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Resumen

Introduccién: E| sinus pericranii (SP) es una rara malformacién vascular que consiste en una
comunicacion venosa entre los senos durales intracraneales y las venas epicraneales, que se suelen
dilatar.

Caso clinico: Presentamos el caso de un nifio de 2 afios de edad con una lesion vascular en la region
parietal derecha, de coloracién azulada, que de forma progresiva se ingurgitaba en decubito lateral
derecho y con el llanto. En las pruebas de imagen se detecté una lesion de localizaciéon subgaleal con
adelgazamiento local de la calota, acompafiada de 2 angiomas venosos cerebelosos. Se sospech6 un SP
asociado a una malformacion venosa cerebelosa. El SP se intervino quirdrgicamente y la malformacion se
mantiene bajo control multidisciplinario.

Conclusion: Destacamos que el SP puede asociarse a otras malformaciones del desarrollo vascular
intracraneal. El tratamiento quirdrgico del sinus puede estar indicado por problemas estéticos y posibles
complicaciones locales, principalmente la trombosis, el sangrado o la ulceracién. El abordaje de las
malformaciones intracraneales extensas resulta complejo, ya que pueden drenar zonas funcionalmente
significativas del cerebro.
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Abstract
Title: Venous malformation, what is it? Sinus pericranii associated complex venous malformation of

cerebellar development

Introduction: The sinus pericranii (SP) is a rare vascular malformation consists of a venous communication
between the intracranial dural sinuses and epicranial veins, which are usually dilated.

Clinical case: We report the case of a tolder with a vascular bluish lesion in his right parietal region, which
progressively engorged when patient lies down to right lateral decubites or while is in tears. Findings
images detected a subgaleal lesion location with a local shell thinning, together with two cerebellar venous
angiomas. SP was suspected with complex cerebellar vascular malformation. The SP was surgical
removed and the malformation is kept under multidisciplinar control.

Conclusion: We emphasize that the SP may be associated with other intracranial vascular malformations
development. The sinus surgical may be indicated for cosmetic problems and local complications
particularly thrombosis, bleeding or ulceration. The approach of extensive intracranial malformations is
complex, since they can drain functionally brain areas.

Keywords: Venous malformation, sinus pericranii, magnetic resonance.

Introduccién

Las malformaciones vasculares son el resultado de una angiogénesis inadecuada en el periodo
embrionario, que manifiestan un crecimiento progresivo a lo largo de la vida y no tienden a involucionar?.
El seno pericraneal, o sinus pericranii (SP), es una rara malformacién venosa extracraneal blanda y
compresible, que por definicion esta adyacente al craneo y se comunica con un seno dural intracraneal, a
través de venas diploicas?, formando una variz de las venas epicraneales. Aunque se han comunicado
algunos casos de aparicion espontanea o postraumatica, la etiologia congénita es la mas probable. A
menudo se asocia a otras malformaciones vasculares, como los angiomas cavernosos, los angiomas
venosos y las malformaciones linfaticas, o puede ser un componente del sindrome del nevus azul o del

sindrome Von Hippel Lindau34.

Caso clinico

Presentamos un caso de SP en un nifio que desde los pocos meses de vida mostraba una marcada red
venosa en la regién frontal derecha. Sus padres referian que a los 2 afios de edad el nifio presentaba una
ingurgitacion progresiva de la lesion al tumbarse hacia el mismo lado y con el llanto (figura 1). No existian
antecedentes personales ni traumaticos resefables. Ante la sospecha de una malformacién vascular, se

derivd al servicio de cirugia infantil.
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En la resonancia magnética (RM) cerebral aparecieron dos combinaciones de lesiones: en la zona frontal
derecha, una lesion de 2,5 cm en sentido craneocaudal y 6 mm de grosor de localizacion subgaleal, con
adelgazamiento local de la calota, acompafiada de imagenes vasculares en la grasa subcutanea (figura 2
A), y en la fosa posterior, 2 angiomas venosos que se extendian por ambos hemisferios cerebelosos
(figura 2 B). En la tomografia computarizada (TC) cerebral se apreci6 en la zona frontal derecha una
irrupcién de la cortical en relacién con una fractura vertical desde el techo de la orbita con una linea

ascendente (figura 3).

Varios meses después se programé una intervencion quirdrgica para la exéresis de la lesion frontoparietal
derecha, confirmandose el diagnéstico de SP. La evolucion posquirtrgica fue favorable. Actualmente, 2
afios después, el nifio se encuentra asintomatico, no ha presentado secuelas y hace vida normal; realiza
controles periddicos en los servicios de neurocirugia, neurologia infantil y pediatria. En la ultima RM se
observaban los cambios secundarios a la cirugia del SP en la convexidad frontal, y la malformacion

infratentorial venosa bilateral permanecia sin cambios.

Discusiodn

El SP fue descrito por primera vez en 1845 por Hecker, y Stromeyer le dio nombre en 1850,
describiéndolo como «un quiste que contiene sangre circulante»*. En esta definicion el SP se considera
una comunicacion entre el sistema venoso intracraneal y extracraneal. Normalmente, los SP son
asintomaticos y los pacientes suelen consultar por un problema estético. El signo clinico habitual es el
abultamiento pulsatil local de coloracién azulada y tamafio variable, que aumenta cuando la cabeza esta
en posicion baja, con las maniobras de Valsalva, como el llanto y la tos, ya que aumenta con el
incremento de la presion intracraneal. Es poco probable que aparezca dolor de cabeza, vértigo,
sensacion de tensidn o dolor local®. Los SP se localizan con mas frecuencia en el cuero cabelludo frontal

(40%), aunque también pueden afectar al hueso parietal (34%) y occipital (23%)87.

La presentacion de estas anomalias vasculares puede sugerir en un primer momento otra patologia. Es
imprescindible realizar un buen diagnéstico diferencial con las fracturas craneales, el encefalocele, las
anormalidades vasculares solitarias del cuero cabelludo u otras masas de partes blandas de la calota,

como el rabdomiosarcoma, la histiocitosis o las metastasis?.

Las pruebas de imagen mas habituales son la TC y la RM cerebral, y las méas sensibles son la
arteriografia por sustraccién digital y la angio-RM cerebral*®7. En nuestro caso, la TC revel6 una linea
vertical en el hueso frontal, que fue interpretada como fractura, correspondiendo en realidad al defecto

6seo de la comunicacion vascular intra/extracraneal, mientras que en la RM cerebral se apreciaba la
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naturaleza de la lesién frontal en diversos planos anatémicos y 2 angiomas venosos cerebelosos en la
fosa posterior, que no se observaron en la TC. Por tanto, en nuestro caso, la RM fue una técnica
suficiente para la valoracién de las malformaciones, ya que permitié delimitar la extensién completa de la

lesion.

El tratamiento del SP resulta discutible y controvertido. Aunque se han publicado casos de regresion
espontanea*, ante este tipo de malformaciones pequefias la mayoria de los autores recomienda su
reseccién quirurgica por el riesgo de sangrados asociados a traumatismos, ulceraciones y trombosis 8.
Una coagulacién de los pediculos transéseos dejando exanglie la zona operatoria facilita la extirpacién
sin problemas. Tras la extirpacion del quiste sanguineo, en algunos casos hay que rellenar el hueco 6seo
con diversas sustancias. Otra alternativa seria la terapia intravascular con sustancias esclerosantes, pero
con mayor incidencia de necrosis subcutanea®. Para las malformaciones vasculares extensas hay que
valorar el riesgo de sangrado masivo y el dafio irreparable en algunas zonas funcionales del cerebro™. En
estos casos se debe realizar un seguimiento a largo plazo, pues se trata de lesiones no involutivas y con

un comportamiento impredecible.

Por tanto, hay que tener en cuenta este tipo de patologia, por ser poco frecuente. La sospecha clinica de
SP se debe mantener ante una masa fluctuante, sin tension y azulada en la frente o en la cabeza. La
posibilidad de anomalias vasculares asociadas al SP, como en este caso, y de complicaciones futuras
(trombosis, hemorragias, progresion) obligan a conocer sus particularidades clinicas, diagnésticas y

terapéuticas.
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Figura 1. Masa espongiforme y blanda en la regién frontoparietal derecha, que se hace

evidente cuando al nifio se le inclina hacia el lado de la lesion
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Figura 2. RM cerebral. A) En la secuencia axial potenciada en T2 se identifica una lesion frontal derecha
de localizacién subgaleal de 2,5 cm en sentido craneocaudal y 6 mm de espesor, con adelgazamiento local
de la calota. B) En el corte coronal se aprecian en la fosa posterior 2 voluminosos angiomas venosos

cerebelosos que se extienden por ambos hemisferios

Figura 3. TC cerebral (reconstruccion en 3D). En la zona frontal derecha se aprecia una irrupcion de la
cortical en relacion con una fractura vertical, que se inicia en el techo de la orbita con una linea ascendente
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