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Cavernomatosis multiple
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Introduccion: Los cavernomas cerebrales son la segunda malformacién vascular mas frecuente en el sistema nervioso
central. Mas de un tercio se encuentran en nifos. Se clasifican en uUnicas o multiples, esporadicas o secundarias a
cavernomatosis familiar. Son lesiones congénitas debidas a alteraciones en el desarrollo de |la red arteriolocapilar,
multilobuladas y bien delimitadas. El 80% es de localizacidn supratentorial. Afecta al 0,4-0,8% de |la poblacion. Pueden ser
silentes o presentarse clinicamente por epilepsia (70%), hemorragias (10%), cefalea o déficit neurologico focal.

Caso clinico: Nifo de 5 afos trasladado a UCI pediatrica de hospital terciario por crisis convulsiva y varias lesiones
ocupantes de espacio (LOEs). Antecedentes personales: en estudio por sospecha de TEA , retraso del lenguaje y pica (tierra).
Multiples antecedentes familiares oncologicos de diferente estirpe.

Desde hace 10 dias presenta cefalea intensa, vomitos esporadicos, somnolencia, disminucion de la comunicacion, encopresis
v enuresis de nueva aparicion. En Urgencias de su hospital, presenta crisis hipotdnica con supraversion de la mirada. En TAC
cerebral se observan 3 LOEs intraparenquimatosas, a descartar origen tumoral, vascular o infeccion por parasitos, por lo que
se remite. A su llegada se instaura tratamiento con corticoides y levetiracetam. En estudio complementario no presenta
elevacion de reactantes de fase aguda ni eosinofilia. Serologia para parasitos, virus y bacterias negativa. Test de Graham
negativo. Electroencefalograma normal. En RMN se constatan multiples lesiones vasculares (tipo cavernoma), con edema
perilesional sugestivo de sangrado antiguo y reciente, con borde de hemosiderina.

Se realiza doble craneotomia y exéresis de las dos lesiones mayores: cavernoma frontal izquierdo (41x42x40mm) y frontal
derecho (48x30x37mm). El estudio genético de cavernomatosis familiar (genes CCM1, CCM2 y CCM3) es negativo. En visita
de control, el paciente presenta mejoria importante del lenguaje y comportamiento, sin presentar nuevas crisis convulsivas.

Conclusion: Ante la aparicidn de varias lesiones cerebrales, la cavernomatosis es un diagnostico a tener en cuenta. Cuando
se trata de lesiones multiples, en un 84% de los casos es de tipo familiar. El diagndstico de eleccion es por RMN (anillo de
hemosiderina “palomitas de maiz”). El riesgo de resangrado es del 0,3% acumulativo cada ano y la epilepsia puede
convertirse en farmaco-resistente. La extirpacion completa de los cavernomas sintomaticos y accesibles mejora la clinica y el
pronostico del paciente.
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