NOTA CLINICA

Sindrome de Wallenberg como forma de presentacion
de un angioma cavernoso

P. Cardona-Portela, A. Escrig-Avellaneda, F. Rubio-Borrego

WALLENBERG' SSYNDROME ASTHE PRESENTING SYMPTOM OF A CAVERNOUS ANGIOMA

Summary. | ntroduction. Cavernous angiomas account for 5-13% of all vascular malformations. In 75% of casesthey are situated
in the posterior fossa and up to 30% are associated with abnormal venous drainage. The main complication is haemorrhage;
the presence of a neurological focus without radiological evidence of bleeding is very rare. Case report. e report the case of a
54-year-old male with cardiovascular risk factors who presented symptoms that progressively deteriorated over a 72-hour
period involving the left lower cranial nerves, sensory impairment and coordination disorder, compatible with Wallenberg's
syndrome. Two computerised axial tomography scans of the brain were normal and so a tentative diagnosis of ischemic stroke
in progression was proposed. Five days |ater, magnetic resonance imaging (MR) reveal ed the presence of a venous angioma and
associated abnormal venous drainage. Conclusions. Cavernous angiomas present a dynamic balance between intracaver nous
bleeding and thrombosis, with very slow venous blood flow. Upsetting this balance leads to an increase in the intracavernous
pressure and involvement of the surrounding tissue, with no radiological expression of bleeding. In these cases MR scanning
helps to distinguish between a vascular malformation with reduced blood flow and a clinical picture of ischemic stroke of an

arterial origin. [REV NEUROL 2004; 39: 837-40]
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INTRODUCCION

L os angiomas cavernosos representan el 5-13% del total de mal-
formaciones vasculares cerebrales. Aungue su prevalencia es del
0,5-1% del total de necropsias, la mayoria cursan de forma asin-
tomatica o con sintomas neurolégicos sin riesgo vital para €
paciente, por lo que se han considerado como un tipo de malfor-
macién vascular con una evolucion y prondstico benigno. En el
25% de |os pacientes se encuentran asociados a casos familiares
en relacion con € cromosoma 7, y éstos presentan un mayor
ndmero de lesiones y un curso clinico mas tormentoso.

El 75% de |os cavernomas se encuentraen € territorio supra-
tentorial, y € 25% en el cerebelo y en el tronco; en este Ultimo es
més frecuente en la protuberancia[1,2]. Los de localizacion infra-
tentorial, tanto por su curso clinico [3] como por su recurrencia,
parecen diferenciarse delosdel territorio supratentorial, por o que
deberian reconocerse como un subgrupo de cavernomas. En los
cavernomas de laregién del tronco cerebral, s bien lahemorragia
es la complicacién més importante, €l inicio clinico en forma de
focalidad neurolégica sin signos de sangrado en las pruebas de
imagen es una complicacion que puede pasar desapercibida[4,5].

CASO CLINICO

Paciente varén de 54 afios hipertenso, dislipémico, fumador de dos paquetes
al diay acoholismo moderado; con antecedentes de cardiopatia isquémica
y enfermedad de tres vasos, tratado con angioplastia transluminal percut&
neay endoprotesis hace dos afios por infarto inferolateral. Hace un afio se
realiz6 una angioplastia por estenosis aortoiliaca (se desestimo realizar una
derivacion por ser unaintervencion de alto riesgo debido ala cardiopatia).
Se encuentra en tratamiento antiagregante con 300 mg/dia de aspirina.
Acudi6 aurgencias por un cuadro de inestabilidad y disartria de dos dias
de evolucién. En la exploracion presentaba sindrome de Horner izquierdo,
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con hipoestesia braguiocrural derecha e hipoestesia facia izquierda en las
dos Ultimas ramas trigeminal es, junto con dismetriaizquierda con inestabili-
dad grave en la marcha, acompafiada de hipo y leve pardlisis facial derecha.

Laanalitica de urgencias presentaba bioquimica, hematologiay coagula-
cién normal. Laradiografiade torax revelaba cardiomegaliay el electrocar-
diograma (ECG) mostraba signos de infarto antiguo en lacaralateral einfe-
rior, con ritmo sinusal pero con frecuentes extrasistoles supraventricul ares;
latomografia axia computarizada (TAC) cranea fue normal (Fig. 1a). Se
ingreso al paciente con tratamiento antiagregante con clopidogrel y el cua-
dro clinico se orient6 como sindrome de Wallenberg por un posible infarto
lateral del bulbo izquierdo, por oclusion o estenosis de la arteria cerebel osa
posteroinferior, de posible etiologia aterotrombatica.

El paciente habia acudido cinco dias antes a urgencias por mareoy pares-
tesias en la segunday la tercerarama del trigémino, autolimitada en pocas
horas, con exploracion neuroldgica y TAC craneal normal. Se orient6 el
cuadro como un posible accidente isquémico transitorio, y sele dio € ata
sin realizar cambios en €l tratamiento antiagregante.

Tras 12 horas deingreso, el paciente presentaba un aumento de lainesta-
bilidad con vértigo, aumento de la disartriay aparicion de disfagia, alo que
se sumé una hemiparesia braquiocrural derecha 4+/5; por ello, se suspendio
la antiagregacion y se inicio la anticoagulacion con heparina sodica. En la
TAC craneal que se realizd pocas horas después de iniciar la anticoagula-
cién se evidenciaba un hematoma bulbar en la region lateral y posterior
izquierda, por lo que se suspendi® la anticoagulacion, con estabilidad clini-
cadel paciente (Figs. 1by 1c). Serealiz unaecografia Doppler transcrane-
al, que fue normal, y de los troncos supraadrticos, que demostré placas en
ambas bifurcaciones del 15 al 50%.

En la resonancia magnética (RM) realizada siete dias después del ingre-
S0, se objetivd una lesién hemorrégica bulboprotuberancia en la region
lateral del bulbo izquierdo (Fig. 2).

En la RM de control realizada un mes después se observaron restos de
sangrado en laregion del bulbo, con unaimagen compatible con cavernoma
y drenaje venoso andmalo asociado (Fig. 3).

Actuamente, el paciente presenta, como Unica secuela, una hemihipoes-
tesia braquiocrural derechay un aumento de |la base de sustentacion, y con-
tindla el tratamiento antiagregante con 300 mg/dia de aspirina.

Se propuso una exéresis del cavernoma en frio después de un mes del
episodio hemorragico, 1o que fue rechazado por €l paciente.

DISCUSION

La hemorragia es, por orden de frecuencia, después de las crisis
comiciaes, la segunda causa de complicacion de los cavernomas
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Figura 1. a) TAC del ingreso que es normal; b) y ¢) se objetiva sangrado en la region lateral bulboprotuberancial izquierda (realizado 12 horas después

del ingreso tras iniciar la anticoagulacion y tras el empeoramiento clinico).

cerebrales supratentoriales y la primera en la region infratento-
rial. En €l tronco, y por la proximidad de centros el ocuentes, co-
mo los nlicleos de los pares craneales y las vias largas de conduc-
cion, es posible que un minimo efecto de masa o sangrado del
cavernoma provogue la aparicion de una focalidad neurol égica.

En nuestro caso, la focalidad neurolégica se manifestd sin
evidencia radiol6gica de sangrado en la TAC. Este tipo de com-
plicacion se hadescrito entre el 20y €l 50% de los casos publica-
dos en revisiones neuroquirurgicas; el porcentaje mas ato fue en
€l subgrupo correspondiente alos de localizacion en € tronco. El
mecanismo causal puede ser por microsangrados no visiblesen la
TAC, crecimiento de un pequefio hematoma intralesiona o ede-
ma perilesional. Pero la explicacion més apropiada parajustificar
la aparicion de focdidad sin sangrado evidente lleva implicita
conocer la histologiay la morfogénesis de los cavernomas [6-8].

L os cavernomas, histol6gicamente, son una serie de sinusoi-
des vasculares constituidos por una capa de endotelio, en forma
trabecular, con un fino tejido de sostén del que précticamente esta
ausente el colageno. Estamasa esponjosa esta separada en su par-
te més externa del resto del parénquima por un tegjido conectivo,
gue en pocas ocasiones esta suficientemente engrosado para con-
siderarlo una verdadera cdpsula. Los diferentes sinusoides del
cavernoma estén llenos de sangre, cuyo aporte es muy lento a
partir de pequefios vasos de caracteristicas muy parecidas a las
vénulas, aunque en muchas ocasiones se encuentran vasos perifé-
ricos a cavernoma de estructura arterial. Este flujo lento de san-
gre hace particular a estas malformaciones por dos razones: no se
visualizan por arteriografiani por técnicas de eval uacion dinami-
cavascular y €l escaso recambio de la sangre de |os cavernomas
predispone a fendmenos trombdticos intrasinusales. De esta for-
ma, se producen trombosis intracavernoma, con roturas de sinu-
soides y hemorragias dentro de las trabéculas, |0 que conllevaun
proceso dindmico continuo dentro del cavernoma, aunque sin
cambios en su volumen total. Cuando se rompe este equilibrio, se
puede producir un crecimiento del cavernoma sin aparente san-
grado, con efecto de masa sobre | as estructuras periféricasy apa-
ricién de focalidad neurolégica, dependiendo de su localizacién
y de laposible afectacion de estructuras adyacentes.

En €l caso que se describe, e paciente acudié unos dias
antes a Urgencias por episodios de parestesias faciales y mareo,
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Figura 2. RM donde se observa una hemorragia en la region lateral del
bulbo izquierdo.

sin imagen radioldgica de sangrado en la TAC. Posiblemente,
éste fue el primer momento en que se produjo laroturadel equi-
librio dindmico de un cavernoma situado en la porcion lateral
del bulbo y muy préximo a estructuras elocuentes en la regién
mas inferior del tronco. Laclinicaposterior, en formade sindro-
me de un Wallenberg no es més que la confirmacion fidedigna
de que el cavernoma esta creciendo debido a los fendmenos
tromboticohemorréagicos intrasinusoidales, sin que se manifies-
te radiol 6gicamente el sangrado.

El posterior sangrado del hematoma tras la descoagulacion
conllevaladudade si en realidad esta complicacion es la conti-
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Figura 3. RM en la que se aprecia un cavernoma en esta localizacién con
una imagen serpinginoforme compatible con un drenaje venoso anémalo
asociado.
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nuacién de este proceso dindmico o si ha sido la heparina la
causante o €l factor que ha ayudado ala formacion del hemato-
ma. En nuestro, caso la complicacién hemorrégica se supuso
que era consecuencia de la heparina y radiologia la informé
como un infarto hemorrégico.

En este caso, a ser un paciente con varios factores de ries-
go cardiovascular, antecedentes de cardiopatia isquémica y
estenosis de grandes vasos aortoiliacos, la clinica orientaba a
un cuadro de isquemia vertebrobasilar de etiologia aterotrom-
bética. Si bien el Doppler transcraneal en el momento del in-
greso podria habernos ayudado a valorar si existian estenosis
intravertebrales, no nos seria Util para valorar la permeabilidad
de la arteria cerebel osa posteriorinferior (PICA), ya que no se
puede aislar correctamente con el Doppler transcraneal. Fue
éste el motivo por € que se supuso, hasta que se reaizo la
segunda RM, que el paciente sufrié un infarto hemorragico de
laPICA izquierda. Larealizacion dela segunda RM se solicité
ante lalocalizacion inusual y la cronologia en la que aparecié
la clinica. Los hallazgos eran compatibles con un cavernoma
nico, con un drenaje venoso andémal o asociado, o que en oca-
siones se ha citado como factor de riesgo para la recurrencia
del sangrado. [9-12]

Laclinicade sindrome de Wallenberg es meramente anec-
dética, y consecuencia de la casualidad de que se sitUe el caver-
noma en la localizacién exacta para ocasionar dicho sindrome.
Se han descrito otros sindromes en relacion con cavernomas en
localizaciones estratégicas, como parkinsonismo, sindromes
protuberanciales, e incluso alteracion aislada de pares cranea-
les. En nuestro caso, la participacion del drenaje venoso en la
aparicion de la clinica no parece significativa. Muchos de estos
cavernomas pasan inadvertidos en las pruebas radiol 6gicas con-
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vencionales de urgencias, como es la TAC, més aln los de fosa
posterior; si aesto se sumaunaclinicao un sindrome poco usual
para un cavernoma el diagnostico se hace sumamente dificil .

Unavez serealizé € diagndstico del cavernoma, se le plan-
ted a paciente la realizacion de cirugia esterotaxica, que no
acepto; dicha propuesta se basaba en las series neuroquirdrgicas
gue apuntan a un alto riesgo de recurrencia de sangrado y mor-
bilidad en las lesiones del territorio vertebrobasilar; pero, los
factores de riesgo cardiovascular y lalocalizacién la convertian
en unaintervencion de alto riesgo, por lo que, finalmente, no se
realiz6. No se conoce € riesgo de recurrencia de fenémenos
paroxisticos de focalidad neurol 6gica sin evidencia de sangrado
provocados por cavernomas. Posiblemente, en la mayoria de
estos casos la evolucion final serd un sangrado, que se confir-
mara tras la realizacion de una RM, pero en algunos casos
podria tener un curso relativamente indolente, y puede confun-
dirse su diagndstico con el de esclerosis multiple, tumores de
crecimiento lento, vasculitis o enfermedades mitocondriales.

En conclusion, los angiomas cavernosos, si bien son conside-
rados como malformaciones vasculares de curso benigno, pue-
den llegar a ser sintométicos, en especial los del tronco cerebral.
Entre las complicaciones de los que se sitlian en estalocalizacion

destaca, adiferenciadelos supratentoriales, la aparicion de foca
lidad neurol6gica sin signos de sangrados radiol égicos por TAC.
Esta complicacion clinica es coherente con lateoria de un equili-
brio dinamico de sangrados y trombosis de intracavernoma, que
en alglin momento se rompey conlleva su crecimiento.

Al igual que otras malformacionesy alteraciones vascul ares,
como trombosis venosa cerebral, aneurismas, dolicoectasias,
etc., los cavernomas pueden mimetizar una focalidad neurol 6gi-
cade etiologia aterotromboembdlica, e incluso un sindrome vas-
cular bien definido, seguin su localizacion y cronopatol ogia.

AunquelaTAC hasido y sigue siendo la técnicaradiolégica
de urgencia por excelencia, en laactualidad, cuando seinstauran
tratamientos de fase aguda como latrombdlisis, 0 en situaciones
en las que progresalaclinicaneurolégicay seinicialaheparina,
la RM podria plantearse como la técnica de imagen mas fiable
en laseleccion y en los cambios de decisiones terapéuticas.

Los cavernomas, después del sangrado, suelen tener una
baja recurrencia de sangrado, pero la localizacion en el tronco
conlleva, en caso de sangrado, mayor expresion clinicay mayo-
res secuelas. Por estarazon, algunos cirujanos los consideran de
riesgo suficientemente alto como para ser candidatos a cirugia,
S no existe contraindicacion paraella.
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SINDROME DE WALLENBERG COMO FORMA
DE PRESENTACION DE UN ANGIOMA CAVERNOSO

Resumen. Introduccién. Los angiomas cavernosos representan €l
5-13% del total de malformaciones vasculares. En e 75% de los
casos se encuentran en la fosa posterior, y hasta en el 30%, asocia-
do a un drenaje venoso anémalo. La principal complicacion son las
hemorragias; es excepcional la presencia de focalidad neurol6gica
sin evidencia radioldgica de sangrado. Caso clinico. Presentamos
un caso de un varén de 54 afios con factores de riesgo cardiovascu-
lar, que muestra un cuadro progresivo en 72 horas de duracion de
afectacion de los pares craneales bajos izquierdos, déficit sensitivo
y alteracion de la coordinacion compatible con un sindrome de Wa-
Ilenberg. Con la tomografia axial computarizada craneal en dos
ocasiones normal, serealizo la orientacion diagnostica deictus ver-
tebrobasilar en progresion. Cinco dias después, la resonancia mag-
nética (RM) demostro la presencia de un angioma venoso y un dre-
naje venoso andmal o asociado. Conclusién. Los angiomas caverno-
sos presentan un equilibrio dinamico de sangrado y trombosis de
intracavernoma, con un flujo venoso muy lento. Una rotura en este
equilibrio supone un aumento de la presion de intracavernomay la
afectacion del tejido circundante, sin expresion radiol6gica de san-
grado. La RM ayuda en estos casos a diferenciar una malformacion
vascular de flujo lento de un cuadro ictal isquémico de origen arte-
rial. [REV NEUROL 2004; 39: 837-40]

Palabras clave. Angiomas caver nosos. Angiomas venosos. Drenaje
venoso andmalo. | ctus. Wallenberg.

840

7. Cantore G, Missori P. Cavernous angiomas of the brain stem. Intra-axial
anatomical pitfallsand surgical strategies. Surg Neurol 1999; 52: 84-94.

8. MahlaK, Rizk T. Intracranial cavernoma. Surgical results of 47 cases.
Neurochirurgie 1999; 45: 286-92.

9. Pozzati E, Giuliani G, Nuzzo G, Poppi M. The growth of cerebral cav-
ernous angiomas. Neurosurgery 1989; 25: 92-7.

10. Sandal Cioglu E, Wiedemayer H. Surgical removal of brain stem ca-
vernous malformations: surgical indications, technical considerations,
and results. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2002; 72: 351-5.

11. Abdulrauf SI, Kaynar MY. A comparison of the clinical profile of cav-
ernous malformations with and without associated venous malforma-
tions. Neurosurgery 1999; 44: 41-6.

12. Del Curling TB. The natural history of intracranial venous angiomas. J
Neurosurg 1991; 75: 715-22.

SINDROMA DE WALLENBERG COMO FORMA
DE APRESENTACAO DE UM ANGIOMA CAVERNOSO

Resumo. Introducdo. Os angiomas cavernosos representam 5-13%
do total das malformagcfes vasculares. Em 75% dos casos encon-
tram-se na fossa posterior, e até 30% associado a drenagem venosa
anormal. A principal complicagéo € congtituida pelas hemorragias;
€ excepcional a presenca de focalidade neuroldgica sem evidéncia
radiol 6gica de hemorragia. Caso clinico. Apresentamos um caso de
um homem de 54 anos de idade com factores de risco cardiovascu-
lar, que apresenta um quadro progressivo, de 72 horas de duracao,
com envolvimento dos pares cranianos baixos esquerdos, défice sen-
sitivo e alteragdo da coordenagéo compativel com um sindroma de
Wallenberg. Com tomografia axial computorizada craniana normal
em duas ocasifes, fez se 0 diagndstico de AVC vertebrobasilar em
progressao. Apos cinco dias, a ressonancia magnética (RM) mostrou
a presenca de um angioma venoso e uma drenagem venosa anémala
associada. Conclusdo. Os angiomas cavernosos apresentam um
equilibrio dindmico de hemorragia e trombose de intra-cavernoma,
com um fluxo venoso muito lento. Uma ruptura deste equilibrio
supde um aumento de pressao de intra-cavernoma e o0 envolvimento
do tecido circundante, sem expressao radiol6gica de hemorragia. A
RM ajuda nestes casos a diferenciar uma malformagéo vascular de
fluxo lento de um quadro de AVC isquémico de origem arterial.
[REV NEUROL 2004; 39: 837-40]

Palavras chave. Angiomas caver nosos. Angiomas venosos. AVC. Dre-
nagem venosa andémala. \Wallenberg.
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