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Revisar los hallazgos caracteristicos de las malformaciones cavernosas
cerebrales en resonancia magnética (RM), describiendo tanto su presentacion
tipica como sus formas atipicas, a partir de una serie de casos diagnosticados
en nuestro centro y la bibliografia existente.

Se describen las secuencias mas utiles para su identificacion, analizamos las
variaciones morfologicas y de sefial que pueden dificultar el diagnodstico, y se
repasan los principales diagndsticos diferenciales que pueden plantearse en la
practica clinica habitual.
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REVISION DEL TEMA

Introduccion

Las malformaciones cavernosas cerebrales (MCC) son lesiones vasculares
de bajo flujo compuestas por espacios vasculares dilatados sin
interposicion de parénquima cerebral normal. Afectan aproximadamente
al 0.5% de la poblacion y se presentan caracteristicamente con cefalea,
crisis epilépticas o déficits neurologicos focales [1].

La RM es la técnica de elecciéon para su diagnostico, con alta sensibilidad y
especificidad [2].
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La mayoria de las MCC (aproximadamente 85%) son lesiones Unicas
esporadicas, debidas a variantes somaticas no hereditarias; mientras que las
lesiones multiples se asocian tipicamente con variantes germinales
patogénicas (frecuentemente en genes CCM1, CCM2 o CCM3) o radioterapia

craneal previa [1].

En nuestra serie se revisaron 50 casos de cavernomas, tanto tipicos como
atipicos, analizados mediante RM cerebral con secuencias T1, T2, FLAIR y
secuencias sensibles a susceptibilidad magnética (T2* y/o SWI). También se
valoro el comportamiento en muchos de ellos tras la administracion de
contraste y, cuando fue posible, su evolucion temporal.
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PRESENTACION TIPICA

La forma de presentacion mas frecuente fue el patron clasico en
"palomitas de maiz" (popcorn sign), especialmente visible en secuencias
potenciadas en T2. Estas lesiones mostraban un centro heterogéneo en
T1y T2, reflejo de productos hematicos en distintos estadios evolutivos,
rodeado de un halo hipointenso periférico en T2 debido al depdsito de
hemosiderina [1-2].
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Este halo fue un hallazgo constante en los cavernomas tipicos y
represento una clave diagnostica fundamental. El sello distintivo de las
MCC en RM refleja particularmente los productos de degradacion de la
sangre dentro y alrededor de las lesiones [2].

En secuencias T2*, y especialmente en SWI, el depodsito de hemosiderina
se hizo mas evidente, generando el caracteristico efecto "blooming", que
aumenta el tamano aparente de la lesion debido a la susceptibilidad
magnética [2]. Este artefacto de susceptibilidad magnética es prominente
en las secuencias sensibles a gradiente y permite visualizar lesiones que
podrian pasar desapercibidas en secuencias convencionales [2-3].
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realce significativo tras la administracion de contraste
intravenoso, aunque en algunos casos se observo un realce

tenue o parcheado [2,4].

&4 | El edema perilesional fue infrecuente en lesiones no
compllcadas [5].

/¢ En cuanto a la localizacion, predomind la afectacidn
supratentorial, especialmente en lobulos frontales y temporales,
aunque también se identificaron lesiones infratentoriales [2-3]

(FiguralY 6).
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Figura 1. RM cerebral. Cavernoma tipico. Lesidon cortico-subcortical localizada en el giro angular izquierdo, con
intensidad de sefal heterogénea en T1 axial (A), T2 axial (B) y FLAIR (C), mostrando el patrén clasico en “palomitas
de maiz” (popcorn sign). En la secuencia T2* (D) se evidencia una marcada caida de sefial. Se identifica ademas un
anillo hipointenso en la secuencia T2.
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CLASIFICACION

Clasificacion de Zabramski

Las MCC se clasifican segun Zabramski en cuatro tipos segun sus
caracteristicas en RM (Tabla 1).

Las lesiones tipo 2 son fuertemente sugestivas de MCC, aunque en
algunos casos el diagnostico puede ser dificil con metastasis
hemorragicas, particularmente en presencia de realce con contraste,
edema circundante, hemorragia recurrente rapida y cuando las lesiones
aumentan de tamano [6].
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(o] CARACTERISTICAS EN RM DESCRIPCION

Tipo | Hiperintensidad homogénea en T1y T2

Indican hemorragia aguda

Aspecto cldsico en “palomitas de maiz”,
sefial heterogénea en T1y T2 rodeada por
un anillo hipointenso de hemosiderina,
mas marcado en T2*

Indican hemorragia aguda

Tipo I

Isointenso a hipointenso en T1, hipointensidad  Productos sanguineos crénicos
Tipo Il central en T2, mayor hipointensidad marcada con hemosiderina periférica
del anillo de hemosiderina en T2*

Pequefios focos puntiformes, a menudo Multiples microhemorragias
multiples, con baja sefial en T1y T2 dificil de puntiformes. Pueden
identificar, que pueden evidenciarse sélo en corresponder a precursores de
secuencias T2* o SWI cavernomas maduros

. o . Menos conocido y utilizado. Hace :
. La lesion vascular no se distingue bien del - :
T|po \Vi referencia a cavernomas asociados
hematoma ) ) ;
a hemorragia reciente o activa.

Tipo IV

Tabla 1. Clasificacion de las MMC segun Zabramski
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SECUENCIAS CLAVE

IMPORTANCIA DE LAS SECUENCIAS DE SUSCEPTIBILIDAD

Uno de los hallazgos mas relevantes de nuestra serie fue la utilidad de las
secuencias T2 y SWI. Es necesario para la deteccion por RM de MCC
incluir secuencias de susceptibilidad magnética. Las secuencias T2 eco de
gradiente son muy sensibles para detectar depdsitos de hemosiderina, y
las técnicas de imagen ponderada por susceptibilidad (SWI) que emplean
adquisicion volumétrica, cortes finos y un postprocesamiento especifico,
ofrecen una sensibilidad aun mayor [2].
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En varios casos, especialmente en lesiones de pequeno tamano, la unica
secuencia diagnostica fue la SWI, donde se identificaron focos
puntiformes hipointensos con marcado “blooming”. Estudios recientes
demuestran que la secuencia SWI detecta significativamente mas
lesiones que las secuencias T2 eco de gradiente convencionales,
especialmente en casos familiares o multiples [7-8]. En pacientes con
lesiones multiples, la SWI permitid detectar un mayor numero de
cavernomas respecto a T1 y T2 convencionales, modificando la impresion
inicial del estudio.
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Aproximadamente el 20% de los portadores de mutaciones tienen solo
una lesion en secuencias T1y T2; entre ellos, el 75% tienen multiples

lesiones en secuencias eco de gradiente, lo que enfatiza la necesidad del
uso sistematico de estas secuencias [6].
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS

— Cavernomas con Hemorragia Aguda

Algunas lesiones se presentaron con sangrado reciente, evidenciando hiperintensidad en T1 0 T2,
acompanada de edema perilesional y cierto grado de efecto masa.

En los casos con hemorragia en la presentacion inicial, el 94,2% correspondid6 al tipo Zabramski |,
caracterizado por hiperintensidad en T1y T2 (94,2%) y edema asociado (76,5%) [5]. En estas situaciones,
el patron tipico quedaba parcialmente enmascarado, por lo que el diagndstico diferencial incluia tumores
hemorragicos o metastasis [2,4].
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS
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— Cavernomas con Hemorragia Aguda

El reconocimiento del halo completo de hemosiderina y el marcado blooming en secuencias de
susceptibilidad fueron determinantes para orientar el diagndstico. Es importante destacar que el edema
asociado a hemorragia aguda desaparece en los primeros 90 dias a menos que ocurra un NUevo
sangrado. A los 90 dias, la mayoria de las lesiones gue inicialmente eran tipo Zabramski | evolucionan a

tipo Il o lll (65.2%) (Figura 2).
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Figura 2. Cavernoma con restos hematicos. Lesion situada en el margen derecho del mesencéfalo. Presenta sefal isointensa
en T2 axial y FLAIR (B y C), y discretamente hiperintensa en T1 (A), con marcada caida de sefial en T2* (D). Asocia leve edema
vasogénico (B y C) y no muestra restriccion de la difusiéon (imagen no incluida). Tampoco presenta realce significativo tras la
administracion de contraste i.v. (E). Ejerce un discreto efecto de masa sobre las estructuras adyacentes, con ligera obliteracion
del acueducto de Silvio. En conjunto, las caracteristicas de imagen son compatibles con un cavernoma con restos hematicos

como diagndstico mas probable.
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS

— Lesiones de gran tamano

Se observaron cavernomas voluminosos con morfologia irregular y
heterogeneidad marcada, que inicialmente simulaban lesiones
tumorales. La ausencia de componente solido expansivo progresivo en el
seguimiento ayudo a confirmar su naturaleza vascular. El diagnostico
diferencial en estos casos incluye metastasis hemorragicas (melanoma,
carcinoma renal, otros), oligodendrogliomas y xantroastrocitomas
pleomorficos [3] (Figura 3).
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Figura 3. Cavernoma de gran tamafo. Imagenes en plano axial ponderadas en T1 (A), T2 (B), FLAIR (C), T2* (D) y T1 con
contraste i.v. (E). Se identifica una gran masa intraaxial en el I6bulo frontal derecho, de morfologia polilobulada y marcada
heterogeneidad, con componentes sélido-quisticos y un centro necrético, ademas de calcificaciones (imagen de TC no
incluida) y depdsitos de hemosiderina. Algunas areas del componente sdlido muestran discreto realce tras la administracion
de contraste. En el estudio de difusidn no se objetiva restriccidon (imagen no incluida). Presenta escaso edema circundante y
ejerce un leve efecto de masa sobre el asta anterior del ventriculo lateral derecho, con ligera desviacion de la linea media
hacia la izquierda. Se trata de un cavernoma con aspecto pseudotumoral (confirmado histolégicamente), que podria simular
facilmente una lesidon tumoral. Dadas sus caracteristicas y la edad de la paciente, el diagndstico diferencial incluye lesiones
tumorales como el ependimoma supratentorial, el teratoma intracraneal y el tumor teratoide rabdoide atipico.
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS

— Microcavernomas

En algunos pacientes se identificaron lesiones milimétricas visibles exclusivamente en
T2* o SWI. Estas lesiones fueron especialmente relevantes en pacientes con multiples
cavernomas. Las lesiones tipo Zabramski 4, visibles solo en secuencias de
eco-gradiente, pueden corresponder a precursores de cavernomas maduros [6]
(Figura 4).
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Figura 4. Microcavernomas multiples. Imagenes axiales ponderadas en T1 (A), T2 (B), FLAIR (C) y secuencia de eco de
gradiente (FFE) (D). Se observan cambios morfolégicos posquirurgicos frontales izquierdos con depdsitos de
hemosiderina en un paciente con cavernomatosis familiar y antecedente de reseccion de un cavernoma frontal. Se
identificaron multiples lesiones supra e infratentoriales (al menos 12) con caida de sefial en la secuencia de eco de
gradiente (FFE), destacando la de mayor tamano, periventricular anterior derecha, de 7 mm (flecha amarilla), junto con
otras lesiones puntiformes milimétricas visibles Unicamente en la secuencia de eco de gradiente (flechas rojas).
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Figura 4. Microcavernomas multiples. Imagenes axiales ponderadas en T1 (A), T2 (B), FLAIR (C) y secuencia de eco de

gradiente (FFE) (D). Se observan cambios morfoldgicos posquirurgicos frontales izquierdos con depdsitos de
hemosiderina en un paciente con cavernomatosis familiar y antecedente de reseccidén de un cavernoma frontal. Se
identificaron multiples lesiones supra e infratentoriales (al menos 12) con caida de seial en la secuencia de eco de
gradiente (FFE), destacando la de mayor tamafo, periventricular anterior derecha, de 7 mm (flecha amarilla), junto
con otras lesiones puntiformes milimétricas visibles Unicamente en la secuencia de eco de gradiente (flechas rojas).
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS

— Localizacion en tronco encefalico

Las lesiones localizadas en el tronco encefalico mostraron una morfologia menos
definida y una mayor correlacion clinica, incluso cuando su tamano era reducido
[2—-3]. En esta region, el efecto de susceptibilidad resulté especialmente util para
delimitar los margenes de la lesion. Los cavernomas del tronco encefalico presentan el
peor pronostico y la mayor morbilidad neurologica, con un riesgo combinado de
hemorragia y déficit neuroldgico focal que supera el 50% a los 5 afios [1] (Figura 2 y

5).
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Figura 5. Cavernoma en tronco encefalico con sangrado subagudo tardio. Imagenes en plano axial ponderadas en T1 (A),
T2 (B), FLAIR (C), T2* (D) y T1 con contraste i.v. (E). Se observa una lesiéon mesencefalica que afecta al coliculo inferior y al
margen supero lateral izquierdo de |la protuberancia. Presenta morfologia redondeada y margenes bien definidos, con un
halo hipointenso visible en todas las secuencias, especialmente marcado en T2* (efecto "blooming"). La lesién es
hiperintensa en T2 y muestra captacion heterogénea tras la administracion de contraste i.v. En su margen anterior se
identifica un foco de hipersefial en T1, hipointenso en T2, compatible con un punto de sangrado subagudo tardio. No
presenta restriccion significativa de la difusion (imagen no incluida), ni edema perilesional, ni efecto de masa relevante
_sobre las estructuras adyacentes. En conjunto, los hallazgos son sugestivos de cavernoma como diagndstico mas probable.

J
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PRESENTACIONES ATIPICAS OBSERVADAS
— Asociacion con anomalias venosas de desarrollo

En varios casos se observo la coexistencia de cavernomas con anomalias venosas del
desarrollo (AVD). Esta asociacion es relevante, ya que la identificacion de una vena de
drenaje adyacente puede apoyar el diagnodstico y tiene implicaciones quirurgicas
[2-3]. Las formas esporadicas de MCC frecuentemente se asocian con AVD, mientras
gue las lesiones multiples no contiguas sugieren formas familiares o secundarias a
radioterapia craneal previa [1] (Figura 4). Una AVD asociada es usualmente facilmente
visible en secuencias de RM con contraste o ponderadas por susceptibilidad [2]. El
gadolinio es particularmente util para la caracterizacion de AVD asociadas a MCC [1]

(Figura 6).
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Figura 6. Malformacion venosa
mixta. Imagenes axiales ponderadas
en T1 (A), T2 (B), FLAIR (C), T2* (D) y
T1 tras administracion de contraste IV
(E y F). Se identifica un cavernoma en
hemisferio cerebeloso izquierdo
(flecha amarilla), asociado a una
anomalia venosa del desarrollo
(flecha roja) en la que se observa
vasos venosos gque confluyen en
cabeza de medusa (E) hacia una vena

\colectora (F). )
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EVOLUCION EN EL TIEMPO

El seguimiento radiolégico mostro que muchos cavernomas permanecen estables
durante anos. No obstante, algunos presentaron cambios en el patron interno de
senal debido a nuevos episodios hemorragicos, con incremento transitorio del
tamano y posterior estabilizacion. Conocer esta evolucion ayuda a analizar
cronologicamente la imagen en relacion con la presentacion clinica, y puede ayudar a
distinguir la verdadera evolucion hemorragica del cavernoma de sus imitadores [5].
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La ausencia de crecimiento solido progresivo y la persistencia del halo de
hemosiderina fueron elementos clave para diferenciar estas lesiones de procesos
neoplasicos. El seguimiento rutinario de MCC no esta bien establecido y depende de
multiples factores. El control evolutivo por RM esta indicado principalmente ante
cambios en el estado neurologico, en particular el desarrollo de nuevos sintomas
neurologicos sugestivos de hemorragia por MCC o empeoramiento de epilepsia [2].
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las formas atipicas obligaron a considerar diferentes entidades. Las consideraciones
diagnosticas diferenciales basadas en imagen son limitadas, comprendiendo
malformaciones arteriovenosas hemorragicas (Figura 7), angiopatia amiloide cerebral
y tumores. Otras consideraciones incluyen neoplasias hemorragicas o calcificadas,
especialmente metdastasis hemorragicas (melanoma, células renales, otros),
oligodendrogliomas y xantroastrocitomas pleomorficos [1,3].
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Figura 7. Imagenes axiales ponderadas en T1 (A), T2
(B), FLAIR (C), T2* (D), T1 con contraste i.v. (E) y DWI
(F). En la regién frontal periventricular izquierda se
identifica una lesidn intraaxial con intensidad de sefal
heterogénea en todas las secuencias, mas evidente en
T2. Presenta una marcada caida de senal en T2%,
compatible con depdsito de hemosiderina, y sefal
interna heterogénea en T1y T2, en relacidon con
componentes hematicos en distintos estadios
evolutivos. En su margen anterior se observa un foco
hiperintenso en T1 e hipointenso en T2, compatible
con un punto de sangrado subagudo tardio. No
muestra restriccion significativa de la difusion, ni
edema perilesional, ni efecto de masa relevante sobre
las estructuras adyacentes. Tras la administracion de
contraste i.v., no se identifica realce patolégico.
Corresponde a una malformacidén arteriovenosa
(confirmada histoldgicamente). Estas imagenes
pertenecen al mismo paciente con cavernomatosis
familiar y microcavernomas multiples (Figura 4).

- J
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En la mayoria de los casos, la combinacion de heterogeneidad interna por productos
hematicos en distintos estadios y el halo periférico completo de hemosiderina
permitio establecer el diagndstico correcto [1-2].
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Conclusiones

— La RM cerebral es la técnica de eleccion para el diagndstico de las malformaciones
cavernosas cerebrales. El patron tipico en "palomitas de maiz" con halo hipointenso
periférico en T2 constituye el hallazgo mas caracteristico, aunque existe una amplia
variabilidad en su presentacion

— Las secuencias sensibles a susceptibilidad magnética (T2* y SWI) son
imprescindibles y deben formar parte sistematica del protocolo, especialmente
para detectar lesiones pequenas, multiples o atipicas.
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Conclusiones

— El conocimiento de la evolucion temporal de estas lesiones, especialmente tras
hemorragia aguda, ayuda a distinguirlas de sus imitadores y permite establecer
intervalos apropiados de seguimiento. La comprension de estas variantes permite
evitar confusiones con tumores hemorragicos u otras malformaciones vasculares y
mejora la seguridad diagnostica en la practica radiologica diaria.
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