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ER E S U M E N
Las malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAVc)
revelan en su composición vasos con paredes madu-
ras y fenotipos alterados. El  alto f lujo y el estrés
hemodinámico predisponen al reclutamiento vascular,
arterialización de las estructuras venosas y gliosis del
tejido cerebral adyacente. Su patogénesis se atribu-
ye al desarrollo anómalo del propio sistema vascular
cerebral  aunque la anomal ía responsable o
desencadenante continúa siendo un motivo de con-
troversia. Las MAVc son lesiones dinámicas que pue-
den cambiar con los años y los estudios radiológicos
revelan muchos de estos cambios. Los mecanismos
moleculares inherentes a su génesis y mantenimiento
no están bien esclarecidos. Se ha identificado para
las células endoteliales, la existencia de dos sistemas
de factores de crecimiento angiogénicos y sus recep-
tores. Estos conocimientos permitirán diseñar estudios
mejor estructurados en la búsqueda de evidencias
con mayor repercusión en el tratamiento personaliza-
do. Nuevas investigaciones sobre posibles alternati-
vas de tratamiento en el campo molecular serán ne-
cesarias.

    r   l m i : t ou  sCerebral  arter iovenous malformat ions:
     i  c lom  From diagnos is ,  c lass i f icat ions,

         a    ed    gand pathophys io logy up to genet ics.

A TABSTRACT
Cerebral arteriovenous malformations (cAVM) have
vessels with mature walls and abnormal phenotypes.
The high flow and hemodynamic stress predispose
these vessels to addit ional vascular recruitment,
arterial izations of venous structures and gliosis of
contiguous brain t issue. cAVM pathogenesis  i s
attributed to the anomalous development of the ce-
rebral vascular system, although the responsible fac-
tor or precipitating cause is still controversial. cAVM
are dynamic lesions that may change in the course of
the years as has been describe by neuroimagen
studies. Although the molecular mechanisms inherent
in their genesis are not well established, two systems of
factors involved in the formation of the cerebral vessels
has been identified in the endothelial cells: angiogenic
grow factors and their receptors. This knowledge will
allow to design better structured studies in order to
find new evidences about the pathogenesis of cAVM,
including new researches in the molecular field, that
have repercussions for improving the management of
this vascular malformations.

REVISIÓN NEUROLÓGICA

INTRODUCCIÓN

Las primeras observaciones clínicas de las mal-
formaciones arteriovenosas cerebrales (MAVc) se
realizaron por Pfannenstiel en 1887 y Kaufmann
en 1897. Se trataba de una paciente embarazada
y en el estudio de la autopsia se encontró una
“lesión varicosa” intracerebral.1 Otros casos de
MAVc reportados fueron atribuidos a D´Arcy
Power en 1888 y a Steinheil en 1894, los cuales
fueron los iniciadores de la descripción de la enfer-
medad, aunque el primer diagnóstico clínico se debe
a Hoffmann en 1898.1 Entre 1890 y 1936 se realizaron
más de 90 reportes de casi 120 casos de MAVc.

Giordano, en 1889, tiene el crédito de haber in-
tervenido quirúrgicamente la primera MAVc; el fran-

cés Pean, en mayo de 1889, el de la primera resección
completa de una MAVc.1 Krause, en 1908, publica sus
primeras descripciones prácticas de las MAVc.2 Cus-
hing y Dandy publican sus series de pacientes con
diagnóstico de MAVc en 1928. Después de la intro-
ducción de la angiografía por Moniz en 1927, autores
como Dott en 1929, Olivecrona y Tonnis en 1936, Pen-
field y Ericsson en 1941 diagnostican y tratan las
MAVc. Desde 1932 a 1957 se realizaron aproximada-
mente 500 intervenciones en pacientes con MAVc.

En 1957 durante el Primer Congreso de Cirugía
Neurológica en Bruselas, se sugiere el tratamiento
quirúrgico radical como el más efectivo. Otros suce-
sos han contribuido a mejorar el tratamiento de es-
tas lesiones, destacando la introducción de las téc-
nicas de cateterización arterial (Seldinger 1953 y
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Djindjian 1962). Estudios de evaluación de la historia
natural vs. la aplicación de los tratamientos conven-
cionales como la microcirugía, la embolización, la ra-
diocirugía y las variantes de tratamientos combina-
dos o multimodales, han permitido junto a la
profundización del conocimiento de la etiopatoge-
nia, la patofisiología y el seguimiento radiológico,
mejorar los resultados y brindar algoritmos más
eficaces y personalizados para el manejo de esta en-
fermedad.3

DESARROLLO

Descripción histopatológica

Las MAVc son anomalías vasculares complejas com-
puestas por arterias y venas, ellas pudieran incluir
primariamente, vasos de las leptomeninges con ex-
tensión dentro de los surcos y fisuras. Se localizan en
territorios vasculares profundos del cerebro medio,
cerebelo y plexos coroides. En las MAVc participan
vasos perforantes regionales, los que podrían tam-
bién formar parte del complejo malformativo.1

Desde el punto de vista macroscópico se eviden-
cia la presencia de canales venosos marcadamente
dilatados y de paredes engrosadas que conforman
una masa piramidal con el vértice penetrando en el
parénquima y dirigido hacia la pared ventricular don-
de es imposible diferenciar arteria y venas al estar
ambas engrosadas y llenas de sangre oxigenada.4

El nido constituye el epicentro de la MAVc y está
compuesto por un conglomerado vascular cuya des-
cripción se mantiene en la controversia al desglosar-
se en canales vasculares anormales, venas embriona-
rias o venas normales arterializadas (Figura 1). Las
MAVc revelan en su composición, vasos con paredes
maduras y fenotipos alterados por el alto flujo y el
estrés hemodinámico, incluyendo aneurismas arte-
riales, nidales y venosos. Las MAVc son susceptibles a
la hemorragia por ruptura de vasos nidales, aneuris-
mas asociados o por obstrucción del flujo venoso de
salida.5

Han existido múltiples clasificaciones para las
MAVc, algunas mostraron nuevos conceptos y otras
retomaron términos antiguos. Virchow, en 1863, rea-

lizó su propio estudio definiendo cuatro tipos funda-
mentales y describió que “un tipo de angioma puede
transformarse en otro por cambios en la lesión, flujo
o proliferación celular”. La clasificación de Bailey y
Cushing, en 1928, donde por primera vez se separa-
ron en dos grupos las verdaderas neoplasias vascula-
res, de las de origen malformativo, manteniendo al
angioma cavernoso como una neoplasia. La clasifica-
ción histológica de Russel-Rubinstein, en 1963, que
tuvo una gran aceptación mundial siendo una de las
más empleadas en la actualidad, aunque se le criticó
la desventaja de intentar diferenciar histológicamen-
te entre muchas malformaciones sin incluir formas
mixtas. Además, la amplia y completa clasificación de
Yarsagil en 1987.1

Una de las más simples y más frecuentemente
utilizadas, es la clásica clasificación histopatológica
de McCormick6,7 que fue posteriormente ampliada por
Awad.8 En ésta, las MAVc comprenden las siguientes
variedades: malformaciones arteriovenosas propia-
mente dichas, angiomas cavernosos, malformaciones
venosas, telangiectasias capilares, transicionales y

   : Palabras clave: Malformaciones arteriovenosas ce-
rebrales, angiografía por sustracción digital, agentes
moduladores de la angiogénesis.
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    Figura 1. Esquema de una MAV. .11. Arteria aferente terminal. 2.
Arteria aferente de tránsito con participación. 33. Aneurisma de flujo,
4.4. Nido de la MAV (plexiforme, multicompartimental). 5.5. Vena
arterializada. 6. Pseudoaneurisma venoso.
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mixtas. Estas últimas incluyen la combinación de dos
o más de las variantes antes mencionadas histológi-
camente distinguibles en regiones separadas de la
misma lesión.8

Las MAVc son las mejor conocidas de las malfor-
maciones vasculares, sólo precedida en frecuencia
por las malformaciones venosas.9 Las MAVc contie-
nen en sus paredes elastina y músculo liso, típica-
mente engrosados (arterias hipertrofiadas y venas
arterializadas) con mínima intervención de tejido
gliótico, no existiendo tejido nervioso viable dentro
de los límites de la MAVc, sólo algunas neuronas en
fase de degeneración. Además, existen evidencias
de trombosis y sangrados antiguos con macrófagos
cargados de hemosiderina, aracnoide engrosada, hia-
linizada y paredes vasculares calcificadas.4,7,9 Se des-
cribe un subtipo específico conocido como malfor-
mación arteriovenosa difusa, reportada
principalmente en niños, en la cual se observan neu-
ronas en su interior de apariencia normal, con un
grado variable de gliosis.10

Las MAVc exhiben una intensa expresión de lami-
nina, localizada en y alrededor de la lámina elástica
interna y fallan al demostrar expresión significativa
de fibronectina.11 El colágeno tipo IV es expresado
intensamente a nivel de la lámina basal. La lisanina
presenta una expresión ligera o moderada en la me-
dia de algunos grandes vasos de la MAVc, en las ve-
nas arterializadas esta expresión es baja y significa-
tivamente menor que la observada en los vasos
cerebrales normales. Este hallazgo puede reflejar la
desaparición de propiedades contráctiles de las cé-
lulas musculares lisas de los vasos de la MAVc, debido
al estrés hemodinámico por el flujo sanguíneo tur-
bulento.11

Epidemiología

Al revisar varios estudios epidemiológicos, se en-
contraron grandes variaciones en la incidencia esti-
mada proveniente de las autopsias hospitalarias,12,13

lo cual hace poco confiables estos datos, oscilando
entre 5-613 casos por cada 100,000 habitantes. Si se
toma como promedio el estudio publicado por Mc-
Cormick, en 1984, donde entre 5,754 autopsias se
encontraron 30 MAVc, se obtiene una prevalencia de
las MAVc del 0.52%.6 Está mejor definido el número
de casos que se hacen sintomáticos cada año repor-
tándose de 0.14 a 1.2 por cada 100,000 habitantes.13,14

Stein en 1985 planteó que las MAVc representa-
ban 1/10 de la frecuencia de los aneurismas intracra-
neales, estimando 2,500 casos nuevos cada año.1,14

Estas lesiones cerebrales representan entre 1 y 8%
de las causas de ictus, estimándose un riesgo de he-
morragia anual de 2-4%, con una edad de aparición
más temprana y un índice de incapacidad por hemo-
rragia alrededor de 50%.1,15 La distribución por sexo
varía muy poco aunque parece existir un ligero pre-
dominio del sexo masculino: hombre/mujer de 1.09-
1.94.16

Etiopatogenia y
genética de la MAVc

Las malformaciones vasculares cerebrales se pre-
sentan por errores congénitos en la morfogénesis
vascular, causadas por fallas o disfunción del proceso
embrionario de maduración capilar que resulta en la
formación anormal de canales arteriales, venosos o
capilares con o sin la presencia de comunicaciones
arteriovenosas directas.12

La patogénesis de las MAVc se atribuye al desa-
rrollo anómalo del propio sistema vascular cerebral,
aunque la anomalía responsable o desencadenante
de la malformación vascular continúa siendo un moti-
vo de controversia.17 El desarrollo del sistema
vascular comienza durante la tercera semana y llega a
conformarse con el patrón arterial y venoso del adulto
hacia las semanas 10 u 11, continuando su madura-
ción hasta después del periodo posnatal.18 En la se-
mana 7 estos vasos emiten ramas que penetran en
el cerebro en desarrollo llegando a la unión de la sus-
tancia gris y blanca para luego volver atrás hacia la
superficie pial o continuar atravesando completa-
mente al tubo neural y terminar en la capa subepen-
dimaria formándose con ello la circulación epicere-
bral y transcerebral.19 La posterior maduración
consiste en pequeñas ramas emergidas en ángulo
recto a estos vasos y que continúan dividiéndose y
permitir la eventual interconexión del sistema arte-
rial y venoso a través de una fina red de canales capi-
lares lo cual continúa hasta las 12 semanas.

Los procesos interrelacionados de vasculogéne-
sis y angiogénesis concluyen con la formación de los
vasos sanguíneos. La formación, maduración y remo-
delación de los vasos sanguíneos es regulada por un
balance de señales paracrinas estimulantes o inhibi-
torias y actúan a través de ligandos (factores de cre-
cimiento y moléculas de crecimiento de adhesión
célula-célula dentro de la matriz extracelular) y re-
ceptores (receptores de los factores de crecimien-
to y la matriz celular).20

Durante este periodo embriológico de la forma-
ción de los vasos sanguíneos es más probable que
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se formen las MAVc, posiblemente como resultado
de un error angioblástico local o por la persisten-
cia de las conexiones directas entre los futuros lados
arterial y venoso del plexo vascular primitivo, con una
falla en el desarrollo de la red capilar interpuesta.21,22

Existen estudios más recientes que ponen en duda el
origen de las MAVc en esta etapa embriológica y que
se basan en el gran número de detecciones prenata-
les de malformaciones aneurismáticas de la vena de
Galeno, a la par de la ausencia de reporte alguno en
el cual se haya podido identificar una MAVc en la eta-
pa  intrauterina.23 Otros aportes provienen desde la
observación por angiografía del surgimiento de novo
de una MAVc.24,25

Por otro lado, estas lesiones comúnmente asien-
tan en las ramas arteriales distales, principalmente
en las zonas limítrofes entre los grandes territorios
vasculares, sugiriendo que la lesión inicial se origina
en el periodo fetal final o posparto inmediato cuan-
do estas áreas se forman.26,27 Los mecanismos mo-
leculares inherentes a la génesis y mantenimiento
de este fenotipo vascular anormal no están bien es-
clarecidos. Existen nuevas consideraciones genéti-
cas en relación con la aparición de hemorragias como
forma de presentación de una MAVc.28

Recientemente se ha identificado que dos siste-
mas fundamentales de “factores de crecimiento an-
giogénicos” y sus “receptores” específicos tirosino
cinasa (FLT1) para las células endoteliales, median
varias fases de la formación de los vasos sanguíneos
durante la vasculogénesis y la respuesta vascular a la
lesión. Estos son los receptores para los factores de
crecimiento del endotelio vascular (VEGF) que me-
dian la proliferación endotelial, la migración, la adhe-
sión y la formación tubular y el grupo de las citocinas
(angiopoetina-ANGPT) con sus receptores (TEK) que
median la interacción de la matriz extracelular, proce-
so esencial en la fase de maduración y remodela-
ción vascular.28-31 Otros candidatos propuestos son
el factor del crecimiento transformador B-1 (TGFB1), el
factor de crecimiento fibroblástico 2 (FGF2) y la
enzima óxido nítrico sintetasa.32 El VEGF es expresa-
do fundamentalmente en las paredes subendotelial
y media de los vasos de una MAVc y el FGF2 es detec-
tado esencialmente en la pared media.33 La propor-
ción de receptores FLT1-TEK en vasos inmunopositi-
vos fue significativamente mayor en MAVc que en
el cerebro normal.31

Las MAVc de forma típica se presentan como le-
siones solitarias, excepto en la telangiectacia hemo-
rrágica hereditaria (THH) también conocida como
enfermedad de Osler-Weber-Rendu. Esta enfermedad

es heredada como displasia vascular multisistémica
autosómica dominante y las MAVc se han encontra-
do en 10-25% de estos pacientes. Dos genes son co-
nocidos como causa de la THH: el ENG en el cromoso-
ma 9q y el ACVR1 en el cromosoma 12q.34 Mutaciones
en el gen ENG produce la THH tipo 1, que se asocia a
alta prevalencia de MAVc, además de lesiones de igua-
les características en pulmones. La THH tipo 2, tien-
de a ser más leve con edad de presentación más tar-
día. Estos genes codifican proteínas de los complejos
receptores TGFB1.35 Aproximadamente 46 mutacio-
nes diferentes se han descrito para el gen ENG y 23
para el gen ACVR1, produciendo pérdida de la proteí-
na o cambios en los aminoácidos que fueron identifi-
cados en los pacientes con THH.

Existe una heterogeinidad entre familias con THH
tipo 1 y 2, apoyando la hipótesis de que la penetran-
cia clínica y la severidad de la enfermedad es de-
pendiente de factores genéticos y adicionalmente
ambientales. Parece ser que parte de la variabili-
dad clínica puede ser resultado de las diferencias
en los genes implicados, en la misma enfermedad
u otros genes relacionados con el desarrollo o man-
tenimiento de los vasos cerebrales.36 La expectativa
de que igualmente la vasculogénesis, angiogénesis y
los genes relacionados con la enfermedad se expre-
sen de manera diferente en las malformaciones
vasculares se ha confirmado parcialmente.37

Topografía, patofisiología
y angioarquitectura

Las MAVc se pueden encontrar en cualquier parte
del sistema nervioso central.9 Entre 70-93% son su-
pratentoriales.38 Las localizaciones más frecuentes
pueden apreciarse en la tabla 1.9 Geshwind y Gala-
burda39,40 sugirieron que las MAVc son más comunes

TT   a bl  abla 1
      a on    dei e   u  Localizaciones más frecuentes de

 f r c  te os  elas malformaciones arteriovenosas cerebrales r c  e os  e f  t  las malformaciones arteriovenosas cerebrales

• Hemisféricas
° Parietal (27 %)
° Frontal (22%)
° Temporal (18%)
° Occipital (5%)

• Fosa posterior
° Cerebelosas (5%)
° Tallo cerebral (2%)

• Intraventriculares (18%)
• Otras (3%)



Rev Mex Neuroci 2010; 11(6): 470-479
López FG, et al. Malformaciones arteriovenosas cerebrales

474

en el hemisferio izquierdo de pacientes masculinos,
para ello se basaron en la observación clínica y en la
teoría del desarrollo de la lateralidad cerebral. Los
autores plantean la hipótesis que en los hombres
existe un retraso en la maduración del hemisferio
izquierdo dependiente de testosterona, que condi-
ciona que dicho hemisferio sea más vulnerable a al-
teraciones durante el desarrollo. Barr, Jaffe y Stein
extrapolaron esta hipótesis en una gran muestra de
MAVc con lateralización clara, probando la interac-
ción del sexo, la manualidad y la localización de las
MAVc.41 Ellos concluyen que la hipótesis tiene, sobre
todo, un valor heurístico. No obstante, encuentran
que las mujeres tuvieron una mayor proporción de
MAVc en el hemisferio izquierdo, mientras que los
hombres mostraron una tendencia opuesta y no
obtuvieron relación alguna en cuanto a la laterali-
dad de la lesión y a la manualidad.

La forma más común de clasificar las malforma-
ciones arteriovenosas según su localización es la
empleada por Yarsagil,1 quien las divide en superfi-
ciales o corticales, y profundas; han sido seguidas
por otras como la de Voogd (1988) que mantiene los
mismos preceptos, pero prima su sencillez.1 Con el

advenimiento de la imagen de resonancia magnéti-
ca y su correlación con los estudios angiográficos,
Valavanis (1996) define con más exactitud la topogra-
fía de las MAVc en relación con el área involucrada
del parénquima cerebral15 (Tabla 2).

Existen otras clasificaciones de las MAVc basadas
fundamentalmente en la descripción de la angioar-
quitectura y sus particularidades, tomando como
base las aferencias arteriales, la conformación del
nido y las venas de drenaje.1,15 En relación con el nido,
pueden dividirse en aquéllas con un nido único (mono-
compartimental), las que tienen más de un nido en
áreas adyacentes (multicompartimental) y las difu-
sas que son arterias y venas patológicamente dise-
minadas entre las que no puede reconocerse an-
giográficamente una conexión.1 Igualmente se ha
establecido una relación entre el número de com-
partimentos y aferencias.15

Las arterias aferentes también se clasifican en re-
lación con su origen en cinco tipos: piales, durales,
anastomóticas, perforantes y coroidales.15 Estas arte-
rias pueden estar relacionadas con las MAVc de tres
formas: como arteria terminal, como arteria indirec-
ta o arteria de tránsito con participación en la MAVc
y como arteria pseudoterminal o de tránsito sin par-
ticipación.1,15 El drenaje venoso puede ser superficial
o profundo y puede envolver una o múltiples venas.15

En relación con su tamaño, Yasargil las divide en:
ocultas (invisibles en la angiografía, no encontrada
durante la cirugía y no demostrada en la anatomía
patológica), crípticas (invisibles en la angiografía y
cirugía, pueden ser reconocidas en el examen anato-
mopatológico de un hematoma evacuado), micro de
0.5-1 cm, pequeñas de 1-2 cm, medianas de 2-4 cm,
grandes de 4-6 cm y gigantes mayores > 6 cm.1 En su
forma se reconocen las variantes cónicas, esféricas,
ameboideas, ovales y globulares, entre otras.1,15

Se han realizado diversos estudios experimenta-
les sobre el flujo en modelos matemáticos por la fal-
ta de modelos animales idóneos.42 Desde el punto de
vista fisiopatológico al faltar teóricamente la red
capilar en la MAVc se produce una disminución de la
presión en las arterias aferentes, lo cual crea un efec-
to de “sumidero o tragadero” con el consiguiente
aumento del flujo, que en sí mismo puede producir
mayor reclutamiento de flujo hacia la MAVc, con dis-
minución de la presión regional. Además es conoci-
do que las MAVc se expresan clínicamente como res-
puesta a una situación hemodinámica anormal por la
existencia de vasos de alto flujo y baja resistencia.4

Hay algunas evidencias obtenidas de modelos
matemáticos que confirman una adaptación estruc-

TT    abla 2abla 2
        i a ó  t g c   s rn  de  f cClasificación topográfica de las malformaciones
          v a  r  s   i ne  i  a    á  arteriovenosas cerebrales basado en imágenes de

r i  a a y og a  (resonancia magnética y angiografía (Vr i  a  y o a   a  g  (resonancia magnética y angiografía (V )alavanis))alavanis)

           o o s c i   u c  % f r i  t   p i  1. Malformaciones corticales o superficiales (72%)

• Sulcal
°  Pura sulcal
°  Sulcal-subcortical
°  Sulcal-subcortical-ventricular

• Giral
°  Pura giral
°  Giral-subcortical
°  Giral-subcortical-ventricular

• Mixto
°  Sulcal-giral
°  Sulcal-giral-subcortical
°  Sulcal-giral-subcortical-ventricular

• Difuso (angiopatía proliferativa)

       l i n  l   e   1 )2. Malformaciones subcorticales (1%)

 M a  o u    f   M a  ofu  3. Malformaciones profundas (27%)3. Malformaciones profundas (27%)

• Subaracnoidea
• Parénquima
• Plexo
• Mixto
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tural de la circulación extranidal, que trae consigo
una mejoría de la hipotensión de vasos circundantes
a la MAVc.42 Ante la ausencia de un sistema capilar
normal el tejido englobado por la MAVc está pobre-
mente oxigenado, pero gracias a la inherente plasti-
cidad del sistema nervioso embrionario la función
cerebral normal de ese tejido afectado se suele des-
plazar al parénquima adyacente lo cual pudiera expli-
car el por qué las MAVc son típicamente asintomáti-
cas al nacimiento.9,43

Crecimiento y regresión de las MAVc

Existen algunos aspectos en la historia natural de
una MAVc que hacen pensar en su crecimiento, des-
tacando lo relacionado con la aparición de los sínto-
mas. La mayoría de las MAVc no se tornan sintomá-
ticas hasta la tercera década de vida, estudios
señalan que 80% lo hacen después de los 15 años de
vida.44 Las MAVc son lesiones dinámicas que pueden
cambiar con los años. A medida que pasa el tiempo,
el tamaño y la complejidad de la lesión puede incre-
mentar, pues las fuerzas hemodinámicas provocan
los siguientes efectos:6,45,46

• Las arterias aferentes se dilatan, adquieren áreas
de hiperplasia focal y ocasionalmente se desarro-
llan aneurismas.

• Los vasos de drenaje, también con alto flujo y alta
presión intraluminal, se dilatan y se engruesan.

• El nido con los vasos displásicos en su interior se
dilatan, tanto por la simple dilatación vascular como
por el reclutamiento de aferencias adicionales.

Otros autores consideran que las MAVc pueden
sufrir un crecimiento que se debe diferenciar del
pseudocrecimiento y apuntan a que el verdadero
crecimiento debe llevar incluido un aumento del ta-
maño del nido, dilatación en arterias y venas, así como
incremento del número de vasos aferentes; también
distinguen otra categoría para MAVc previamente
tratadas con radioterapia donde encontraron aumen-
to de venas y arterias refiriéndose a la amplificación
de la MAVc, más que a crecimiento.1

Muchas MAVc muestran evidencia microscópica
de hemorragias.6 Fenómenos intranidales puede
producir una importante obliteración de la MAVc,
con desaparición angiográfica de la misma. Durante
el periodo en que una MAVc presenta una hemorra-
gia, es precisamente cuando más pueden verse sig-
nos angiográficos de trombosis.4 Se han postulado
varios mecanismos que expliquen la regresión espon-
tánea de una MAVc:1

• Trombosis aguda por hemorragia intracraneal
(mecanismo de compresión vs. vasoespasmo).

• Trombosis subaguda.
• Oclusión de las arterias aferentes por ateromas o

trombos.
• Oclusión de venas de drenaje y senos venosos.
• Destrucción de una MAVc críptica, oculta o

micro.

Aneurismas y MAVc

El incremento del flujo a través de la comunicación
arteriovenosa y los cambios patológicos en las arterias
aferentes son responsables de la presencia de aneuris-
mas saculares en 3-23% de los pacientes portadores
de MAVc;47,48 la frecuencia de aneurismas en las MAVc
fue hasta de 58% en una serie,49 pudiendo ser la causa
de las hemorragias la ruptura de la MAVc o del aneu-
risma. En 40-70% de los casos los aneurismas se loca-
lizan en arterias hemodinámicamente relacionadas
con el flujo que nutre la MAVc y se denominan aneu-
rismas de flujo (Figura 1) y los que se originan en
arterias sin relación hemodinámica se denominan
aneurismas no relacionados con el flujo, los cuales pue-
den tener diferentes etiologías y su incidencia es si-
milar a los aneurismas de la población general.

En relación con su topografía y el nido de la MAVc,
los aneurismas también se clasifican en proximales y
distales, estos últimos pueden estar situados en los
segmentos dístales de las arterias aferentes (extra-
nidales) o dentro del nido de la MAVc (intranidales),
pudiendo ser únicos o múltiples15 (Tabla 3).

TT   a bl  abla 3
T           ne i      a  ipos de aneurismas asociados con

 r c  e os  e f  t   f r c  te os  elas malformaciones arteriovenosas cerebraleslas malformaciones arteriovenosas cerebrales

             i a  e i n o  n  u o 0  a s c  l  l j  %1. Aneurismas relacionados con el f lujo (40-70%)

• Proximal
° Único
° Múltiples

• Distal
° Extranidal

Único
Múltiple

° Intranidal
 Único
 Múltiple

                 e i n o  c  e      a s    22. Aneurismas no relacionados con el f lujo (10-20%)

• Único
• Múltiples
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Los aneurismas de flujo son encontrados con más
frecuencia en grupos de pacientes de mayor edad,
pudiéndose interpretar que la cronicidad de la MAVc
predispone al desarrollo de estos aneurismas.50

La presencia y número de los aneurismas de flujo
se correlaciona de manera significativa con la pre-
sentación de hemorragia. Esta asociación parece ser
aún más fuerte ante la presencia de aneurismas múl-
tiples.49 La demostración angiográfica de aneurismas
de flujo empeora el pronóstico de pacientes con diag-
nóstico de MAVc.50 No se encontró una relación di-
recta entre el tamaño de la MAVc y el aparente gra-
do del flujo (evaluado por la angiografía) con la
presencia de aneurismas de flujo.1 Los aneurismas
de flujo pueden involucionar después de que las MAVc
son obliteradas o resecadas.

Gliosis cerebral

Los cambios en el tejido que ocurren dentro y
alrededor de las MAVc pueden ser divididos en glió-
ticos e isquémicos.9 La gliosis es un fenómeno reac-
tivo local que de manera invariable afecta el tejido
contenido dentro del intersticio vascular de las MAVc
aunque ocasionalmente se extiende fuera de los bor-
des de la misma, formando una delgada pseudocáp-
sula irregular que rodea la MAVc.7 Se especula que
esta zona de gliosis puede estar relacionada con la
propia reacción del cerebro a la presencia de micro-
hemorragias, necrosis por anoxia, empeoramiento
del drenaje venoso, reducción de la circulación de
liquido cefalorraquídeo o simplemente secundario a
metabolitos liberados de los vasos de la MAVc.1

Fenómeno de robo vascular

En el fenómeno conocido como robo vascular, la
hipoxia puede afectar áreas cerebrales, tanto adya-
centes como distantes a la MAVc.4,51 Este fenómeno
se caracteriza angiográficamente por pobre llenado
de los vasos adyacentes a la MAVc y clínicamente por
provocar un déficit neurológico progresivo de gra-
do variable.52 Ocasionalmente después de la trombo-
sis parcial de la MAVc ya sea espontánea o secunda-
ria al tratamiento endovascular, se desarrollan vasos
colaterales de la circulación adyacente por donde se
deriva sangre desde el tejido normal a la MAVc ha-
ciendo que la misma se torne de nuevo clínicamente
sintomática.9

Se ha mantenido el debate sobre la existencia pura
de este fenómeno, pues si bien es cierto que se ha
demostrado la disminución de la presión de perfu-

sión cerebral en las ramas que nutren al cerebro y
que nacen de las aferencias de una MAVc,53 el flujo
sanguíneo cerebral (FSC) está preservado en límites
normales, por lo que en general son raras las áreas
de hipoxia en la corteza adyacente a la MAVc, siendo
sólo más frecuentes en pacientes con tendencia a
las complicaciones hiperémicas.54 Los mecanismos
compensatorios funcionales y estructurales de la
microcirculación invocados en la estabilidad del FSC
son la dilatación arteriolar, el incremento de la den-
sidad arteriolar y la reducción del metabolismo del
oxigeno y la glucosa en el tejido perilesional, sin in-
cremento de la extracción de oxígeno.55

Fenómeno de la
ruptura de la presión

de perfusión cerebral normal
(complicaciones hiperémicas)

Este fenómeno puede ocurrir en fases tardías de
la resección de una MAVc de gran volumen o en el
posoperatorio inmediato, cuando se desarrolla ede-
ma y/o hemorragia en el lecho quirúrgico y tejido
adyacente.46,56 La teoría de la ruptura del límite de la
presión de perfusión normal fue descrita por Spe-
tzler y Wilson en 1978.57 Ellos postulan que la eleva-
ción mantenida del flujo de la MAVc induce hipoten-
sión crónica reactiva en el parénquima cerebral
normal adyacente, y como consecuencia, se produ-
cen en este tejido cambios como dilatación arterio-
lar crónica y pérdida de la autorregulación normal.
Los vasos crónicamente hipoperfundidos muestran
cambios estructurales con reducción de la capa me-
dia e incremento del diámetro luminar.58 Así, cuando
una MAVc es resecada quirúrgicamente o cuando se
realiza el cierre de aferencias (bien por microcirugía
o tratamiento endovascular) se produce un aumen-
to del flujo hacia el área isquémica vecina, la cual es
incapaz de regularlo, y puede ocurrir edema cere-
bral maligno y/o hemorragias incontrolables.41,57

Está bien demostrado que existen varios facto-
res clínicos, funcionales y de neuroimagen que pre-
disponen a este fenómeno, entre los que desta-
can: presencia de déficit neurológico progresivo
asociado a hipoperfusión por robo vascular, nido y
vasos aferentes de gran tamaño, flujo preferencial
a la MAVc con relativa lentitud en el llenado de los
vasos adyacentes cerebrales, flujo carotídeo aumen-
tado demostrado por Doppler transcraneal, trastor-
no de la autorregulación medido por la disminución
de la reactividad al CO2, incremento significativo de
la presión en la aferencia proximal y del FSC adya-



Rev Mex Neuroci 2010; 11(6): 470-479
López FG, et al. Malformaciones arteriovenosas cerebrales

477

cente después de la oclusión distal de los vasos afe-
rentes.4,59,60 Algunos estudios afirman que la reper-
fusión hacia los capilares no protegidos, en áreas
corticales intensamente hipóxicas y que producen
ruptura de la barrera hematoencefálica no son el
resultado de una vasoparálisis sino del desacoplamien-
to metabólico en las áreas isquémicas, donde ocurre
una reperfusión incontrolada.55

Sistema de gradación
y riesgo de tratamiento

La escala de gradación más común en uso es el sis-
tema descrito por Spetzler y Martin61 (Tabla 4). En 1986
se publicaron dos escalas en forma simultánea.61,62 La
escala antes mencionada y el sistema propuesto por
Shi y Chen62 basado en el tamaño, la localización, la
profundidad, la complejidad de las arterias nutricias y
la complejidad de las venas de drenaje, resultó ser
muy complejo para el uso rutinario. El sistema de Spe-
tzler y Martin, se basa en el tamaño, la localización y el
drenaje venoso. La puntuación variaba entre 1 y 5,
con un punto dado para una lesión (nido malformati-
vo) < 3 cm, 2 puntos para una lesión entre 3 a 6 cm, y
3 puntos para una lesión > 6 cm. La localización den-
tro de la corteza elocuente adiciona un punto, al igual
que el drenaje venoso profundo.

La puntuación final se calcula sumando los puntos
para cada categoría y los grados de las MAVc van des-
de grado I a grado V, considerando que el riesgo es

mayor en forma progresiva después de las grado I y
II. Lawton,63 analiza en detalle el grado III de la escala
de Spetzler y Martin, comunicando que este grado
se puede subdividir en cuatro subgrados: S1V1E1 (pe-
queña, con vena profunda y elocuente), S2V1E0 (me-
diana y profunda), S2V0E1 (mediana y elocuente) y
S3V0E0 (grandes). Este autor concluye que el riesgo
es mayor en forma progresiva desde las pequeñas,
medianas/profundas y medianas/elocuentes. No en-
contró en su serie el cuarto subgrupo (Tabla 4).

TT   bl   4abla 4
          i c   s on  v a  e sa f    a i e  i  eClasificación de las malformaciones arteriovenosas cerebrales

 d  c  t   t   l  ub n   r o    u o    a    c s i      d   u do c  t   a t   l  ubc s i n   r o  d  de acuerdo con Spetzler y Martin y la subclasificación de las grado III de Lawtonde acuerdo con Spetzler y Martin y la subclasificación de las grado III de Lawton

Speztler y Martin Tamaño Drenaje venoso profundo Elocuencia funcional

0-3 cm 3-6 cm > 6 cm Sí No Sí No
1 pto 2 ptos 3 ptos 1 pto 0 ptos 1 pto 0 ptos

Grado I 1
(tipos) 1

1

Grado II 1 1
(tipos) 1 1

22

LAWTON
Grado III 1 1 1 S1V1E1
(tipos) 2222 11 S2V1E0

2 1 S2V0E1
3 S3V0E0

Grado IV 3 1
(tipos) 3 1

Grado V
(tipos) 33 11 11

  g  2ra Figura 2. Imágenes de angiografía por sustracción digital en pro-
yección antero-posterior de dos pacientes portadores de MAV de
igual gradación (Grado II) de Spetzler y Martin pero con diferencias
en su angioarquitectura y su hemodinámica. A.A. Se observa cómo al
componente plexiforme llegan pedículos arteriales de la arteria ce-
rebral media (ACM) izquierda y la arteria cerebral anterior (ACA)
izquierda. B.B. Se observan sólo pedículos arteriales de la ACM iz-
quierda y un efecto de “robo” sin llene de la ACA izquierda.
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A pesar de las múltiples clasificaciones descritas,
el sistema de gradación de Spetzler y Martin es el
más usado para uso terapéutico por su simple aplica-
ción en los procesos de análisis de riesgo y guía en la
selección de la terapia más adecuada para cada MAVc,
pero aún dista de ser considerado el sistema más
adecuado en el contexto del manejo multimodal de
esta patología (Figura 2). Aunque esta escala fue di-
señada para predecir resultados quirúrgicos, también
ha sido usada en series de embolización y radiociru-
gía. Un sistema de clasificación fácil de aplicar en el
orden práctico, más integral, universal en el orden
terapéutico y que sea aprobado por un comité de
consenso será el camino más cercano a recorrer, con
la intención de refinar, estandarizar y unificar la con-
ducta terapéutica multimodal de las MAVc con un solo
objetivo, la curación definitiva de la enfermedad.

CONCLUSIONES

El profundo conocimiento de las malformaciones
arteriovenosas cerebrales nos permitirá diseñar es-
tudios mejor estructurados en la búsqueda de nue-
vos conocimientos y su repercusión en el ámbito te-
rapéutico; así, lograr una caracterización cada vez más
ajustada, usando nuevos sistemas integrales de clasi-
ficación. Esto facilitará la búsqueda de mejores opcio-
nes de tratamiento multimodal para cada paciente.
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