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Resumen

Los angiomas cavernosos intracraneales son malformaciones vasculares que raramente se
presentan durante la gestacion. El estado fisioldgico del embarazo podria agravar su
comportamiento al aumentar su crecimiento, por presentar sangrados recurrentes o por la
aparicion de nuevas lesiones. Las crisis comiciales son la manifestacion clinica mas comudn
de las malformaciones cavernosas, seguidas de los déficits neuroldgicos focales, la cefalea
y las hemorragias agudas. En la mujer gestante, estos sintomas deben ser diferenciados de
la preeclampsia-eclampsia. Presentamos el caso de una mujer gestante en la que se
diagnostico un angioma cavernoso intracraneal de novo durante el embarazo.

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

Cerebral cavernous angioma diagnosed during pregnancy

Abstract

Intracranial cavernous angiomas are vascular malformations that rarely present during
pregnancy. The physiological state of pregnancy could aggravate the biological behavior of
these lesions by enhancing growth, recurrent bleeding and the development of new
lesions. Seizures are the most common clinical manifestation of cavernous malformation
followed by focal neurological deficits, headache and acute hemorrhage. In pregnant
women, these symptoms must be differentiated from preeclampsia-eclampsia. We present
the case of a pregnant woman with a symptomatic de novo intracranial cavernous angioma
diagnosed during pregnancy.

© 2009 Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Las lesiones ocupantes de espacio intracraneales raramente
se presentan por primera vez durante el embarazo'. Las mas
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frecuentes son los meningiomas y los gliomas, siendo el
diagnédstico de malformaciones vasculares cerebrales muy
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infrecuente en la gestacion. Entre éstas se encuentran los
angiomas cavernosos (AC), cuya prevalencia en la poblacion
general es del 0,4-0,5%, constituyendo el 8-15% de las
malformaciones vasculares intracraneales y medulares?>.
Muchos de los pacientes que presentan un cavernoma
intracraneal permanecen asintomaticos. En los que mues-
tran sintomas, el 50% de los casos lo hace inicialmente en la
tercera o en la cuarta década de la vida y el 75% entre
la segunda y la quinta década. Las crisis comiciales son su
manifestacion clinica mas frecuente. Otras presentaciones
pueden ser la cefalea y los déficits neurologicos focales, que
pueden ser transitorios. En las pacientes gestantes, estas
manifestaciones pueden ser también signos o sintomas de
preeclampsia-eclampsia, por lo que resulta importante
realizar un correcto diagndstico diferencial entre ambas
entidades®.

La clinica del cavernoma puede manifestarse en cualquier
estado o edad, pero la presentacion por primera vez en
forma de crisis comiciales durante el embarazo ha sido
documentada en muy pocos casos®. En una revision de la
bibliografia médica internacional hemos encontrado menos
de diez casos de AC manifestados clinicamente por primera
vez durante la gestacion (tabla 1)24°,

Presentamos el caso de una gestante en la que se llego al
diagnéstico de cavernoma intracraneal tras mostrar crisis

comiciales por primera vez durante el tercer trimestre de su
embarazo.

Caso clinico

Una paciente de 38 afos, sin antecedentes patologicos de
interés, que cursaba la semana 32 de su segunda gestacion
(con evolucion normal hasta esos momentos), acudio al
servicio de urgencias de su hospital de referencia por
presentar un cuadro de 4 dias de evolucién de paralisis
supranuclear facial izquierda acompafada de crisis comi-
ciales de repeticion. Estas consistian en contracciones
musculares paroxisticas de inicio en la hemicara izquierda
que se extendian posteriormente a lo largo del miembro
superior ipsilateral. Cada una de estas crisis, de aparicion
inicialmente cada 20min, comenzaba tras presentar la
paciente dolor lingual y tenia una duracion menor de un
minuto, asi como una recuperacion progresiva y espontanea.
No se asociaban a disminucion del nivel de consciencia ni a
otra clinica neurologica, salvo la mencionada paralisis facial
persistente. El resto de la exploracion fisica era normal, asi
como los valores de presion arterial (PA) y temperatura y las
determinaciones analiticas practicadas (hemograma, bio-
quimica, coagulacion, sedimento urinario y toxicos en orina).

Tabla 1  Revision de los casos de cavernomas diagnosticados durante el embarazo
Trabajo Edad Gestacion Clinica Localizacién Tratamiento Manejo
(semanas) obstétrico
Islaetal, 1989 37 28 Convulsiones tonico- Fosa anterior Cirugia
clonicas generalizadas
Pérez et al, 25 6 Déficit visual Cintilla optica  Cirugia IVE (semana
1995 derecha y 13-14)
Hemianopsia homoénima region
izquierda derecha de
quiasma
Pozzati et al, 36 Convulsiones Temporal Cirugia
1996
Awada et al, 27 12-16 Convulsiones tonico- Temporal Fenitoina Parto vaginal
1997 clonicas generalizadas carbamacepina
26 12-16 Convulsiones tonico- Temporal Carbamacepina Parto vaginal
clonicas generalizadas
Hoeldtke 35 24 (gemelar)  Convulsiones tonico- Frontal Fenitoina Parto vaginal
et al, 1998 clonicas generalizadas (semana 35)
Cefalea
Flemming 28 27 Pérdida sensorial Protuberancia Cirugia Cesarea
et al, 2003 izquierda electiva
Diplopia. Ataxia (semana 36)
Errando et al, 34 35 Crisis parciales tonicas Frontal Fenitoina Cesarea
2003 urgente
Crisis tonico-clonicas (semana 35)
generalizadas
Aladdin et al, 34 30 Alteraciones Frontal Anestesia general Aborto
2008 conductuales terapéutico
Estatus epiléptico
Hidalgo et al, 38 32 Crisis comiciales Parietal Fenitoina Parto vaginal

2009

parciales

(semana 41)

IVE: interrupcion voluntaria del embarazo.
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Durante su estancia en el area de observacion, la paciente
siguié presentando las crisis comiciales descritas y, por
primera vez durante una de ellas, un cuadro de pérdida de
consciencia y desorientacion temporoespacial poscritica de
10 min de duracion. Ante su mala evolucion clinica, a pesar
de haber procedido a la impregnacion con fenitoina (15 mg/
kg), la paciente fue remitida a nuestro hospital por contar
con una UCI neonatal y un Servicio de Neurologia de guardia.

A su llegada, las crisis habian aumentado su duracion a
3min y su frecuencia se habia reducido a una cada 10 min.
Tras comprobar ecograficamente y mediante cardiotocogra-
fia el bienestar fetal (la biometria era acorde a la edad
gestacional), la paciente fue valorada por Neurologia,
llegando al diagnostico de cluster de crisis parciales simples
motoras y crisis parciales complejas. Se instaurd tratamien-
to con fenitoina (100 mg/8 h) asociada, en caso de persistir
las crisis, a carbamacepina (inicialmente 400 mg seguidos de
100 mg/12 h de mantenimiento).

Estabilizado el cuadro 8h después, fue practicada a la
paciente una RMN con angiorresonancia de senos venosos sin
contraste intravenoso, apoyada en sedacion con midazolam
(dos dosis de 5mg i.v.). Se observé una imagen compatible
con la presencia de un AC de localizacion parietal anterior
derecha de 15mm de diametro, sin signos de sangrado
reciente (fig. 1), asi como presencia de hiperintensidad de la
sefal en T2 sin restriccion de la difusion a nivel del cortex
cerebral parietal adyacente y sin signos de isquemia aguda.

Veinticuatro horas después de haber iniciado el trata-
miento con fenitoina, las crisis convulsivas cedieron por
completo. Tras 3 dias de ingreso hospitalario, debido a su
favorable evolucion clinica, la paciente fue dada de alta con
tratamiento con fenitoina en dosis de 100 mg/8 h. Durante el
resto de la gestacion fue valorada cada 2 semanas de forma
ambulatoria, tanto por el Servicio de Obstetricia (semanal-
mente desde la semana 38) como por el de Neurologia, sin

Figura 1 RMN en la que se observa malformacion cavernosa
cerebral en la region parietal derecha.

que se objetivaran nuevos signos o sintomas destacables
maternos ni fetales.

En el dia 287 de embarazo se indico la finalizacion de la
gestacion por via vaginal dado que ésta no habia sido
contraindicada por parte del Servicio de Neurologia. Tras
intento fallido de maduracion cervical con dinoprostona, el
dia 288 comenzd la induccion del parto con oxitocina
(la paciente rechazo la instauracion de anestesia epidural),
que finalizd6 en un parto espontaneo sin complicaciones
obstétricas ni neurologicas maternas. El recién nacido fue un
varon de 3.220 g de peso, con una puntuacion en el indice de
Apgar de 9/10, un pH arterial de 7,30 y venoso de 7,34, sin
sintomas destacables y con la exploracion fisica totalmente
normal.

La paciente y el recién nacido fueron dados de alta
hospitalaria 2 dias después del parto tras una evolucion
favorable y sin que se objetivara nueva sintomatologia en
ninguno de los dos.

Discusion

La aparicion de crisis comiciales por primera vez durante la
gestacion resulta muy infrecuente, dado que su causa mas
comun es la epilepsia preexistente. Si se manifiestan
inicialmente durante el embarazo, deben descartarse otras
etiologias como la eclampsia, alteraciones metabolicas
como hiponatremia o hipoglucemia, consumo de sustancias
toxicas, alteraciones hepaticas como el higado graso agudo o
lesiones ocupantes de espacio intracraneales®3. Dentro de
éstas se encuentran los cavernomas, o AC, cuya historia
natural durante la gestacion no ha sido adecuadamente
establecida’.

Algunos autores sefalan el embarazo como un factor de
riesgo que favoreceria el crecimiento o la aparicion de
sintomatologia secundaria a estas malformaciones vascula-
res'"'2, Diversos factores relacionados con la gravidez se
han apuntado como posibles responsables de esto. El
aumento del nivel de estrogenos (1.000 a 10.000 veces
mas alto al final de la gestacion que en la mujer no gestante)
es el que se sehala con mas consistencia. En este sentido, se
ha descrito como zonas de union de estrdgenos se
encuentran a altas concentraciones en areas cerebrales
(hipotalamo, septo lateral, hipocampo y amigdala) impli-
cadas en la epileptogénesis, lo que favoreceria la aparicion
de clinica comicial en el embarazo en presencia de otras
circunstancias epileptogenas, como la existencia de una
lesion ocupante de espacio intracraneal. Ademas, los
estrogenos desarrollarian acciones directas sobre las neu-
ronas que favorecerian el aumento de su excitabilidad
durante la gestacion. Sus altas concentraciones se han
apuntado también como posibles causantes de degeneracion
de células endoteliales de revestimiento arterial, lo que
podria causar hemorragias, trombosis y edema local dentro
del propio cavernoma. A favor de estas teorias se ha descrito
como el descenso de los niveles de estrogenos tras abortos
inducidos en el primer trimestre (un 88% en 24h) tendria
como efecto la mejoria o desaparicion de la clinica
secundaria a la presencia de malformaciones cavernosas>’.

Como otro factor que favoreceria la aparicion de sintomas
secundarios a la presencia de malformaciones cavernosas
cerebrales se ha sefalado la existencia de circulacion
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hiperdinamica y el aumento del gasto cardiaco y del
volumen sanguineo circulante durante el embarazo, lo que
aumentaria la turbulencia del flujo dentro de los sinusoides
del cavernoma. Debido a ello, podria producirse un flujo
sanguineo y una presion de pulsacion aumentados en su
interior, lo que conllevaria, junto con la neoangiogénesis
de vasos fragiles y la mayor predisposicion trombotica
del embarazo, un mayor riesgo de hemorragias tanto en
el interior de la lesion como hacia el parénquima circun-
dante®®.

Otros trabajos, por el contrario, no sefalan esta
influencia de la gestacion en la aparicion de sintomas
secundarios a AC no diagnosticados previamente®*. De
cualquier forma, el escaso nUmero de casos y trabajos
publicados en la bibliografia médica aporta poca evidencia
en uno u otro sentido.

Las malformaciones cerebrales cavernosas consisten en
sinusoides anormalmente dilatados delimitados por un
delgado endotelio sin musculo liso y rodeados por depdsitos
de hemosiderina y gliosis. Macroscopicamente se trata de
lesiones de color rojo purpura variables en tamano, desde
1 mm a varios centimetros, Unicas o multiples, con frecuen-
cia encapsuladas y multilobares y ocasionalmente calcifica-
das. Estan desprovistas de parénquima neural funcionante y
no son intrinsecamente epileptégenas. Sin embargo, las
convulsiones son su presentacion inicial en el 62% de
las lesiones supratentoriales debido a las reacciones
glidticas de tejidos adyacentes a la hemosiderina. Otros
sintomas que pueden provocar son cefaleas, déficits
neurolégicos focales o hemorragias®''. La RMN es la técnica
de eleccion para su diagndstico. En T2 las lesiones aparecen
caracteristicamente como imagenes heterogéneas e hipe-
rintensas rodeadas por un anillo hipointenso, lo que permite
distinguirlas de otras malformaciones vasculares cerebra-
les®. Su tratamiento suele ser conservador y, generalmente,
las convulsiones son controladas con tratamiento médico. En
casos de hemorragia recurrente, deterioro neurologico
progresivo, crisis comiciales intratables, estatus epiléptico
o crecimiento de la lesion con clinica por efecto masa, se
debe plantear la cirugia®.

Nuestra paciente, con cifras normales de PA y sin otros
hallazgos sugestivos de eclampsia, mostré6 una buena
respuesta a los farmacos anticomiciales, por lo que no se
plante6 la posibilidad de un tratamiento quirtrgico, mas
teniendo en cuenta que la RMN practicada mostré una lesion
compatible con una malformacion cavernosa no complicada.

Respecto a la forma mas adecuada para terminar la
gestacion en pacientes afectadas por una malformacion
cavernosa cerebral, son escasos los datos aportados por la
bibliografia. Las contracciones uterinas y la maniobra de
Valsalva durante el parto vaginal se acompanan de un
aumento transitorio de la PA y del gasto cardiaco, lo que
ocasiona fluctuaciones en el flujo cerebral que podrian
precipitar un sangrado en un tumor en presencia de una
autorregulacion cerebral empeorada. Por otra parte, la
presion intracraneal aumenta durante las contracciones y
puede alcanzar hasta 70cm de H,0 (lo normal es alrededor
de 20cm de H,0). Ademas, la hiperventilacion durante
el parto podria disminuir el umbral epiléptico™®. Estos
hechos harian pensar en la contraindicacion del parto

vaginal en estas pacientes para evitar excesivos esfuerzos
durante éste, pero debido a que los AC representan una
malformacion vascular de bajo flujo, no deberian suponer un
riesgo aumentado de hemorragia durante el parto*. En
nuestro caso, sin que hubiera contraindicacion por parte de
Neurologia, se decidid dejar evolucionar el embarazo y
permitir el parto vaginal espontaneo o tras induccion en la
semana 41, como finalmente ocurrio, sin que ello fuera
motivo de complicaciones para la madre o el recién nacido.
Como conclusion, aunque su diagnoéstico de novo sea poco
frecuente durante la gestacion, la existencia de una lesion
cerebral o cerebrovascular debe ser considerada a la hora de
realizar el diagnostico diferencial de una paciente que
presente por primera vez durante su embarazo crisis
comiciales u otra clinica neuroldgica. Ademas, resulta muy
importante su diagnostico teniendo en cuenta que en
muchos casos su sintomatologia puede ser similar a la de
una de las entidades mas graves del embarazo como es la
preeclampsia-eclampsia. No obstante, seria necesario desa-
rrollar mas estudios acerca de la historia natural de las
malformaciones vasculares cerebrales en el embarazo para
poder conocer potenciales factores de riesgo asociados a
posibles complicaciones o a la conveniencia de uno u otro
tratamiento para evitarlas en futuras gestaciones.
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