lo que ocurre con
las malformaciones venosas y arteriovenosas, no muestran
aporte ni drenaje vascular a través de vasos bien desarro-
llados' .

En el interior de los cavernomas tienden a producirse
repetidas hemorragias, que conducen a la trombosis de los
espacios sinusoidales. A medida que tiene lugar la organi-
zacion de los elementos resultantes del sangrado, se
desarrollan cambios hialinos y cicatrizales que inducen una
evolucion seudotumoral de estas lesiones y, a consecuencia
de las frecuentes hemorragias que afectan al tejido
circundante, es habitual que en torno a ellas existan
depositos de hemosiderina y gliosis, aspectos que influyen
directamente en su apariencia radiologica.

La prevalencia de los cavernomas en la poblacion general
es del 0,5% y constituyen entre el 5 y el 13% del total de
malformaciones vasculares del SNC*. El 80% son supratento-
riales, siendo la sustancia blanca subcortical y profunda y los
ganglios de la base las localizaciones mas frecuentes. La
localizacion intraventricular es muy poco frecuente (2,5%
seglin la mayor parte de las series), y mas atn en la region
del foramen de Monro donde, hasta la fecha, Unicamente se
han descrito 13 casos.

Desde la primera descripcion del cavernoma intraventri-
cular en 1905 se han realizado distintas revisiones del tema,
todas a proposito de casos concretos. Aunque en los trabajos
mas recientes no se especifica el numero exacto de
cavernomas intraventriculares comprobados, la cifra global
se acerca a los 60 casos, siendo el tercer ventriculo y los
ventriculos laterales las localizaciones mas frecuentes. Los
cavernomas del foramen de Monro son muy raros y solo los
localizados en el cuarto ventriculo son mas infrecuentes que
éstos’.

Si bien los hallazgos radiolégicos basicos no difieren en
exceso de los del resto de cavernomas, su localizacion
atipica hace que presenten una serie de particularidades
—tanto clinicas como radiolégicas— que contribuyen a
dificultar su diagnostico. Asi, en contraposicion a los
cavernomas intraparenquimatosos, que suelen manifestarse
en forma de convulsiones o déficit focales, el sintoma inicial
mas comln en estos casos es la hipertension intracraneal
secundaria a hidrocefalia obstructiva'>'; ésta tltima puede
deberse tanto al efecto de masa del cavernoma como a las
hemorragias repetidas hacia el sistema ventricular, en cuyo
caso podria asociarse a siderosis superficial. Por otra parte, y
probablemente debido a la escasa resistencia mecanica que
ofrece el liquido cefalorraquideo (LCR) al crecimiento de la
lesion, alcanzan mayor tamafio que los parenquimatosos®” y
habitualmente no presentan el caracteristico anillo hipoin-
tenso de los cavernomas intraaxiales en secuencias T2 o de
eco-gradiente. La ausencia de este hallazgo seria resultado
del lavado de las pequeias hemorragias periféricas al caer
hacia el LCR, lo que impediria el acimulo de hemosiderina y

el desarrollo de gliosis reactiva del tejido nervioso”"8. Este
es, sin embargo, un signo inconstante, ya que tanto en este
caso como en otros previamente descritos’® esta presente
un anillo hipointenso bien desarrollado que facilita la
caracterizacion de la lesion; las mayores dificultades
diagnosticas en el caso que se presenta derivan de la
ubicacion atipica de la masa y de la presencia del
componente quistico. El desarrollo de quistes de gran
tamano en el seno de los cavernomas es muy infrecuente
y, aunque se han descrito cavernomas quisticos intra y
extraaxiales, no se tiene constancia de ninglin cavernoma
intraventricular con esta caracteristica. En los pocos casos
en los que se describe el comportamiento del quiste en RM,
éste muestra grados variables de realce y ausencia de
productos de degradacion de la hemoglobina en su interior, a
pesar de la evidencia histolégica de acimulo de hemoside-
rina'® que presenta.

Asi pues, los hallazgos asociados a su localizacion atipica y
la posible existencia de areas quisticas o calcificaciones,
complican el diagnostico diferencial preoperatorio del
cavernoma del foramen de Monro, que suele incluir
entidades como el meningioma intraventricular, el papiloma
de plexos coroideos, el astrocitoma de bajo grado, el
neurocitoma o el ependimoma*’, lo que puede derivar en
conductas terapéuticas inadecuadas, como la radioterapia,
o incluso peligrosas para el paciente, como la biopsia
estereotaxica’.

A pesar de que el abordaje neuroendoscopico ha
adquirido gran importancia en el tratamiento de los tumores
intraventriculares, incluyendo casos seleccionados de ca-
vernoma intraventricular®, la reseccién mediante cirugia
abierta debe ser la modalidad quirdrgica de eleccion en
estos casos; es preferible no sélo porque la extirpacion
completa es mas dificil de asegurar por via endoscopica, sino
porque la gran tendencia al sangrado de estas lesiones hace
que la visibilidad a través del endoscopio pueda encontrarse
reducida.

En conclusion, la localizacion en la region del foramen de
Monro proporciona a los cavernomas del SNC una serie de
peculiaridades que es preciso conocer para evitar en lo
posible procedimientos inadecuados que pueden llegar a
resultar nocivos para el paciente.
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