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Malformaciones arteriovenosas

Conexiones fistulosas dilatadas y displasicas entre arterias y venas sin red capilar

aumentan con la edad

ALTO FLUJO con presiones que |
1
i
1

Alta presion procedente de las arterias se
interrumpe a su paso por las venas

Q Capillaries

Engrosamiento de la pared vascular,
dilatacion venosa y arterializacion

-

VENAS DE APARIENCIA TORTUOSA

J
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MULTIPLES TECNICAS DE IMAGEN A MENUDO COMPLEMENTARIAS EN DIAGNOSTICO DE LAS MAV

GOLD STANDARD para

VS o el diagnéstico de

7/
‘ o ‘ malformaciones

vasculares de alto flujo

Screening inicial Drendje venoso f co}.
Planificacion para radiocirugia

Seguimiento post-tratamiento

Zafar Neurological Sciences 2020



Morfologia piramidal con base meningea
y dpex dirigiéndose al sistema ventricular

Clasificacion topogrdfica de las MAV

MALFORMACIONES PIALES, CORTICALES O SUPERFICIALES

Sulcal
Giral
Mixto

Difuso (angiopatia proliferativa cerebral)

MALFORMACIONES SUBCORTICALES
MALFORMACIONES PARAVENTRICULARES
MIXTAS

Zafar Neurological Sciences 2020




Lesiones residuales con restos de

Gliosis por isquemia '

fenomenos derob  ©
. . N\ e ¢

previa shunts AV alta resistencia

h deri h ] Calcificaciones distréficas
emosiderina por hemorragia 25.30%

Zafar Neurological Sciences 2020



Aneurismas asociados a las MAV Clasificacién basada en anatomia y relacién
fisiopatologica del aneurisma respecto a la MAV:

INTRANIDAL EXTRANIDAL Valor predictivo sobre riesgo hemorragia

Impacto sobre cambios hemodindmicos tras tratamiento MAV/

Pueden tener localizacion
proximal (prenidal) o distal (postnidal)

Pared de las arterias
aferentes (

Interior del nidus ) odelas
venas de drenaje
( )

Rammos AJNR 2016



Origen en arterias que
no nutren la MAV ' ad Aneurisma flujo

proximal

Aneurisma no
relacionado’con

MAV ,

PROXIMALES

Bifurcaciones (similar al resto
’ de aneurismas saculares)
Origen en vasos que
contribuyen a la DISTALES
perfusion del nidus No en bifurcaciones
ANEURISMAS DE FLUJO Alolargo dela ar'Eer.ia, cuello ancho
7 y morfologia irregular

Relacionados con la
hemodinamica de la MAV




Aneurisma flujo distal

Variz venosa

PSEUDOANEURISMA

Pequeiias arterias perforantes
o ramas coroideas préximas a
superficie ependimaria
Diseccién y remodelado
dindmico de pared vascular
Crecimiento progresivo

VARICES VENOSAS

Dilataciones venosas morfologia
fusiforme o cuello estrecho

1. Factores relacionados con flujo
2. Predisposicion genética

Mayoria arterias proximales
hemodinamicamente conectadas
con el nidus
MAV alto flujo

Aumentan con la edad
Adquiridas

Aneurismas prenidales pueden
regresar con obliteracion MAV

ARUBA

Incidencia aneurismas flu’p 18%
Mayor en MAV fosa pC_ \ er

Rammos AJNR 2016



¢ Cudles son los sintomas asociados a las MAV?

12 HEMORRAGIA Malformaciones vasculares mas

frecuentemente asociadas con hemorragia

Hemorragia previa es el FR mas IMP de hemorragia posterior
2-3% por aiio (ARUBA 2.2%) - MAV no rota y no tratada

Otros potenciales FR:

V' Tamafio MAV (microMAV mas riesgo 29 altas presiones en
arterias aferentes)
Drenaje profundo exclusivo
Escasas venas de drenaje

Altas presiones disrupcion

Localizacion subcortical o de fosa posterior paredes venas y
Edad pediatrica hemorragia
Existencia de aneurismas de flujo asociados a la MAV (7%) (RN
E ) ) ‘\"
B Tasa rotura anual asciende al 35.5% si localizacidn Chen Neurdlogy 2020

profunda, drenaje venoso profundo y hemorragia previa Rammos AJNR 2016



r ECTASIA VENOSA inversamente

relacionada con riesgo hemorragia

22 CRISIS 1/3 de las MAV MAV corticales

Otros factores de riesgo:
Pacientes jovenes (<65 afos)
Nidus de gran tamaro (>3cm)
Variz venosa
Drenaje venoso superficial

(gran vena de drenaje)

Edema o hiposenial en SWI
rodeando la MAV

Localizacion en territorio
frontera

Localizacion frontal, temporal
o0 cortex motor y sensitivo

Tipo de hemorragia en orden
decreciente de frecuencia

MAYV profundas o infratentoriales NO J

Hematoma subdural S\
suelen asociar crisis ( "',]‘f“‘ ]

Benson J Neurointervent Surg 2020



: Hematoma
“"l 10-15% | :
I — : mfrcparenqu:mcn‘oso o HSA

MAYV de fosa posterior

Presentacion ++ frecuente en
forma de hemorragia .

\ Mayor tendencia a resangrado

Mayor morbimortalidad

\ A Presentacion menos frecuente C o Dilyer sengaresian iede
= ! cerebral e hidrocefalia

Peor prondstico

Mayor asociacion a
aneurismas

: Estado neurolégico inicial factor

: prondstico evolucién :
FasEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEn Magro Acta Neurochirurgica 2020



Angiopatia proliferativa difusa cerebral

Rara (2-4%) ;en qué difiere respecto a la MAV clasica?

4 Mujeres jovenes
Presentacion clinica mas frecuente: CRISIS
Hemorragia excepcional
Atrofia e isquemia 22 a fenémenos de robo

Gran tamafio (lobar o hemisférica)

Parénquima cerebral entre conexiones
vasculares anomalas

shunts de bajo flujo

No arterias dominantes ni aneurismas ¢ flujo
Venas s6lo moderadamente dilatadas; sl

N 74

1 |
1 |
1 |
1 1
1 |
1 1
1 |
1 1
1 |
1 1
| o . .3 |
: Nidus vascular difuso, mal definido y con I

|
| 1
1 |
| |
1 |
| |
1 |
| |
| |
| = 3 : 1
1 talmano del nidus Lasjaunias Stroke 2008 |

t



Tratamiento en base al equilibrio entre el riesgo acumulado de hemorragia
y el riesgo de la intervencion

L 4
. “ [ ] *
“’ Obliteracion completa del nidus
L
“‘ .' ¢‘

‘ N L
TRATAMIENTO | 4 <
CONSERVADOR TRATAMIENTO TRATAMIENTO

QUIRURGICO ENDOVASCULAR

Ensayo ARUBA
Tratamiento preventivo

de las MAV no rotas CIasificacién_
controvertido Spetzler-Martin

Chen Neurology 2020



Obliteracion del nidus
inmediata tras la cirugia

;Qué factores asocian mayor riesgo
de recurrencia tras cirugia MAV?

v Nifios y adultos jovenes
Debut inicial con hemorragia
MAV con drenaje venoso profundo l Por qué recurren?
Embolizacién pre-quirargica
MAV alto riesgo (Spetzler-Martin) (restos)

Lesiones dinamicas con vasos en desarrollo en nifios
Factores que inducen produccion VEGF
Factores asociados a mayor riesgo de hemorragia

. . ge T\
Si existen restos o recidiva de la MAV f N \‘\“
el riesgo de resangrado persiste |

Sorenson World Neurosurgery“2018
Aboukdgis JNS 2017



;Como seguir una MAV

tratada quirurgicamente? Copelan Stroke 2020

—
|
I
|
|
I
|
I
I
|
I
Cierre quirtirgico debe  '_
confirmarse con
angiogrdfia tras cirugia
|l
‘ -~

: 1
Falso cierre completo por efecto 1

e ————————— o ——
I
: de masa del hematoma :

Aboukdis JNS 2017

No hay consenso
sobre el seguimiento

¢Durante cudnto
tiempo?

¢ Con qué técnica de
imagen?

Recomendaciones

Angiografia de control al afio de la cirugia

/\

Recurrencia/hemorragia tardia en adultos rara
Seguimientos a largo plazo no estandarizados
Angiografia a los 6 meses en MAV complejas o

con embolizacién pre-gx

ANGIO-TC/RM cada 2
afnos en nin~s .
Ultima angit _ 1fla? |
(5 afos?)
Seguimiento largo plazo




Radiocirugia MAV con tamaiio <3 cm
Localizacion profunda o
en dreas elocuentes

MAV con alto riesgo quirdrgico
Parte integral en el manejo de
las MAV

Obliteracion completa del

nidus
2 e :
Alteraciones histologicas ; . MAV en pacientes
tras la radioterapia S\ . jévenesy con
A ( * volumen pequefio :
O Estimulacion sobre endotelio vascular ’;T:',"y o, N tasas de :
O Acumulacién colageno extracelular )., .+ obliteracién 80% :
O Engrosamiento intimal progresivo, \\ A " alos 3-5 afios
trombosis de vasos irradiados y T ) e b 2N
oclusién de luz vascular i i WS e [ .‘...‘,;..j‘i...E
| y

Daon J Stroke and Cerebrovascular Diseases 2020




Principales factores predictores de la Obliteracién precoz <18 meses Cohen-Inbar J Neurosurgery 2017
obliteracion del nidus tras radiocirugia Obliteracion tardia 5 afios Pollock J Neurosurgery 2017

1. Volumen de la MAV (relacién inversa con obliteracién) Nidus compacto mayor tasa de

obliteracion que nidus difuso

MAV con grandes volumenes menor tasa obliteraciéon
Alto flujo, paredes vasculares mas gruesas
Mas dificil la oclusion o tardan mas tiempo

: MAYV de zonas elocuentes menor
..... :  dosis periférica y menor tasa
obliteracién

3. Edad (pacientes jévenes mayor tasa obliteraciéon; mayor sensibilidad a RT?)

4. Ausencia de embolizacion; cirugia previa (menor volumen)

Dificultad delimitar nidus

Nidus fragmentado

Hypoxia produce menor radiosensibilidad y
mayor actividad angiogénica

;Sesgo?




Seguimiento de las MAV tratadas con radiocirugia

Disminucion progresiva del calibre de los vasos 22 a la proliferacién de la capa endotelial
Velocidad flujo disminuye y finalmente se detiene por trombo intraluminal

Monitorizar la regresion de la MAV Esperar 5 afios antes de
Tasas oclusion <40% al afio y >75% a los 2 afios considerar otra opcion
Puede existir periodo latencia entre 3 y 5 afios hasta cierre completo terapéutica en MAV residuales

RM predice de forma adecuada durante

el seqguimiento el cierre de la MAV ‘ Angiografia confirmar —
el cierre de la MAV B

Leclerc AJNR“2020

Mayor exactitud en MAV de grandes volimenes
Lee J Neurosurgery 2015



Falsos positivos de la RM

o 5 _ I Volumen MAV
Limitada valoracion vasos residuales importante
de pequeiio tamafio y con flujo - relacién con
enlentecido (nidus <1cm) ] sensibilidad RM

| ;Gadolinio necesario en
I seguimiento de MAV radiadas?

Perfusion ASL sensible para predecir

Permanecer pequenas
venas residuales
incluso con nidus

obliterado

obliteracion nidus y restos MAV

Detecta CBF residual en forma de hipersenal
venosa en nidus o en vena drenaje

Falsos negativos de la RM

1. Hiperintensidad sefial pre-
contraste (hematoma o trombo)

2. Captacion contraste por
rotura BHE post-RT
Falsa interpretacion de
flujo persistente en nidus

| Evitar 3DTOF+C 1

alternar RM-ANGIO c

Seguimientos a largo plazg
) )
contraste y ASL I '

Leclerc AJNR 2020



Angiografia técnica eleccion para
diagndstico y para confirmar la
obliteracion del nidus de 1a MAV radiada

¢;Cuando realizaremos una angiografia?

v" Nidus MAV parezca
obliterado en RM

v Persistan restos de MAV
transcurridos 5 afios para
valorar tratamiento
complementario

Riesgo de hemorragia

Varias teorias...

v Tras radiocirugia el riesgo de
hemorragia persiste hasta la
obliteracion del nidus

v Aneurismas asociados
relacionados con riesgo
hemorragia (aumento flujo menor
obliteracién y mayor hemorragia)

v Radiocirugia reduce el riesgo
hemorragia en MAV rotas

v" MAV no rotas y >40 afios la
radiocirugia aumenta riesgo
hemorragia / \\

[\ ’ g;i‘“ “

Leclerc AJNR2020

Chye BMJ Open 2020



Chen Neurology 2020
Cambios post—radioterapia Radionecrosis Abdelaziz J Neurol Surg 2019

Preceden a la obliteracion del nidus
Suceden a los 6-18 meses

Relacionados con los siguientes factores:
1. Alteracion BHE por inflamacién
2. Vasos capilares dilatados
3. Neovascularizacion

Altas dosis en parénquima normal que rodea la MAV

. Dosis y volumen dependientes (MAV 3cm y segundas RC)
Cambios precoces

Hiperintensidad de senial perinidal, en su
mayoria transitorias y asintomaticas (>30%)

Representa cambios hemodindmicos con
rotura BHE, edema vasogénico y buena
-

respuesta a la RT — 2 TN === =4
j Factor predictivo |
Puede persistir tras obliteraciéon =~ | mas importante de |

del nidus y refleja gliosis perinidal | obliteraciéndela |
I MAV l




Fistulas arteriovenosas durales

Aporte vascular de origen dural
Anastomosis an6malas entre:

- Arterias durales o ramas meningeas de arterias cerebrales
- Senos durales o venas corticales

SIN nidus
Entre las hojas de la duramadre

Localizacién ++ frec: confluencia transverso-sigmoide
Otras: seno cavernoso, SLS, fosa craneal anterior y tentorio

10-15% de las malformaciones vasculares intracraneales
Aparecen en torno a 50-60 afios
Menos frecuentes en jovenes y ninos 5\\\“\

Reynolds S}rokeé(ﬂ 7

Chen Neurology 2020



Fisiopatologia

Adquiridas

A Menor frecuencia 22 a
Idiopaticas

trauma, cirugia previa,
infeccion,...

Paredes Neurocirugia 2013

\‘ Reynolds Stroke 2017

A
Situacion normal

Resulta de la estenosis progresiva
y/o oclusion de un seno dural

A medida que aumenta la presion
del seno venoso, las arterias
meningeas desarrollan conexiones
fistulosas con el seno dural y/o
venas corticales

Formacion de la fistula proceso dindmico

Hay 2 teorias:
Hiperplasia endotelial del seno y
trombosis progresiva
Trombosis del seno dural (episodio inicial)

Y

Factor
desencadenante
produce la fistula,
condre g
anterégravio



Compleja red de estructuras

venosas con presiones arteriales o
Hemodinamica fistula puede

cambiar con el tiempo
debido a:

Desarrollo de via venosa alternativa
y se conectan los vasa vasorum de
arterias y venas durales adyacentes
resultando en una fistula
seno trombosado
A medida que empeora la
obstruccion a la salida del flujo
venoso con hipertension venosa

——

Flujo se invierte
Flujo retrégrado a venas corticales

——

Signos hipertension venosa en
parénquima adyacente

2. Reclutamiento de
aporte arterial por ACE
(pasar de fistula sin
drenaje venoso cortical
(CVD) a fistula de alto
riesgo con CVD)

3. Trombosis espontdnea




Serulle Neuroimaging Clin N Am 2016

;Como diagnosticar una fistula dural?

SCREENING INICIAL
RMYTC

Varices venosas

GOLD STANDARD

pueden causar
hemorragia y

Calcificaciones lineales — venus ¢

v" Localizacion y n® fistulas : .
h . localizarse a distancia
v' Anatomia ACE y ramas durales Hemorragia del shont .
v' Presencia o ausencia de drenaje venoso cortical Calcificaciones B =
S— ] ]l
v / )]
v

Grado estenosis y oclusién seno dural )
Ectasia venosa _‘

medulares 2% a congestion venosa




Serulle Neuroimaging Clin N Am 2016

HALLAZGOS EN RM

Hodel AJNR 2017

‘

Vasos medulares o
leptomeningeos dilatadoq
ectasia venosa, ca}{

Vacios de sefial de grandes Hiperintensidades de

venas de drenaje sustancia blanca profunda: parénquima cerebral y s€D0
arterializadas y varices edema por congestion venosa dural ocluido/trombosado




Susceptibilidad magnética

Microhemorragias
por congestion

Hiperintensidad venosa

de senial anomala
en flujo venoso
arterializado

Superior a secuencia T2
(shunt AV)

Deteccion venas profundas
dilatadas (venas medulares);
vendas muy pequerno tamano o
con flujo lento

Venas hipointensas
dilatadas
representan

alteracio’
drenaje[;..__\ P

N

Reynolds Stroke 2017




Signos indirectos de congestion venosa:

v" Ingurgitacién de venas piales
v" Dilatacion de varices venosas
v' Captacién vascular anémala
v" Dilatacién de venas medulares
v" Hiperintensidad seiial en
sustancia blanca profunda

Combinacién estructuras
vasculares dilatadas en
superficie cerebral e
hiperintensidad sefial
sustancia blanca
ALTAMENTE SUGESTIVO
FISTULA DURAL

Congestion venosa da lugar a
patron pseudoﬂebltlco con,

venas leptoment Q\.'\T.;,“ \"-,l
engrosadas e ingur 8 a? /)



Secuencias de RM-ANGIO ;qué aportan?

Captacion de

vasos
Drenaje precoz de un seno transéseos
dural en fase arterial
Arterializacion seno dural
Secuencia 3DTOF
sin contraste
Secuencias
dinamicas 4D

Localizar shunt AV
Arterias aferentes engrosadas
y dilatacion venas drenaje

Venas corticales dilatadas

Hodel Eur Radiol 2013




RM-ANGIO intracraneal en fistulas durales ;debe realizarse con contraste?

Combinacion SWI y ASL titiles en screening,
seguimiento y cambios post-tratamiento

Alternativa a RM-ANGIO con contraste
DSA para confirmar la sospecha de dAVF

Secuencias dinamicas 4D con contraste
Localizar shunt AV

SWI por arterializacion ASL correspl  liznte

Seno hiperintenso en Hiperseifial venTa en
de sangre venosa al shunt



Clasificacion de Borden 4

Clasificacion
Ausencia CVD: tipo 1 Presencia CVD: tipos Il y II1

Tipo III

Vessel
occlusion

— Type 3
fistula

— Abnormal
\// cortical v.

Abnormal
. MMA

Arterias durales que Fistula drena a un seno Drenaje exclusivo a venas
drenan exclusivamente en dural con flujo anterogrado corticales con flujo
un seno dural con flujo al seno y retrogrado a las retrégrado
anterégrado venas corticales

Subtipo A Subtipo B

Fistulas tipo Il y Il ALTO GRADO por la Subtipo A: fistula tinica
existencia de drenaje venoso cortical (CVD) Subtipo B: multiples fistulas




Localizacion shunt, caracteristicas del drenaje venoso

Clas 1f1cac1 on de COg nard y angioarquitectura del flujo de salida venoso

Tipo I: drenaje anterégrado al seno dural

Tipo Ila: drenaje retrogrado al seno dural

Tipo IIb: drenaje anterégrado al seno y
reflujo venoso a venas corticales

COGNARD 2b

1. (Ectactic)

A N

Tipo Ila+b: drenaje retrogrado al seno y
reflujo a venas corticales

Tipo III: drenaje directo a venas corticales

Tipo IV: drenaje directo a venas corticales
+ ectasia venosa

Tipo V: drenaje exclusivo a venas

| Mas Compleja : 1. Cortical vein perimedu]ares

I Incorpora el concepto | 2. Artery A\
I de ectasia venosaen | > :::us . ; ) )
I venascorticales | e Subtipos IIb al V A )
_________ . RIESGO por CVD

| COGNARDS



Clasificacion Borden y Cognard M Od 0 d e presen ta C i 6"

Buena correlacion con agresividad

en forma presentacion
. Mayoria fistulas durales asintomaticas;
V v' Incidental ﬁ trombosis sin tendencia a recurrir
CVD ALTO RIESGO v’ Sintomas benignos
Tinitus o sintomas oftalmoldgicos
Secundario al ~#r- drenaje venoso
Clasificacion Zipfel

Tinitus :
Localizacion tentorial o

. . I

seno transveso/sigmoide

Mejor clasificacion del riesgo

CVD asintomadtico vs sintomadtico
(hipertension venosa en forma de
hemorragia, crisis, focalidad, demencia)

Sintomas varian en funcion
localizacion fistula

Indica si presentacion agresiva o no
Determina tratamiento urgente o
electivo

v’ Sintomas agresivos




Sintomas agresivos

v _ Tipos Il y 11l de Borden
Hemorragia 20-30% = Tipos IIb a V de Cognard
Déficits focales 22 a hipertension venosa cortical Existencia de CVD
Encefalopatia difusa con o sin hipertension intracraneal |

Hemorragia lobar
HSA menos frecuente (tipo V Cognard)

;. Qué condiciones asocian
mayor riesgo de hemorragia?

Dilacion aneurismatica
Drenaje venoso leptomeningeo

Varices o ectasia venosa (x7)
Rotura de venas ! Drenaje venoso por vena de Galeno
leptomeningeas St Je venoso. por veha de aeno Fosa craneal
arterializadas anteriory tentorio
0 CVD factor de riesgo mas importante Mayor CVD por
Transformacién asociado a comportamiento agresivo ausencia de senes
hemorragica de duralesa¢  :énjes
congestion venosa Patron drenaje venoso determina ’
cortical riesgo de hemorragia en dAVF Lesiones agresivas




Historia natural Fistulas bajo grado (sin CVD)

Curso benigno (0-0.6% focalidad neurolégica anual)
Varia desde resolucion espontanea de la
fistula hasta la hemorragia Transformacion a fistula con CVD a lo largo del tiempo
(2% upconversion) debido a:
Depende de patrones de drenaje venoso

v Estenosis progresiva o trombosis del drenaje
venoso
Aumento del flujo arterial
Mayor nimero de conexiones fistulosas

Asociacion entre
modo de presentacion
e historia naturqgl

Fistulas alto grado (con CVD)

Curso mas agresivo
Debutan con hemorragia o focalidad si no se tratan

Pacientes que debutan con hemorragia
Riesgo resangrar 2 primeras semanas 3 5%

Diferencias en tasa anual de hemorragia entre

diagnostico incidental y presentacion clinica agresiva



Tr a ta m i én tO Pronéstico de la fistula determina tratamiento

o’ . . T, Starke JNS 2020
Conservador 4° % A *» Radiocirugia
Quirtrgico Endovascular
Fistulas sin CVD Grado I Borden

. . )4 . . . . I II
v si diagnostico incidental: tratamiento conservador [ 1a Cognard

IMP SEGUIMIENTO por riesgo de conversion
a lesion agresiva (con CVD)

v Tratamiento sintomadtico
Disminuir el flujo
Cierre completo (evitando riesgo conversién)

v’ Buenas candidatas a Radiocirugia
(Alta tasa obliteracion y bajo riesgo hemorragia periodo de latencia)



Curacion de la fistula (obliterar shunt y eliminar CVD)
Si presentacion clinica agresiva: tratamiento urgente

"""""""""""""""" ——

12 eliminar CVD
22 obliterar fistula

Fistulas con CVD

Tratamiento optimo desconocido

Eleccién Embolizacion transarterial o transvenosa

Tratamiento quirtrgico (cierre pie de vena)
Eleccidn en fistulas fosa craneal anterior

Rescate Radiocirugia
Dano endotelial y trombosis (latencia riesgo hemorragia)
Combinacion embolizacion y radiocirugia
Embolizacion: mejoria sintomas
Radiocirugia: curacién a medio plazo

Oclusion parcial
Alterar drenaje venoso
Inducir CVD Starke JNS 2020



;Como seguir una fistula dural _ Traselcierre dAVE
Mejorla sintomas COHgGSthl’l venosa

/ ?
tras el tratamiento:

Baharvahdat Stroke and Vascular Neurology 2020

RM anual

Secuencias dinamicas 4D (localizar shunt AV)
Combinacion SWI y ASL (drenaje venoso precoz)

Angiografia para confirmar el cierre de la fistula

Tras tratamlentp, mejoria progresiva de la Pueden

congestion venosa en SWI persistir venas
prominentes en
SWI tras cierre

completo de la
fistula dural
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