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MALFORMAGOES ARTERIOVENOSAS
DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL

ANALISE DE 53 CASOS
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ARl A. PEDROZO*** MURILO S. MENESES***

RESUMO - Analisamos 53 casos de malformagdes arteriovenosas (MAV) admitidos no Servigo de agosto de 1986
a margo de 1998. A distribuigdo por sexo foi masculino 1,9:1 feminino, com faixa etaria média de 32,5+11,5 anos.

A apresentacao clinica inicial incluiu, em ordem de frequéncia, hemorragia intracraniana, sinais neuroldgicos focais,
cefaléia, epilepsia, e coma profundo agudo. As MAV supratentoriais tiveram a seguinte distribuicdo: 10 temporais,

9 parietais, 6 frontais, 3 occipitais, 3 fronto-parietais, 4 corpo caloso/pericalosas, 1 témporo-occipital, 1 témporo-
parieto-occipital e 6 profundas. As MAV de acordo com a classificagdo de Spetzler-Martin, distribuiram-se em:
grau Il 17 casos (32%), grau 1l 21 casos (39%) e grau IV 10 casos (19%). Em 3 pacientes (5,6%) havia presenca
concomitante de aneurisma intracraniano. Trinta e sete pacientes foram operados, 12 dos quais, com embolizagéo
parcial prévia. Em somente um caso a ressecgao cirtrgica foi parcial. Onze pacientes foram somente embolizados,
sendo a embolizagdo parcial em 3 casos. Dois pacientes ndo foram embolizados e nem operados (1 caso devido a
pneumonite intersticial por AIDS e outro por problemas administrativos). Trés casos foram encaminhados para
radiocirurgia. Houve somente um 6bito por embolia pulmonar aguda (1,8%). Concluimos que a abordagem
multidisciplinar individualizada, envolvendo as especialidades de neurorradiologia intervencionista, neurologia e
neurocirurgia, oferece a possiblidade de indicar a terapia mais adequada para cada caso, com bons resultados.

PALAVRAS-CHAVE: malformagéo arteriovenosa, hemorragia cerebral, neurocirurgia, embolizacéo,
radiocirurgia.

Arteriovenous malformations of the central nervous system: a review of 53 cases

ABSTRACT - Fifty-three patients with arteriovenous malformation (AVM) were studied. The mean age at the time

of diagnosis was 32.5+11.5 years (range 3 to 56 years); the sex ratio was male 1.9:1 female. The most commmon
clinical presentation was intracranial hemorrhage, followed by focal neurological signs, headache, epilepsy, and
acute deep coma. Fourty-three (82%) out of the total number of AVM were supratentorial and had the following
distribution: 10 temporal lobe, 9 pariental lobe, 6 frontal lobe, 3 occipital lobe, 3 frontotemporal, 4 corpus callosum/
pericalosal, 1 temporo-occipital, 1 temporoparieto-occipital, 6 deep-located (3 thalamic, 3 basal ganglia). Spetzler-
Martin grade Il was seen in 17 cases (32%), grade lll ica8&s (39%), and grade IV in 10 cases (19%). AVM-
associated aneurysms were detected in 3 patients (5.6%). All three cases were middle artery aneurysms ipsilateral to AVM.
Twelve (32%) out of 37 operated patients watmsitted to embolization prior to surgery. AVM was totally removed

in all cases except one. Embolization without posterior surgery was used in 11 patients; in 3 of them, embolization
was partial. Two patients were neither embolized nor operated on. Three patients were submitted to radiosurgery
because they were poor candidates to embolization and/or surgery. Mortality rate was 1.8%. All patients returned to
their normal life function after a period of recovery. Associated or isolated therapies should be individualized to
each patient with AVM and is likely to provide results better than the expected outcome without any treatment.

KEY WORDS: arteriovenous malformation, intracranial hemorrhage, neurosurgery, embolization,
radiosurgery.
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Malformacdes arteriovenosas (MAV) sao lesdes congénitas decorrentes do desenvolvimento
andmalo vascular da circulacao fetal, quando h& persisténcia de artérias primitivas e auséncia de
capilares MAV séo lesdes infrequentes; podem ser assintomaticas e descobertas por acaso quando
darealizacéo de um exame de neuroimagem ou podem ser diagnosticadas em qualquer idade quand
provocam manifestacdes clinicas, mais frequentemente hemorragia intracraniana ou epilepsia.

Controvérsia consideravel existe sobre a conduta terapéutica ideal dos pacientes com MAV.
Apesar de alguns autores terem observado que a morbi/mortalidade das MAV é relativaménte baixa
e que um tratamento conservador poderia eventualmente ser proposto em pacientes que nao tiveran
sangramentp a maioria das séries tem demonstrado morbidade e mortalidade consideraveis (10-
29% de mortalidade apds sangramefftohtualmente ha a disponibilidade de véarias opgdes
terapéuticas que vao desde o tratamento clinico conservador até o emprego isolado ou consecutive
de técnicas neurocirargicas e neurorradioldgicas que visam a remogdo completa da MAV. Com o
avanco tecnoldgico, muitas MAV antes consideradas inoperaveis devido ao seu tamanho, localiza¢éo
e numerosos “shunts”, podem atualmente ser embolizadas, abordadas e removidas cirurgicamente,
e/ou submetidas a radiocirurgia, com taxas de morbi/mortalidade baixas.

Apresentamos a casulistica, estratégia de tratamento e experiéncia com pacientes atendidos
nesta instituicdo para o tratamento das MAV, assim como as alternativas terapéuticas atualmente
disponiveis, com énfase nas vantagens potenciais da abordagem multidisciplinar envolvendo
neurologistas, neurocirurgides e radiologistas.

METODO

Analisanos 53 casos de MAV admitidos na Unidade de Ciéncias Neurologicas (Curitiba, PR) de agosto
de 1986 a margo de 1998. A distribui¢éo por sexo foi masculino 1,9:1 feminino, com as idades variando de 3 a 56
anos (média 32,5+11,5 anos). A apresentacgao clinica incluiu 30 casos (57%) de hemorragia intracraniana, 18
(34%) com sinais neurolégicos focais, 15 (28%) com epilepsia, 9 (17%) com cefaléia e 3 (6%) pacientes que
entraram em coma profundo agudo. Mais de um sinal ou sintoma ocorreram em alguns pacientes. Quarenta e
cinco MAV eram supratentoriais, 3 localizadas na fossa posterior e 5 medulares (2 cervicais, 2 toracicas e 1 de
cone medular). As MAV supratentoriais tiveram a seguinte distribuicdo: 10 temporais, 9 parietais, 6 frontais, 3
occipitais, 3 fronto-parietais, 4 no corpo caloso, 1 ttmporo-occipital, 1 ttmporo-parieto-occipital 2 parieto-occipitais
e 6 profundas (3 talamicas e 3 ganglio-basais) (Fig 1). De acordo com a classificagdo de SpetZlasMartin
MAV distribuiram-se em grau Il em 17 casos (32%), grau lll em 21 casos (39%) e grau IV em 10 casos (19%).
Em trés casos (5,6%), detectou-se a coexisténcia de aneurisma de artéria cerebral média, associado a 2 MAV
temporais ipsilaterais e 1 MAV talamica ipsilateral.
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Fig 1. Distribuicdo anatdmica das MAV. Os nimeros dentro dos circu-
los indicam os nimeros de casos.
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Fig 2. Modalidades terapéuticas utilizadas nesta série.

Fig 3. Exames arteriogr&fos de uma MAV Spetzler Grau IV. A- Pré- embolizagdo, B- Pds-embolizagdo, C- Pos-
cirurgia. Primeira coluna a esquerda: incidéncia lateral, fase venosa. Coluna do meio: incidéncia lateral, fase
arterial. Ultima oluna a direita, incidéncia antero-posterior, fase arterial. Setas cheias indicam clips cilirgicos. Seta vazia
aponta veia de drenagem profunda da MAV.
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RESULTADOS

Trinta e sete pacientes foram submetidos a abordagem cirdrgica, 12 dos quais com embolizagao
parcial prévia da MAV (Fig 2 e 3). Em somente 1 caso, a ressec¢éo foi parcial, sendo total nos
demais. Onze pacientes, foram somente embolizados, dos quais 3 de forma parcial (em 1 caso,
houve recusa pelo paciente de submeter-se a outra sessdo de emboliza¢@o). Dois pacientes na
foram embolizados, nem operados (1 caso por apresentar pneumonite intesticial e AIDS, e outro
devido a problemas administrativos). Trés pacientes foram encaminhados para radiocirurgia (3 MAV
talamicas, um deles, com aneurisma de artéria cerebral média clipado).

Uma derivacao ventriculo-peritoneal foi necessaria para 3 casos. Houve um unico caso fatal
de embolia pulmonar maciga no quinto dia apds a cirurgia, sem sequelas neurolégicas (MAV medular
toracica) e 1 caso necessitou de cirurgia descompressiva cervical, devido a complicacdes pos-
embolizagdo. Como complicagbes pds-operatdrias ocorreram meningite bacteriana em 2 casos,
pneumonia em 3 casos, déficits neuroldgicos focais em 16 casos, 1 fistula liquérica e 1 sangramento
pés-embolizacdo (MAV medular toracica). Trés pacientes apresentaram limitacéo funcional parcial
apds o tratamento, contudo com retorno a vida diaria totalmente independente. Os demais, retornaram
a funcao laborativa diaria, como no periodo pré-tratamento.

DISCUSSAQ

As carateristicas anatomo-vasculares associadas a localizagdo e ao tamanho de uma MAV
sédo geralmente os principais fatores a considerar na decisédo do tratamento a ser oferecido, mas dev
se levar em conta que estes ndo sao os fatores preditivos exclusivos do risco de sahgramento
Segundo Mast et 8.0 risco de hemorragia espontanea apés o diagnoéstico de MAV é maior nos
pacientes com drenagem venosa profunda, e em individuos do sexo masculino. Idade e tamanho da
MAV nao influenciaram significantemente o risco de sangramento.

De acordo com a evolugéo natural das MAV, o risco de hemorragia é de 1 a 3% ao ano e a taxa
de mortalidade de 10% a 1798 O risco de ressangramento encontra-se em torno de 4% ao ano, e
mortalidade anual de 1%, em estudo prospectivo de 166 patiéhtésco anual de hemorragia
parece ser maior nos pacientes que ja sofreram um episédio hemorragico anterior (17,8% contra
2,2% em relagdo aos pacientes sem sangramento ptévio )

Pacientes mais jovens (<40 anos) devem ser considerados para tratamento com um plano
individualizado de estratégia multidisciplinar (embolizacao, cirurgia, radiocirurgia). Ja para os
pacientes mais idosos e assintomaticos pode-se indicar tratamento conservador. E possivel a escolh:
de tratamento combinado (endovascular, cirurgia e radiocirurgia), caso este ofereca vantagens
adicionais sem aumentar os riscos de complié¢atéo

Deve-se levar em conta que mesmo as modalidades terapéuticas complementares ou alternativas
a cirurgia, como embolizagBére radiocirurgi&*s também possuem risco intrinseco de morbidade e
de mortalidade a ser considerado na deciséo terapéutica de cada caso. Assim, o paciente submetid
somente a embolizag&o parcial possui risco de sangramento igual ao da evoluc&dnatural

Algumas MAV de menor volume podem ser totalmente embolizadas sem cirurgia ulterior.
Elas tém bom resultado quando sdo menores que 3 cm e quando possuem menos gque 3 vasos nutrients
(“feeders”). Contudo, a embolizagdo na maioria das vezes ndo é o tratamento definitivo, e visa
facilitar um procedimento posterior definitivo, como a cirurgia e a radiocitfir§iar outro lado
pequenas MAV em areas nao eloquentes podem ser totalmente removidas cirurgicamente sem
embolizagdo prévia, com pequena morbidade e excelente relagio custo/Betieficio

Atualmente, o tratamento por radiocirurgia € preconizado nas MAV profundas ou em areas
eloquentes, em pacientes idosos sem condi¢@es clinicas de serem submetidos a cirurgia e nos caso
de obliteracdo de MAV residu&ig®.

Tratamento radical (100% de remocgao da MAV) é o objetivo primordial de qualquer forma
isolada ou combinada de conduta. Este objetivo foi atingido de forma bastante satisfatéria na nossa
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Tabela 1. Conduta geral frente as MAV.

Grau (Spetzler-Martin)

| 1] 11l v \%
Cirurgia +++ 4+ T+t " j
Embolizacéo + ++ +++ +++ o+
Radiocirurgia +++ 4+ ++ + )

+++, Conduta de elei¢do; ++, opgédo secundaria isolada ou em associa¢do com procedimento de primeira
escolha; +, indicagéo em casos individuais; (-), sem indicagéo.

série, enfatizando o beneficio do uso combinado de técnicas neurorradiologicas intervencionistas e
microneurocirdrgicas. Quando tal meta ndo pode ser atingida sem grande risco potencial de morbidade
e de mortalidade, medidas para minimizar o risco de sangramento ou diminuir o fendmeno de roubo
ou efeito massa, que podem causar deteriorac@o neuroldgica progressiva como ocorre em cerca de
15% dos pacientes com MAY? podem ser planejadas e realizadas.

A conduta adotada em nosso servigo pode ser observada na Tabela 1. Pacientes com MAV
graus | e Il sdo a principio candidatos a tratamento cirdrgico sem emboliza¢&o pré-operatoria. MAV
graus Il e IV sdo inicialmente tratadas com embolizacéo. A radiocirurgia é reservada de preferéncia
a MAV menores que 3 cm e com localizagdo profunda.
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