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Resumen—Las malformaciones arteriovenosas espinales (MAVs) son trastornos raros, que comprenden aproximadamente 5% a 9% de
todas las malformaciones vasculares del sistema nervioso central y entre 3% a 4% de todas las masas medulares(1), pero que pueden
presentarse catastróficamente como hemorragia subaracnoidea o hemorragia espinal y también representan un factor de riesgo importante
para futuras hemorragias espinales. Presentamos el caso de un varón de 10 años que comenzó con síntomas medulares postraumáticos
cervicales en el que se documentó MAVE hemorrágica por hallazgos de imagen.
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Abstract—Spinal Arteriovenous Malformations in A Pediatric Patient: Case Report and Review of Literature

Spinal arteriovenous malformations (sAVM) are rare disorders, comprising approximately 5% to 9% of all vascular malformations
of the central nervous system and between 3% to 4% of all spinal cord masses, but which they can present catastrophically as subarachnoid
hemorrhage or spinal hemorrhage and also represent an important risk factor for future spinal bleeding. We present the case of a 10-year-old
male who started with cervical post-traumatic spinal cord symptoms in whom hemorrhagic MAVE was documented by imaging findings.
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INTRODUCCIÓN

L as malformaciones arteriovenosas espinales (MAVE)
son padecimientos raros, que comprenden aproxima-

damente del 5% al 9% de todas las malformaciones vascu-
lares del sistema nervioso central y entre el 3% al 4% de to-
das las masas de medula espinal,1 pero que pueden llegarse
a presentar de forma catastrófica como hemorragia subarac-
noidea o hemorragia espinal y que además representan un
factor de riesgo importante para sangrado espinal a futuro.
Presentamos el caso de un masculino de 10 años que inicia
con sintomatología medular postraumática cervical en quien
se documenta MAVE hemorrágica por hallazgos de imagen.

REPORTE DE CASO

Masculino de 10 años, con antecedentes familiares de hi-
pertensión arterial por línea paterna y materna, producto de
primera gesta, adecuado control prenatal, con diagnóstico de
preeclampsia a las 32 semanas de gestación. Nacimiento por
parto eutócico a término con peso adecuado para la edad ges-
tacional, alta conjunta. Antecedentes personales no patológi-
cos sin importancia, esquema de vacunación completo, Ade-
cuado neurodesarrollo. Antecedentes personales patológicos
sin relevancia clínica.

Inicia padecimiento al presentar cervicalgia con intensidad
10/10 con irradiación a escápula derecha posterior a sufrir
tracción cervical hacia lado derecho al jugar con su herma-
na remitiendo totalmente al uso del paracetamol. A las 72
horas previas a su ingreso reincide la cervicalgia con intensi-
dad 10/10, con irradiación a escapula derecha , disminuyen-
do parcialmente a la ministración de analgésico, acompaña-
do con cuadriparesia progresiva e imposibilidad de la marcha
por 30 minutos, además de parestesias en miembro superior
derecho y disestesias en miembros inferiores, con debilidad
muscular progresiva. 24 horas previas a su ingreso acude a
valoración con quiropráctico que realiza maniobras no espe-
cificadas a nivel cervical, donde inmediatamente inicia con
disestesia en 4 extremidades y se agrava la parestesia.

A su llegada al servicio de urgencias pediátricas se ingre-
sa con signos vitales dentro de percentiles normales para la
edad, y con la siguiente exploración física neurológica: Fun-
ciones mentales superiores y nervios craneales: alerta, orien-
tado en persona, lugar y tiempo, funciones mentales supe-
riores integras, integridad en pares craneales; Sistema motor:
encuentra eutrófico y adecuado tono muscular en 4 extremi-
dades con cuadriparesia por escala de Daniels fuerza muscu-
lar de 3/5 proximal y 2/5 distal en miembro superior dere-
cho (MSD), 2/5 en miembro superior izquierdo (MSI) y 3/5
en ambos miembros inferiores; Sistema sensitivo: sensibili-
dad superficial y profunda alterada desde dermatoma C4-C5
con disestesia, parestesia y perdida de la sensibilidad térmica,

Datos de contacto: Evangelina Treto-Velázquez, Servicio de neurología pe-
diátrica, Hospital Universitario “Dr. José Eleuterio González”. Gonzalitos
235 Nte. Col. Mitras Centro, CP 64020. Monterrey, Nuevo León, México,
Tel: (+52) 83 4247 8756, draevangelinatretovuvm@gmail.com

con preservación de vibración y propiocepción en las 4 ex-
tremidades. Tono anal y reflejo bulbocavernoso conservados;
Reflejos osteotendinosos: Estiloradial, bicipital y tricipital:
++/4; patelar y aquíleo, +++/4 . Reflejos Hoffmann,Tromner,
Babinski y sucedáneos ausentes.

Con los datos previamente expuestos se integró diagnós-
tico de síndrome de Lesión Medular Anterior Incompleta
ASIA C.

Se realizó resonancia magnética contrastada (RMN) de
cuello que reportó múltiples imágenes de aspecto serpigino-
so en niveles C4-C6, hipointensos en T1 y T2, con reforza-
miento tras la administración de gadolinio, además de obser-
var edema extenso desde bulbo raquídeo hasta vertebra T1
usando secuencia de susceptibilidad magnética, como se ob-
serva en la figura 1. Se hace diagnóstico de malformación
arteriovenosa espinal (MAVE) tipo 2, usando la clasificación
modificada de Di Chiro, tras la realización de angiografía de
sustracción digital, donde se observó aferencias de la arte-
ria tiroidea inferior de lado izquierdo y de la arteria vertebral
izquierda.

Figura 1: Corte sagital de RMN de encéfalo en secuencia T2, con
restos de hemosiderina en C4-C6 y edema extenso desde bulbo ra-
quídeo hasta T1-T2

Previo a realización de angiografía diagnóstico-
terapéutica se realizó potenciales evocados somatosen-
soriales de extremidades superiores donde se reportó
disfunción leve de vía somatosensorial por disminución de
amplitud de generador cortical al estimular nervio mediano
izquierdo, latencias normales, conducción normal de vía so-
matosensorial al estimular nervio mediano derecho, además
de disfunción severa de vía somatosensorial al estimular
nervio tibial por bloqueo de conducción.
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Clasificación Hallazgos angiográficos Comentarios

Tipo 1 Fístulas localizadas en las raíces nerviosas Comunicación anormal entre una vena dural y una arteria
anteriores dural que nace de la arteria radicular más próxima.

70% de tolas las MAVE.8, 9

Tipo 2 Shunt arterio-venoso (SAV) intramedular Similares a las MAVs intracraneales.
Presencia de múltiples arterias involucradas que
nacen de las arterias espinales anterior y/o posterior.10

Tipo 3 SAV intradural con extensión extradural Conocidas como "juveniles"por su mayor incidencia en
población joven.
Múltiples malformaciones que derivan del mismo seg-
mento espinal metamérico, contribuyendo a que sean
conociddas como MAVE "metaméricas".11

Tipo 4 Comunicación directa arteriovenosa en la Subdividida en 3 tipos más:12, 13

superficie de la piamadre sin prevencia de SAV a) Comunicación directa
b) múltiples arterias involucradas de tamaño intermedio
Múltiples arterias involucradas y ectasia venosa.

TABLA 1: CLASIFICACIÓN DE DI-CHIRO MODIFICADA.

Se sometió a procedimiento de embolización arterial, en la
cual no existió mejora en síntomas neurológicos, por lo cual
fue reintervenida 3 veces por vía endovascular para lograr la
obliteración de las arterias aferentes, sin demostrar mejoría
alguna en los síntomas del paciente, se decide alta por máxi-
mo beneficio con seguimiento en consulta e inicio de terapia
física programada.

Una RMN subsecuente demostró zonas de malacia y glio-
sis, además de un menor volumen de edema observado en
la primera RMN, y la presencia de recanalización con ra-
mas aferentes de la arteria vertebral derecha a nivel C4-C6
y ramas eferentes de los plexos venosos vertebrales internos
con interrupción del trayecto de la arteria tiroidea inferior iz-
quierda, como se observa en las figuras 2 y 3.

DISCUSIÓN

Las MAV son malformaciones que son alimentadas por ar-
terias que normalmente suplen de oxígeno y nutrientes a la
medula espinal, que pueden ser congénita o adquirida,2 que
comprenden de 3-4% de todas las lesiones ocupativas de la
medula espinal. Los ejemplos clásicos de las MAV congénita
son los cavernomas y MAVE adquiridas la fistula arteriove-
nosa dural (FAVD). Las FAVD significan el 70% de todas las
MAVE, clasificadas como MAVE tipo 1.2 Las MAVE tipo 2,
poseen una forma glomerular o plexiforme debido a la forma
que tiene el shunt arterio-venoso intramedular observado en
estudios de imagen.2

Las manifestaciones clínicas de las MAVE pueden divi-
dirse en aquellas que pueden comprometer la vida y aque-
llas que no . Las manifestaciones agudas que pueden com-
prometer la vida son hemorragia subaracnoidea, hemorragia
espinal, hipertensión venosa o efecto de masa.3 Las mani-
festaciones crónicas se manifiestan principalmente como un
déficit sensitivo-motor, como hipoestesias, parestesias, dolor
o debilidad muscular.4

Figura 2: Corte coronal de RMN en donde se observa que las ramas
aferentes nacen de la arteria vertebral derecha.

Fisiopatología y epidemiología

Al haber una conexión anormal fistulosa esta resulta en
hipertensión venosa de las arterias involucradas, que puede
llegar a ser hasta un 70% mayor de la presión arterial sistóli-
ca a nivel sistémico.5
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Lesión Vascular Características Comentarios

FAV intradural dorsal Conexión entre arteria radicular y vena dural Ocasional hipertensión venosa que se propaga
al plexo venoso coronal.

FAV intradural ventral Fístula entre arteria espinal anterior (EAE) y Subdividida en:
plexo venoso coronal Tipo A: una arteria involucrada con flujo san-

guíneo lento.
Tipo B: lesiones con flujo elevado con múlti-
ples arterias involucradas.
Tipo C: fístula gigante con rede venosa disten-
dida.

FAV extradural Conexión entre rama de arteria radicular y Subdividida en:
plexo venoso epidural Tipo A: ddrenaje hacia el prexo venoso epi-

dural y plexo venoso perimedular.
Tipo B: drenaje explusivo al plexo de Batson.5

MAVE intramedular Involucro de ramas de AEA y arteria espinal También conocidad como MAVE
posterior (AEP) tipo "glomus".

Riesgo de hemorragia 4% al año.5

MAVE extradural- Asociado a enfermedades genéticas Conocidada como MAVE metaméricas,
intradural como el síndrome de malformación vascular Tequivalente a MAVE tipo 3 de la

craneofacial o síndrome metamérico arterio- escala Di-Chiro modificada.
venoso espinal. 33% de los pacientes se presentan con hemo-
Arterias involucradas dependen del rragia con una probabilidad de sangrado
nivel afectado. anual de 2.1%.5

MAVE de cono Shunts entre AEA, arterias Se observa como un nido, localizado a nivel
medular radiculares y AEP. del cono medular y fijado en la piamadre.

Puede ocurrir síndrome de cauda equina.

TABLA 2: CLASIFICACIÓN MODIFICADA DE SPETZLER. NOTA: INFORMACIÓN RECABADA DE ARTÍCULO DE REVISIÓN DE DUCRUET

AF, ET.AL.14 A EXCEPCIÓN DE DONDE SE INDIQUE LO CONTRARIO.

En el contexto de las MAVE, se reconoce la congestión ve-
nosa como la principal fuente de daño neurológico, en don-
de se ha reportado que en modelos animales de hipertensión
venosa se ha encontrado infiltración linfocítica perivascular
e intraparenquimatosa, degeneración neuronal, hialinización
de vasos de pequeño calibre y proliferación no controlada de
células gliales.5

Otro factor que ocasiona el daño neurológico en los pa-
cientes con MAVE es la hemorragia de estas lesiones, ya sea
hemorragia subaracnoidea o intraparenquimatosa, y esto oca-
siona un daño a las estructuras neuronales vecinas al afectar
de forma directa las fibras neuronales cercanas o indirecta-
mente con un efecto de masa.5

Las MAVE parecieran ser un poco mas frecuentes que las
FAV (60% vs 40% de prevalencia, respectivamente) y las le-
siones son significativamente más frecuentes a nivel torácico
(61%) que en otros niveles: 23% a nivel cervical, 14% nivel
lumbar y 2% a nivel sacro.6

Escalas de clasificación

Múltiples escalas de clasificación se han propuesto a lo
largo de las décadas, esto pareciera ser debido a que las MA-
VE son lesiones demasiado pequeñas, técnicamente difíciles
y donde su forma, tratamiento y pronóstico puede llegar a
diferir acorde al nivel afectado.

La primera clasificación fue propuesta en 1971 por Di-
Chiro G, en donde propuso 3 tipos de MAVE, la tipo 1, cono-
cidas como “single coiled” que ahora corresponde a FAVD,
la tipo 2, que hoy en día se sigue describiendo como tipo
“glomus” y las tipo 3, conocidas como tipo “juvenil”. En
1987, y tras los múltiples reportes iniciados por Hero de un
nuevo tipo de MAVE, la escala de Di-Chiro se modificó, aña-
diendo un cuarto tipo de MAVE.7

Hoy en día la escala modificada de Di Chiro es usada pa-
ra la clasificación de las MAVE, usando los datos obtenidos
tras la realización de angiografía con sustracción digital, una
explicación breve de la tabla hecha por los autores puede ser
encontrada en la Tabla 1.

Posteriormente, el neurocirujano Spetzler RF, en 2002 re-
portó una clasificación modificada que cambió el concepto
del estudio de las MAVE, basado en características especí-
ficas y fisiopatológicas, donde actualmente las lesiones vas-
culares espinales las divide en FAV y MAV. Las FAV pue-
den ser subdivididas en intradurales y extradurales, mientras
que las MAV engloban a lesiones intramedulares, extradural-
intradural y lesiones del cono medular. Más información de
esta clasificación se puede encontrar en la tabla 2.

Aunque existen en la literatura varias escalas usadas para
la clasificación de las MAVE, tales como las escalas modi-
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ficadas de Di-Chiro y Spetzler, estas pueden llegar a com-
plementar de una forma aún más específica la clasificación
modificada de Spetzler a solaparse una con la otra,15, 16 tal
es el caso de la MAVE tipo 2 en la escala de Di-Chiro que
es equivalente a la MAVE intramedular de la clasificación de
Spetzler, que es además el tipo de lesión vascular con la cual
nuestro paciente fue diagnosticado.

Figura 3: Corte coronal de RMN en donde se observa la lesión
residual en C4-C6.

Tratamiento

El tratamiento de las MAVE es controversial, dependien-
do de las capacidades técnicas del equipo quirúrgico y tec-
nología disponible, básicamente el tratamiento puede ser por
cirugía abierta o endovascular, dado que las FAVD son más
comunes que las otras MAVE, existe más literatura con el
objetivo de proveer un tratamiento eficaz y reproducible:

El tratamiento microscópico de las FAVD consiste en des-
conectar el drenaje venoso desde su nacimiento en la fistu-
la,17 la tasa de éxito para este procedimiento se reporta hasta
82% para mejorar la función motora.18 El tratamiento endo-
vascular de FAVD consiste en la obliteración completa de la
porción proximal de la vena que sufre el SAV, si la oblite-
ración no es conseguida, puede ocurrir el reclutamiento por
otras arterias adyacentes,19 este procedimiento ha reportado
hasta 69% de obliteración completa20 y la necesidad de una
reintervención quirúrgica a 3 años fue necesaria hasta el 25%
de una cohorte seleccionada.21

En cuanto al tratamiento de las MAVE tipo 2, el tratamien-
to de primera línea es la embolización arterial, debido a que
remover de forma microscópica el SAV puede conllevar un

riesgo de hemorragia espinal significativo.22, 23 El objetivo
del tratamiento endovascular no consiste en lograr una obli-
teración del SAV, sino lograr una disminución de su volumen
y una estabilización de sus síntomas y una disminución de su
riesgo de futura hemorragia espinal.24 Se ha intentado el uso
de radiocirugía con una tasa de obliteración del 19%, con
esperanza de que esta tasa aumente conforme al tiempo, con
mejores equipos de radiocirugía y un mejor entendimiento de
la capacidad de la medula espinal para soportar radiación.25

El tratamiento de las MAVE tipo 3 y tipo 4 no se ha es-
tablecido, y las intervenciones van encaminadas a minimizar
los síntomas neurológicos con obliteración endovascular del
SAV, y en dado caso de ser necesario, con escisiones quirúr-
gicas microscópicas en casos seleccionados para las MAVE
tipo 3, y en las MAVE tipo 4 el papel de las intervenciones
endovasculares depende de los subtipos.

Aporte a la literatura

Este caso clínico aporta a la literatura global para dar a co-
nocer lo importante que es el no manipular de forma manual
y excesiva la columna cervical. Tras una revisión exhausti-
va, los autores se dieron cuenta de la falta de información de
cual fue el detonante del inicio de la sintomatología de las
MAVE en artículos previamente publicados, y en particular
la ausencia de manejo traumático de cuello como detonante
de la enfermedad.

CONCLUSIONES

Aunque las MAVE son raras, las consecuencias clínicas de
este padecimiento pueden llegar a ser mortales o afectar de
gran manera la calidad de vida los sujetos afectados, consi-
derando que no existe un estándar de atención a estas pato-
logías, y al acceso a terapia endovascular puede llegar a ser
difícil o casi nulo dependiendo el país y zona geográfica, ade-
más que la falta de acuerdo sobre que clasificación usar y en
donde cada vez pueden llegar a ser más específicas conforme
a un mayor uso y experiencia en los estudios de angiogra-
fía. en este contexto de pacientes, puede llegar a significar
un problema al momento de la estandarización del manejo
de estas lesiones vasculares , dificultando la realización de
ensayos clínicos controlados con criterios de inclusión, ex-
clusión y clasificación angiográficos no uniformes.

Actualmente se han intentado múltiples técnicas quirúrgi-
cas para el manejo de este tipo de padecimientos y la falta de
un consenso actual sobre cómo mejor clasificar este tipo de
enfermedades.
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