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RESUMEN
Las malformaciones vasculares intracraneanas en niños son lesiones congénitas debidas a alteraciones en 
el desarrollo de la red arteriocapilar. Se presentan por orden de frecuencia: malformaciones arteriovenosas, 
angiomas cavernosos o cavernomas, angiomas venosos y telangiectasias.

Se describe el caso de un paciente de 3 años de edad con diagnostico de angiomatosis cavernosa cerebral 
múltiple derecha, con variadas manifestaciones clínicas, como crisis convulsivas focales complejas motoras, 
alteración en la marcha, hemiparesia izquierda, entre otras que están relacionadas con esta patología. 

Los casos descritos de angiomatosis cavernosa múltiple son en pacientes adultos, es evidente entonces que este 
caso clínico contribuye a una identificación en la literatura por sus características especiales de presentación 
clínica y manejo en pacientes pediátricos.

PALABRAS CLAVES. Hemangioma, Epilepsia, Epilepsias Parciales, Paresia (DeCS). 
(Santiago S. Cruz Z, Juan Pablo Rojas H, Juan Manuel López, Yuly Andrea Muñoz. Angiomatosis caver-
nosa cerebral múltiple en pediatría. Acta Neurol Colomb 2012;28:152-156).

SUMMARY
Intracranial vascular malformations are congenital lesions due to alterations in network development arterioca-
pillary. Are presented in order of  frequency, arteriovenous malformations, cavernous angiomas or cavernomas, 
venous angiomas and telangiectasias.

This paper describe the case of  a 3 year old boy diagnosed with multiple peripheral cerebral cavernous angio-
matosis right with different clinical symptoms such as focal motor seizures, left hemiparesis, among others 
related to this pathology.

Multiple cavernous angiomatosis has been described in adult patients, it is clear then that the case report 
contributes to the literature identifying special characteristics of  clinical presentation and management in 
pediatric patients.

KEY WORDS: Hemangioma, Carvernous Epilepsy, Central Nervous Lysten Venous Angiome, Epilepsies, 
Partial, Paresis (MeSH).
(Santiago S. Cruz Z, Juan Pablo Rojas H, Juan Manuel López, Yuly Andrea Muñoz. Cavernous angiomatosis 
in children. Acta Neurol Colomb 2011;28:152-156).
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INTRODUCCIÓN

La angiomatosis cavernosa son malformaciones 
congénitas arteriales intracraneanas debidas a alte-
raciones en el desarrollo del sistema arteriocapilar. 
Son lesiones multilobuladas, bien delimitadas, con 
sangrado en distintos estadios evolutivos. Sus pare-
des están constituidas por un endotelio de tejido 
conjuntivo sin fibras elásticas ni musculares y sin 
tejido nervioso interpuesto (1). Configuran una 
lesión multilobulada, como un panal de abejas de 
diferentes tamaños cada celda. Se encuentran presen-
tes en el 0,4% de los individuos (2,3) y constituyen 
del 5 al 13% de todas las malformaciones vasculares 
cerebrales (2- 4). 

Habitualmente, los primeros síntomas aparecen 
en la edad adulta entre los 20 y 40 años, pero es fre-
cuente su inicio en la infancia, cuyas manifestaciones 
más frecuentes son las crisis convulsivas general-
mente focales, la hemorragia cerebral, el déficit 
neurológico focal y las cefaleas. Hasta un 40-60% 
de los casos puede ser asintomático (1).

Se describe el caso de un paciente de 3 años de 
edad con diagnóstico de angiomatosis cavernosa 
múltiple cerebral derecha, con hemorragia cerebral 
recurrente y neuroimagenes que evidencian la lesión; 
el cual ha tenido una evolución clínica satisfactoria 
con tratamiento médico. 

Presentación de caso
Paciente de 3 años de edad, masculino, sin 

antecedentes patológicos familiares o personales. 
El cuadro clínico inicial se presentó a los 2 años de 
edad con cefalea aguda súbita, seguida de hemipa-
resia izquierda, disartria y crisis focales complejas 
motoras sin marcha Jacksoniana sobre miembro 
superior izquierdo con parálisis de Todd prolongada 
como manifestación postictal. 

En los estudios imaginológicos iníciales se des-
tacó en la tomografía axial computarizada (TAC) 
cerebral una hemorragia cerebral secundaria a una 
malformación cavernomatosa central ubicada en 
el lóbulo frontal y parietal derecho (Figura 1). Para 
ampliar la información se realizó resonancia mag-
nética (RMN) donde se evidencio un compromiso 
multifocal por lesiones hemorrágicas que involucran 
los compartimientos supratentoriales frontoparietal 

Figura 1. 

TAC CerebrAl.

derecho y tenía forma serpentiforme rodeada por 
edema vasogénico (Figuras 2-3). 

En el electroencefalograma (EEG) se encon-
traron grafoelementos epileptiformes sobre el 
hemisferio derecho, con descargas en C4, F4, P4, 
P8  en forma seudoperiodica. La telemetría reportó 
mioclonias subcorticales derecha. La arteriografía 
cerebral fue negativa. Se descarto lesión tumoral o 
malformaciones vasculares en otros órganos.

Las crisis convulsivas inicialmente se organizaron 
en  forma recurrente, focales izquierdas que cedieron 
y se controlaron parcialmente con fenitoina, carba-

1. Hemisferio derecho

2. Hemisferio izquierdo

3. Línea interhemisferica, la cual desde la parte anterior 
empieza un desplazamiento  hacia el lado izquierdo.

4. Lesión heterogénea de contornos regulares calcificados  
hemorragia con disminución de los surcos y circunvolu-
ciones por edema cerebral asociado.

5. Ventrículo lateral comprimido por la lesión heterogénea 
del hemisferio derecho.

6. Ventrículo izquierdo con disminución del área funcional 
por desplazamiento.

7. Efecto de masa que hace desviación de la línea media.
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mazepina y clobazam. Las manifestaciones clínicas 
e imaginológicas permitieron realizar el diagnóstico 
de angiomatosis cavernomatosa múltiple derecha.  

Por los angiomas cavernosos múltiples se rea-
lizó un estudio familiar mediante RM cerebral, 
que demostró ausencia de lesiones vasculares en la 
familia.

El manejo del paciente se organizó nuevamente 
con apoyo medicamentoso (oxcarbazepina, ácido 
valpróico, prednisolona) grupo multidisciplinario 
(Neurología pediátrica, neurocirugía, terapia física, 
terapia ocupacional, oftalmología).

Se realizó presentación al departamento de 
neurocirugía, con quienes se acordó una conducta 
expectante y conservadora. El paciente ha evolucio-

1. Hemisferio derecho

2. hemisferio izquierdo

3. Tallo cerebral

4. Lesión heterogénea de aspecto lacunar de aproximadamente 5.5x4cm con calcificaciones en los contornos de la lesión 

5. Zona hemorrágica que hace efecto de masa desplazando las estructuras de la línea media como el ventrículo lateral derecho 

6. Ventrículo lateral izquierdo comprimido sin colapsar en su totalidad.

7. Línea interhemisferica desplazada hacia la izquierda aproximadamente en 9mm.

Figuras 2 y 3. 
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nado en buena forma sin nuevas manifestaciones de 
déficit ni crisis convulsivas.

 

DISCUSIÓN 

Los angiomas cavernosos del SNC son lesiones 
vasculares angiográficamente ocultas. Pueden ser 
clínicamente silenciosas o anunciar su presencia con 
convulsiones, cefaleas o déficit neurológico (5-10). 
La presencia clásica de imágenes por RM, semejan-
tes a ‘palomitas de maíz’ con un núcleo reticulado 
bien delimitado, de señal mixta por el sangrado en 
distintos estadios de evolución. En la TAC cerebral 
los angiomas cavernosos generalmente aparecen 
como lesiones focales nodulares que muestran leve 
a moderada hiperdensidad, con calcificación hasta en 
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La cirugía en la población adulta tiene un efecto 
positivo hasta en 94% de los pacientes en ausencia 
de crisis convulsivas, o al menos con una marcada 
reducción en la frecuencia de las crisis (16,20-22). 
Con el fin de curar las crisis convulsivas, algunos 
autores señalan para la población adulta, quitar la 
cápsula de hemosiderina que rodea la malformación 
vascular (16,23), la cual posiblemente representa 
un elemento irritante (20,24) que podría facilitar la 
iniciación de las convulsiones (1).

En otro estudio en adultos en el cual realizaron 
extracción de los angiomas cavernosos junto con 
la placa de hemosiderina o hemorragia cerebral, 
mediante técnicas de microcirugía, fue un procedi-
miento relativamente seguro que disminuyó signifi-
cativamente la frecuencia e incluso elimino las crisis 
convulsivas, también se observó mejoría en el estado 
neurológico, la cefalea, las convulsiones esporádicas 
y la hemorragia intracerebral (25). 

El tratamiento de la angiomatosis cavernosa 
en pediatría es conservador, individualizado y con 
seguimiento imaginológico, discutiéndose la cirugía 
para aquellos casos que presenten hemorragia, déficit 
focal neurológico progresivo o epilepsia (1,18,19, 
26-28). En este caso en junta médica con los ser-
vicios de Neurología Pediátrica y Neurocirugía se 
determinó manejo conservador, individualizado y 
con seguimiento imaginológico.

La indicación quirúrgica se realizará de forma 
individualizada y se considerará en los angiomas 
cavernosos que presenten clínica por hemorragia 
masiva, por crecimiento que produzca focalización 
neurológica o por epilepsia, al demostrarse que el 
angioma cavernoso es productor de crisis sin res-
puesta al tratamiento antiepiléptico (10,11).
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