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RESUMEN

Introduccidén: Las malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAV) son
un conjunto anormal de arterias y venas dilatadas del cerebro y caracterizadas
por la pérdida de la organizacion vascular con una derivacion arteriovenosa
anormal. La probabilidad de ruptura de una MAV es baja, pudiendo causar
déficit hasta en el 45% de los pacientes. La epilepsia puede asociarse con MAV
siendo raro el estado epiléptico. La evolucion a estado epiléptico refractario o
estado epiléptico super refractario (EESR) es excepcional. Se presenta
paciente con epilepsia asociada a MAV, con embolizacion y posterior
complicacion que evoluciona a EESR, donde se logré una resolucion favorable
con cirugia. Paciente y método: Paciente masculino de 70 afios, con MAV
temporal derecha no rota y epilepsia, libre de crisis desde el diagndstico de
ambas condiciones. Se realizd6 embolizacion logrando exclusién, pero con
evolucion a EESR. Tras estudio se realiza resecciéon de MAV vy reseccién
parcial de zona de inicio de actividad epileptégena parieto-temporal. Ademas,
se realiz6 una desconexion de regién fronto-parietal central donde habia
evidencia de propagacion de la actividad epiléptica. Paciente logra salir de
estado critico, con recuperacion de conciencia Yy normalizacion de
electroencefalogramas posquirlrgicos. A los 2 afios evoluciona con epilepsia
controlada (Engel lla). Discusion y conclusiones: En sintesis, el abordaje
quirdrgico es una opcién en EESR y debe plantearse en un tiempo precoz de
evolucion (1-2 semanas). La cirugia se realizo para controlar EESR y fue una
intervencién exitosa. Esta estrategia puede lograr un cambio dramatico en el
pronostico. La cirugia resectiva esta indicada cuando hay evidencia etiol6gica

en imagenes y focalidad eléctrica consistente en los estudios.

Palabras claves: estado epiléptico super refractario, malformacion
arteriovenosa cerebral, cirugia de epilepsia.






ABSTRACT

Introduction: Brain Arteriovenous Malformations (AVM) are an abnormal
set of dilated arteries and veins within the brain and are characterized by loss of
vascular organization with an abnormal arteriovenous shunt. The probability of
AVM rupture is low, but it can cause deficits in up to 45% of patients. Epilepsy
could be associated with AVM, and status epilepticus is rare. The evolution to
refractory status epilepticus or super refractory status epilepticus (SRSE) is very
rare. The objective is to present a patient with epilepsy associated with non-
ruptured AVM, treated with embolization and a subsequent complication that
evolves into SRSE, in which a favorable resolution was achieved after surgery.
Patient and method: 70-yearold male, with a diagnosis of non-ruptured right
temporal AVM and epilepsy, who has been seizure free since the diagnosis, is
reported. Embolization of the AVM was performed, achieving total exclusion,
after the procedure presented seizures that evolved into SRSE. After
investigation, an AVM resection and partial resection of the ictal onset zone on
the right parieto-temporal region was performed, including a disconnection of
the central fronto-parietal region, where there was evidence of propagation of
ictal activity. Patient recovered from the critical condition after surgery, and also
presented electrographic normalization. After 2 years, the epilepsy is well
controlled (Engel lla). Discussion and conclusions: The surgical approach is
an option in SRSE, and it should be proposed early on, within a reasonable time
of evolution (1-2 weeks). The active approach in this case, where the surgery
was done for SRSE control, was a successful intervention. Especially when the
features are consistent -there is etiological evidence in imaging and electrical

focality in studies- there can be a dramatic change in the prognosis.

Keywords: super refractory status epilepticus, brain arteriovenous
malformation, epilepsy surgery.






1. INTRODUCCION

Las anomalias vasculares son trastornos estructurales de los vasos
sanguineos y linfaticos que afectan al 4,5% de la poblacion mundial en el
nacimiento y durante la infancia.l! Estas anomalias se dividen en 2 grupos,
tumores y malformaciones vasculares, siendo los primeros caracterizados por
una hiperplasia de dicha anomalia, y los segundos por la ausencia de
crecimiento o un aumento gradual de tamafio. En el caso de las
malformaciones vasculares, no involucionan y se piensa que surgen de
alteraciones en el proceso de angiogénesis en la etapa embrionaria o durante
el desarrollo de los vasos luego del nacimiento.[? Su clasificacion para fines de
estandarizacion se basa en los criterios clinicos e histopatolégicos de la
Sociedad Internacional para el Estudio de Anomalias Vasculares (ISSVA),
actualizado en 2018. Segun la ISSVA estas malformaciones vasculares se
dividen en cuatro grupos. El primer grupo incluye malformaciones vasculares
simples, que involucran solo capilares (9%), venas (70%) o vasos linfaticos
(15%). En este grupo se incluyen, las malformaciones arteriovenosas
cerebrales (MAV) (6%). El segundo grupo incluye malformaciones vasculares
combinadas. El tercer grupo incluye malformaciones que se asocian a otras
anomalias, y el ultimo grupo malformaciones que afectan a vasos de gran
calibre.Bl Las malformaciones vasculares, también pueden dividirse
funcionalmente en bajo flujo o alto flujo. Las lesiones de bajo flujo suelen ser
malformaciones capilares, malformaciones venosas (VM) y malformaciones
linfaticas (LM). Las lesiones de alto flujo implican la presencia de vasos

arteriales e incluyen MAV vy fistulas.!

De forma particular, las Malformaciones Arteriovenosas (MAV) cerebrales son
un conjunto anormal de arterias y venas dilatadas y displasicas, a nivel focal
dentro del parénquima cerebral. Estas malformaciones se caracterizan por la
pérdida de la organizacién vascular normal a nivel subarteriolar, con una falta
de lecho capilar, lo que da como resultado una derivacion arteriovenosa
anormal.® El conjunto de estos vasos se denomina nidus, el cual estd
conectado con las arterias de alimentacion y las venas de drenaje sin la

presencia de células del parénquima cerebral intercaladas entre los vasos del
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nidus. Estas conexiones permiten que las MAV ejerzan un paro circulatorio en
las estructuras cerebrales circundantes.l®l Su incidencia exacta es incierta,
estimandose que oscila entre 1,0 y 1,3 por 100.000 habitantes en un estudio en
poblacion caucasical” y 1,34 por 100.000 habitantes en el estudio prospectivo
“New York Islands AVM Study”.!®l Otro reporte basado en autopsias, revel6 que
solo el 12% de los pacientes con MAV cerebral eran sintomaticos.®! Entre su
etiopatogenia, se han descrito diversas mutaciones soméaticas de los genes
KRAS, NRAS, HRAS, BRAF y MAP2K1.19 |Los tres dltimos genes se han
asociado con la aparicién esporadica de MAV que representan el 95% de los
casos,'Y mientras que el 5% restante de los casos se atribuye a sindromes
familiares autosémicos dominantes. No obstante, se han identificado factores
de riesgo que coexisten con las MAV, como hemorragia intracraneal previa por
traumatismo, radioterapia y epilepsia.l*?

Independientemente de la etiologia de las MAV, ya sea genética o adquirida, su
desarrollo coincide con errores en la morfogénesis vascular en el plexo
vascular primitivo. Se involucran factores de crecimiento angiogénicos y sus
receptores, conexiones vasculares retenidas, cambios vasculares debido a
respuestas inflamatorias y aumento del factor de crecimiento endotelial
vascular impidiendo la formacién adecuada de lechos capilares./®! Se produce
entonces una dilatacién arterial, con aumento de la presion intraluminal, infarto
venoso, hemorragias intracraneales y aumento de la presion venosa,
produciéndose manifestaciones que dependen de la region cerebral afectada.
En este sentido, los sintomas de presentacion de MAV cerebral son variados,”]
desde los menos frecuentes como déficit neurolégico y cefalea, a los mas
frecuentes relacionados con hemorragias intracerebrales espontaneas (30-
50%) y convulsiones (20%). Otros sintomas descritos son mareos, vértigo,
parestesia, irritabilidad, alteraciones visuales, trastornos de la marcha,

inestabilidad e incluso trastornos del lenguaje, ataxia y dislalia.[*]

Las MAV son lesiones cerebrovasculares raras que usualmente se
diagnostican durante la edad adulta temprana y la expresion con hemorragia
intracerebral puede causar una gran morbilidad y mortalidad.l*¥ La incidencia
de hemorragia espontanea en MAV, es de aproximadamente 0,5 por 100.000

personas por afo, siendo la hemorragia intraparenquimatosa la mas comun, y
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menos frecuentemente subaracnoidea o intraventricular.l,*5 Cabe sefialar,
gue aproximadamente un 10 a 20% de las MAVs son diagnosticadas de forma
incidental.® No obstante, para su abordaje diagndstico inicial, se puede utilizar
la ecografia doppler para observar estructuras tubulares anecoicas que se
canalizan hacia un nido central, y un flujo que muchas veces es turbulento en
estas estructuras. A continuacién, es relevante poder cuantificar los vasos de
alimentacion y drenaje, asi como el tamafio de los nidos. Para esto, se puede
utilizar la resonancia magnética (RM) en T2, que puede permitir la observacion
de vasos serpenteantes dilatados con brechas de flujo en relacion con el
edema. Para estimar el tamafio de la lesion, la angiografia por RM de cuatro
dimensiones [4D] con contraste dinamico, tendria mayor precision. De forma
adicional, este estudio permite una observacion mas precisa de las
caracteristicas anatébmicas de la lesion y el efecto que ejerce sobre las
estructuras circundantes.!'® La Angiografia por Sustraccion Digital (DSA) es el
“Gold Standard” para el diagndstico de MAVs, 7l ademéas de su utilidad en
brindar informacién anatomica vy fisiol6gica, como la configuracion del nido, su
relacion con los vasos circundantes y la localizacién de la parte de drenaje o
eferente de la MAV, se utiliza para la planificacidn, tratamiento y seguimiento
posterior. En el caso de la presentacion de una MAV rota, la angiografia por
tomografia computada de cerebro (AngioTC), permitiria identificar los huecos
de flujo y los alrededores del nido de la MAV. Sin embargo, la compresion del
nido por el hematoma a menudo impide el diagndstico por TC de la MAV en el
contexto de una hemorragia intracerebral aguda, por ende, sigue siendo de

mayor utilidad la RM o la angiografia.

El riesgo de ruptura de una MAV se estima entre 1 - 3%, si no es tratada. Este
riesgo aumenta de 2 a 5 veces si se presenta una ruptura previa, siendo éste el
factor predictor mas importante.[*®l Otras variables que aumentan el riesgo de
ruptura son la edad avanzada, la localizacién profunda y/o si hay presencia de
drenaje venoso profundo exclusivo.[*¥! Si bien la probabilidad de ruptura de
MAV no es una cifra muy alta, la mortalidad posterior a esta ruptura presenta
un rango entre 12 a 67%, asi mismo, puede ocasionar déficits severos en los
pacientes en hasta un 45%.[29 [21] Es por esto, que los tratamientos actuales se

centran en la prevencion de la hemorragia intracerebral,*¥ donde se



recomienda que las MAVs sean excluidas por completo. Estos tratamientos
también resultan ser Utiles para el manejo de la epilepsia secundaria o para

estabilizar déficits neuroldgicos progresivos.19,[22]

Las crisis epilépticas que se presentan en pacientes con MAVs, habitualmente
son de inicio focal y suelen ser controladas con el uso de medicaciones anti
crisis.* La definicién operativa del Estado Epiléptico (EE) distingue diferentes
tipos de EE; si es convulsivo, la dimensién temporal de la definicibn operativa
es 5 min, pero si es focal con compromiso de conciencia, son 10 min, es decir,
no son autolimitadas. Por otro lado, se define al Estado Epiléptico Refractario
(EER), cuando la actividad epiléptica es continua, no controlada por farmacos
antiepilépticos (FAES) de primera y segunda linea.l?¥! Si esta situacién no se
revierte, la evolucién puede avanzar a un Estado Epiléptico Super Refractario
(EESR), definido como el EE que continla mas de 24 horas a pesar del
tratamiento con anestésicos, incluyendo aquellos casos en los que las crisis
recurren al reducir o intentar retirar los anestésicos.?Y Se ha descrito, que un
12-43% de los pacientes en EE, progresan a EER, y hasta un 10-15% puede
evolucionar a EESR.[?®! Los mecanismos por los cuales el EE evoluciona hasta
un EESR no son totalmente comprendidos, pero se ha propuesto que después
del inicio del EE hay una disminucion progresiva de los receptores GABA
funcionalmente activos, producto de la interiorizaciéon de éstos y un aumento
progresivo de la expresion de los receptores NMDA activos en la membrana
post sinaptica, con el aumento del tono Glutamatérgico, propiciando la

propagacion y persistencia de la actividad epiléptica.l2¢!

El objetivo de este Trabajo de Fin de Grado, es presentar un paciente con
epilepsia asociada a MAV, con embolizacion y posterior complicacion que
evoluciona a Estado Epiléptico Super Refractario (EESR), que logra ser

resuelto con un enfoque de cirugia de epilepsia resectiva.



2. METODOLOGIA

Revision sistemética de articulos cientificos, a partir de un caso clinico
atendido en el Instituto de Neurocirugia Dr. Alfonso Asenjo, Santiago de Chile,

durante el afo 2022.

Se consultaron las bases de datos Pubmed, usando las referencias Mesh de
MAV y EESR. No se determind un limite de fecha exacto, pero intentando
utilizar bibliografia con no mas de 5 afios de antigiiedad y en idiomas espafiol e
inglés. Se incluyd literatura gris mediante busqueda manual y se excluyeron los
articulos ya incluidos en otros metaandlisis. Se revisaron los abstracts y, en
caso necesario, los articulos completos, considerando todos los articulos que
proporcionaban recomendaciones sobre la etiopatogenia, el diagndstico,

prondstico, tratamiento y seguimiento de las MAV y EESR.

Para este caso se utilizo como referencia la “Clasificacion de Spetzler-
Martin”,?"1 la que permite evaluar la complejidad de las MAVs, en base a tres
criterios principales; el tamafio de la MAV, la localizacién y la relacion con las
arterias perforantes importantes. Esta clasificacion va del grado | al grado V
(Tabla 1), siendo el grado V el méas complejo y dificil de tratar. En el afio 2006,
Spetzler y su equipo propusieron una actualizacion de la escala original de
Spetzler-Martin para evaluar el riesgo de hemorragia en pacientes con MAV.
Esta actualizacién incorpora factores clinicos adicionales, como la edad y el
estado clinico del paciente, ademas del tamafio de la MAV, en la evaluacion del
riesgo de hemorragia (Tabla 2). Esta escala complementaria, conocida como
“Escala Suplementaria de Grado”[?8l se utiliza en conjunto con la escala
original de Spetzler-Martin para proporcionar una evaluacion mas precisa del
riesgo de hemorragia en pacientes con MAV, y con ello decidir la mejor opcion

terapéutica.

El pronéstico se evalud de acuerdo con la “Clasificacion Ampliada de la Escala
de Engel para Resultados de Cirugia de Epilepsia”, propuesta
internacionalmentel?® para valorar el control de crisis post cirugia de epilepsia
(Tabla 3). Esta escala clasifica los resultados en funcion de la frecuencia y la
gravedad de las convulsiones después de la cirugia. Se describen cuatro

categorias.






3. DESCRIPCION CASO CLINICO

Paciente masculino de 70 afios, diestro, con antecedentes de hipertension
arterial y dislipidemia en tratamiento. En 06/2016 debuta con crisis epilépticas
tonico clonico generalizada (CTCG) en 3 oportunidades. Se realiza una
tomografia computada de cerebro (TC) que revela imagen compatible con
MAV, y se inicia tratamiento de epilepsia focal con levetiracetam (LEV). En su
estudio posterior con resonancia magnética (RM) se revela MAV temporal
derecha no rota (fig 1l.a-b). Por recurrencia de crisis durante 2018, se asoci6
acido valproico (AV) y se realiza finalmente angiografia (06/2018),
concluyéndose MAV temporal derecha no rota (45 mm) con aneurisma de flujo
Spetzler Martin 3 (fig 1.c-d). Se mantiene libre de crisis hasta el 2019. Se
decide realizacion de embolizacion (01/2019) obteniéndose exclusion del 50%
de MAV. Se realiza segunda embolizaciéon (05/2019), logrando exclusién
completa (fig 1.g-h). El paciente presentd recurrencia de crisis epilépticas
focales motoras en 06/2019, con clonias facio braquial(es) izquierda(s), sin
compromiso de conciencia. Se repiten en 08/2019, sin lograr control con el
incremento de dosis de FAEs orales, evolucionando rapidamente a un patron
clinico de epilepsia parcial continua, por lo que es ingresado a Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI) del INCA (09/08/2019). Presenta deterioro paulatino
de sensorio, con bradipsiquia y descenso de Glasgow (GCS). Evoluciona a
EER sin respuesta a FAEs. Requiere ser intubado y manejado con politerapia:
AV, LEV, Clonazepam (CLP), Lacosamida (LCS), Topiramato (TPM), Fenitoina
(PHT), Fenobarbital (PB) y Metilprednisolona (MTP) en UCI. Debido a
persistencia de crisis, se inicia tratamiento con uso de infusion de
benzodiazepinas (Midazolam) y anestésicos (propofol, ketamina) con los cuales
se logra patrén de estallido supresion, pero reaparecen crisis al intentar
suspenderlos 24 horas después, diagnosticandose un EESR. Se realiza RM de
control que evidencia extensa MAV temporal derecha, parcialmente
embolizada, con zonas de necrosis cortical temporal y parietooccipital derecha,
con gruesas venas de drenaje de superficie. Se observa ademas alteracion de
sefial en region frontoparietal derecha que pudiera corresponder a edema
vasogenico (dinamica de flujos) lo que orientd a un factor agravante y asociado

de epileptogénesis (fig 1.e-f, i-j).



Se realiza EEG continuo durante su estancia en UCI, con un reporte de ingreso
de paciente somnoliento, y previo a induccion anestésica, inscribe una
desorganizacion de la actividad de los ritmos de base y presencia de actividad
periddica a 1 Hz sobre regidon temporal posterior centroparietal y occipital
derecha, que difunde en forma frecuente a hemisferio contralateral. Persiste
patron de Descargas Periddicas Lateralizadas — LPDs, asociado a compromiso
de conciencia a pesar de ajustes de FAEs sugerente de EESR (fig 2.a). Se
logra patron estallido supresion con induccién anestésica el 13-19/08/19. Se
consulta al equipo de Cirugia de Epilepsia por la evolucién de EESR, donde las
crisis se hacian presentes al intentar reducir los anestésicos e infusion de BZP.
Se realiza video electroencefalograma (VEEG) prolongado (22/08/2019) (fig
2.b-c-d), que inscribe curva de base con actividad theta a 4 — 6 Hz, de mediano
a bajo voltaje, distribuida simétricamente en ambos hemisferios, con escasa
reactividad a estimulos, sin gradiente anteroposterior. Se registra actividad
epileptiforme interictal témporo-occipital derecha con maxima negatividad
occipital (02). Se registra ademas actividad ictal con mdltiples crisis
electrogréficas y electro-clinicas durante 25 horas de registro (entre 6 — 9
crisis/hora), de predominio durante las primeras 20 horas de éste. Del punto de
vista electroencefalografico las crisis inician con actividad de puntas periodicas
a 0.5 — 1.0 Hz, en region témporo-occipital derecha, que 5 a 8 segundos
después evolucionan a actividad ritmica en rango beta-alfa de bajo voltaje en
igual localizacion, evolucionando posteriormente a actividad theta ritmica
témporo-occipital derecha. Dada la alta frecuencia de crisis por hora de registro
VEEG, y su duracion promedio, se consideraron concordantes con un EE
electrogréfico focal, cumpliendo ademas con los criterios actuales establecidos
por la ACNS (2021), que considera su diagnéstico cuando las crisis
electrograficas comprometen un 20% o mas del total de un periodo de 60

minutos de registro.[0



Figrgnﬂra 1. (a-b) RM 22018) corte axial ; coronal T2: MAV t;mporal derecha no
rota; (c-d) Angiografia diagnostica (2018) MAV temporal derecha no rota
(45mm) con aferencias desde ramas temporales de ACP y ACM derecha,
aneurisma de flujo en rama temporal de ACP derecha, Spetzler Martin 3,
drenaje venoso mixto superficial y profundo; (e-f-i-}) RM, corte coronal T2
(2019) extensa MAV temporal derecha, parcialmente embolizada, con zonas de
necrosis cortical temporal y parietooccipital derecha, con gruesas venas de
drenaje de superficie. Alteracion de sefal en region frontoparietal derecha que
pudiera corresponder a edema vasogénico (dindmica de flujos); (g-h)

Angiografia post embolizacién (05/2019) MAV embolizada con exclusion total;



(k- 1) Angiografia postoperatoria (30/08/2021) MAV temporooccipital derecha
embolizada y operada con exclusion completa; (m-n-0) RM T2, axial y coronal
de lecho quirdrgico con exéresis temporal de MAV, desconexién cortical surco

central; (p) Angio-RM revela exclusion completa de MAV

FP2F8 FP2-F8

1416 y iy 1476
T6.02 1602

F2.CZ F2c2
cz-Pz czPz

EXG | . EKG

e 1 ) ] ) d.
Figura 2. (a) EEG (12/08/2019) Actividad basal sin organizacion de gradiente,

con actividad periddica de ondas lentas bilaterales, con fluctuacion de
frecuencia y mayor amplitud anterior derecha; (b-c-d) EEG (22/08/2019)
Trazado hipovoltado con registro de crisis epiléptica de inicio focal témporo-
occipital derecho (T4-T6-02). Mdltiples crisis de similares caracteristicas fueron

registradas, con una duracion de entre 90 y 180 segundos

Se presentd caso a reunién multidisciplinar de cirugia de epilepsia, donde se
propone abordaje quirudrgico, lo cual fue conversado con la familia, explicando
alcances, riesgos y posibles beneficios. Se firma consentimiento y realiza
intervencion (27/08/19) con exéresis completa de MAV, donde se evidencio
contenido de material de embolizacion extra y endovascular en parénquima

temporal, el cual fue resecado. Posteriormente se realiz6 desconexion

10



subcortical de fibras en U fronto-parietal, en referencia anatomica y funcional al
homunculo de cara y brazo, con monitorizacion neurofisiolégica intraoperatoria,
con realizacion de estimulacién motora cortical para delimitar la reseccion del
tejido epileptogénico respetando corteza motora. Mediante esta intervenciéon se
logré el objetivo de controlar EESR, yugulando la actividad electroclinica.
Luego de la recuperacion postoperatoria, el paciente alcanza GCS 14, con
hemianopsia izquierda y hemiparesia BC izquierda. Se controla en forma
diferida imagenes con angiografia (08/21) (fig 1.k-1), RM y angio RM (07/21)
(fig 1.m-n-0-p) observandose exclusion completa de MAV temporo-occipital
derecha embolizada y operada. Seguimiento clinico a 2 afios, paciente
presenta crisis focales motoras de hemicara derecha esporadicas (Engel lla).
El paciente logra bipedestacion estable y marcha con apoyo, hemiparesia
izquierda leve. Lenguaje expresivo y comprensivo sin signos de deterioro.

Mantiene rehabilitacién motora continuada.
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4. DISCUSION

Las crisis epilépticas representan el segundo sintoma mas frecuente de
presentacion de MAV cerebral. Un estudio, describid el curso clinico de 2
grupos de pacientes con epilepsia y MAV, evaluando la probabilidad de libertad
de crisis a 2 afos: el primero eran pacientes diagnosticados de epilepsia antes
del diagnostico de MAV cerebral, lo que asociaba estadisticamente una menor
probabilidad de libertad de crisis, y un segundo grupo de pacientes que
presentaron crisis epilépticas como sintoma inicial al diagnostico de una MAV
cerebral, los cuales presentaron una mayor probabilidad de libertad de crisis a
los 2 afios, esto también estaba asociado con un nido menor a 30 mm.ll En
este caso, las crisis se presentaron como manifestacion inicial de MAV y el nido
era de 45 mm, siendo la evolucion temprana favorable, con libertad de crisis
con tratamiento durante 1 afio. La realizacion de embolizacion y posible
complicacion isquémica secundaria se relacion6 temporalmente con una
descompensacién de la epilepsia, que escalé rapidamente a crisis auto-
sostenidas y a un EESR. En este segundo grupo descrito se han propuesto
diversos mecanismos fisiopatoldgicos de las crisis, como los relacionados
directamente con la hemorragia y hemosiderosis, asi como crisis secundarias a
robo vascular, edema perinidal, y factores relacionados con el tamafio y
ubicacion del nido.?2 Por otro lado, se han propuesto diversas aproximaciones
terapéuticas para las MAVs cerebrales, entre ellas el seguimiento médico
estrecho, particularmente en casos sin ruptura, la microcirugia, radiocirugia,

embolizacién y en ultimo caso la combinacién entre los anteriores.

Aun existe falta de consenso en cual deberia ser el tratamiento de eleccion,
donde se ha planteado considerar incluso otras variables como la presentacion
clinica, tipo de nido vascular, el tamafio, localizacion y anatomia vascular lo

que hace dificil la decision terapéutica.*®

Este caso genera reflexion frente a la asociacion descrita entre Epilepsia y
MAVs, asi como las diferentes estrategias terapéuticas propuestas. En
pacientes con epilepsia, la evolucion hacia EESR resulta preocupante, ya que
se han informado tasas de mortalidad entre 30 y 50%®! y un 13% de secuelas

neurolégicas graves.B! A la fecha, no hay un protocolo consensuado para su
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resolucion. Las opciones de tratamiento se seleccionan de acuerdo con cada
contexto clinico en particular. Ante el fracaso de estrategias farmacoldgicas y la
prolongacion del EESR se han reportado favorables evoluciones con opciones
quirtrgicas variadas que incluyen resecciones focales, lobares, multilobares,
hemisferectomias (anatémicas, funcionales o modificadas), callosotomia y
transecciones subpiales mdltiples con o sin reseccion focal.l*? Por otro lado, la
recomendacion de tratamiento en MAV apunta a un manejo mas activo en
Spetzler 1-2, mientras que en grados Spetzler 4-5 se sugiere un tratamiento
mas conservador y de seguimiento clinico e imagenoldgico.?8] 3 Debido a la
falta de consenso en el tratamiento de las MAVs no rotas Spetzler 3, se ha
propuesto que este debe ser individualizado paciente a paciente. En este caso
se muestra como el tratamiento con embolizacion gener6 una complicacion
secundaria, con un EESR, que debié ser evaluado con una estrategia de
cirugia de epilepsia, abordando de forma integrada la lesion vascular y la red

epileptogénica relevante.

En relacién a la decision de cirugia de epilepsia en este contexto, fue realizada
luego de una discusién en equipo, de caracter multidisciplinario que incluyo
tanto a intensivistas como al equipo de cirugia de epilepsia, decidiéndose la
cirugia en vista del tiempo de evolucion de refractariedad del EE con el riesgo
de morbilidad y mortalidad asociada, uso de diversos tratamientos médicos y
fracaso terapéutico (con uso de anestésicos, multiples FAEs y corticoides entre
otras), la presencia de lesion extensa, pero focal dentro del hemisferio derecho,
lateralizacion y focalizacion de actividad eléctrica del estudio neurofisiol6gico
no invasivo y previo consentimiento post conversacion extensa con familia,
para aclarar objetivos de cirugia que consistian en intentar dar fin a proceso
EESR, y no de la epilepsia como enfermedad, asumiendo riesgos por la
complejidad de combinacion de técnicas vascular mas cirugia de epilepsia. La
planificacion quirdrgica tuvo dos objetivos, la vision desde la neurocirugia
vascular para la reseccion de malformacién y la reseccién del parénquima
temporal no elocuente segun los hallazgos del EEG. Se asocia la desconexién
de tractos de propagacion eléctrica hacia homunculo motor de cara y brazo
intentando no lesionar parénquima de elocuencia motora. Una vez realizada

cirugia y logrado los objetivos del plan propuesto, el tratamiento posterior de
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rehabilitacién y la mantencion de terapia combinada de FAEs convencionales,
cambiaron favorablemente el pronostico que se planteaba con un EESR no
controlado. Se considera importante enfatizar que en estos casos de EESR, ya
posterior a 2 semanas de evolucion, debiera plantearse la posibilidad de
realizacién de cirugia de epilepsia, donde la colaboracion, interaccion y ayuda
entre profesionales del equipo de epilepsia y la UCI, pueden determinar un
cambio dramatico en el pronéstico de esta condicion. El solo hecho de
posponer decisiones, pueden tener repercusiones directas en las secuelas y
riesgo de muerte de pacientes con EESR.[?4 E| tipo de cirugia y el momento
Optimo para realizarla no esta claro en la literatura. La reseccion focal ha sido
recomendada para pacientes con una zona ictal bien localizada en corteza no
elocuente y persistencia de EESR a pesar de una terapia farmacologica
apropiada (Nivel U, 7 estudios clase IV).[34 Es probable que se acumule una
morbilidad y mortalidad sustanciales mientras mas sea la duracion del EESR.
Algunos autores han sugerido un periodo de dos semanas de tratamiento

médico fallido como justificacion suficiente para plantear la cirugia.?4
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5. CONCLUSIONES

1. El enfoque de intervencion, combinando la mirada vascular para el
tratamiento de la MAV y de la cirugia de epilepsia ampliando la
reseccion y desconexion de tejidos epileptdégenos relevantes, permitio el
control del EESR, consiguiendo un control adecuado de su epilepsia con

Engel Il1A a los 2 afios de seguimiento.

2. Aun cuando los criterios y recomendaciones no estan consensuados en
la literatura, se destaca la necesidad de la aproximacion de la cirugia de
epilepsia en EESR.

3. Asimismo, es fundamental promover estudios multicéntricos y
colaborativos que permitan recopilar datos de mayor volumen y calidad,
lo que facilitar4d la evaluacién comparativa de diferentes enfoques
terapéuticos y el establecimiento de pautas de manejo mas precisas y
personalizadas. Estos avances, son esenciales para ofrecer mejores

perspectivas y calidad de vida a los pacientes afectados por MAVS.
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INTRODUCTION

Cerebral Artenovenous Malformations  {AVMM)
are abnormal set of arteries and veins dilated at a
focal level within the brain parenchyma and are
characterized by the loss of the normal vascular
orgamzation at the subartenolar level, with a
lack of a capillary bed that results in an abnormal
arteriovenous shunt''’. Iz exact incidence 15
uncertain, and 1t is estimated to range betwesn
1.0 and 1.3 per 100,000 inhabitants in a study in
a Caucasian population™ and 1.34 per 100,000
inhabatants in the prospective siwdy “New York
Islands AVM Study™™. Another report based on
sutopsies revealed that only 12% of patients with
cerebral AVM were symptomatic''. The symptoms
of cerebral AYM debut are vared™, from the less
frequent ones such as newrological deficit and
headache, to the more frequent ones related to
spontaneous intracerebral hemormhages (30-500%)
and seizures { 20%4).

AVMSs are rare cerchrovascular lesions that are
usually disgnosed during early adulthood and
[1ts] expression with intracerebral hemorrhage can
cause significant morbidity and mortality®. The
incidence of spontaneous hemorrhage m AVM 15
approximately 0.5 per 100,000 people per year,
with intraparenchymal hemorthage being  the
most common, and less frequently subarachnoid
or mtraventricular™. It should be noted that
approximately 10 to 20% of AVMs are diagnosed
incidentally™. The risk of mpture of an AVM
15 esttmated between | - 3%, 1of it 15 not treated.
This risk increases from 2 o § tmes if there 15
a previous rupture, this being the most important
predictive factor'™. Other variables that increase
the risk of rupture are advanced age, deep location
and/or the presence of exclusive deep venous
drainage™. Although the probability of AVM
rupture 15 not a very high figure, mortality after
this rupture ranges from 12 to 6T%, likewise, it can
cause severe deficits in patients up to 453%™, For
this reason, current treatments focus mainly on the
prevention of intracercbral hemorrhage'™, where
it 15 recommended that AVMs be completely
excluded. These treatments also tum out o be

2 www journalafnevropsyohiatny ol
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useful for the management of secondary epilepsy

or to stabilize progressive nearological deficits ™'

The epileptic seizures that occur in patients with
ANVMs usually have a focal onset and are wsually
controlled with the use of anbiseizure medications
(ASMs)*. The operational definition of Status
Epilepticus (5E) distinguishes different types
of 5E considering both the semiology and the
time duration; if it 15 convulsive, the temporal
dimension of the operative defimition is 5 min,
but if it s focal with impaired awareness, it is
10 mn, that 15, they are not self-limited. On the
other hand, Refractory Status Epilepticus (RSE) 1s
defined when ongoing ictal epileptic activity 15 not
controlled by first and second line ASMs"%" If this
situation 15 not reversed, it can evolve nto Super
Refractory Status Epilepticus (SR5E), defined as
SE that continues for more than 24 hours despite
treatment with anesthetics, mcluding those cases
in which seizures recur when reducing or trying
to withdraw anesthetics''. It has been described
that 12-43% of patients with SE progress to RSE
and up to 10-15% may progress o SESE™. The
mechanisms by which SE evolves into a SRSE are
not fully understood, but it has been proposed that
after the onset of SE there is a progressive decrease
in functionally active GABA receptors, as a result
of their internalization, as well as a progressive
mncrease in expression of active NMDA receptors
in the postsynaptic membrane, with the mncrease
of the Glutamatergic tone, contributing to the
propagation and persistence of the epileptic
activity’™*!. The objective of this report is to present
a patient with epilepsy associated with ANM, with
embolization and subsequent complication that
evolves into Super Refractory Status Epilepticus
(SRSE), which was resolved with a resective

cpilepsy surgery approach.
CLINICAL CASE DESCRIPTION

A T0-year-old-right-handed male patient, with a
history of hypertension and dyslipidemia who had
been under treatment. In 06/2016, he debuted with
three generalized tomic-clonic sewures (GTCS).
A brain computed tomography (CT) scan was



performed, revealing an image compatible with
AVM, and focal epilepsy treatment was started
with levetiracetam (LEV). In a subsequent study
with magnetic resonance imaging (MR}, a non-
ruptured right temporal AVM was revealed (fig
La-b). Due to recurrence of seizures durning
2018, valproic acid (VPA) was added on and an
angiography was finally performed (06/2018),
which showed an unruptured right temporal AVM
(45 mm in diameter) with Spetzler Martin 3 flow
aneurysm (fig |.c-d). He was seizure free until
2019 It was decided to perform an embolization
(01/2019), obtuining exclusion of 50% of the
AVM. A second embolization was  performed
(05/2019), which achieved a complete exclusion
(fig 1.g-h). The patient presented recurrence of
focal motor serzures in 062009, characterzed
by left faciobrachial clonic movements without
impaired  awareness. These seizures  recurred
in (872019, without achieving control with
increasing doses of oral ASMs, mpidly evolving
into a clinical pattern resembling an Epilepsia
Partialis Continua, for which he was admitted to
the Newrosurgery Institute Dr. Asenjo (INCA) in
the Intensive Care Unie (ICLT) (08/09/°2019). He
presented  gradual consciousness  deterioration,
including bradypsychia and decrease in Glasgow
Coma Scale ((GCS) score. It later evolved into an
RSE, as it did not respond to ASMs. Intubation and
ASM polytherapy were required, and further ASM
trials were attempted that included VPA, LEV,
Clonazepam{CLF), Lacosamide| LCS), Topiramate
(TPM), Phenytoin (PHT), Phenobarbital (PB)
and Methylprednisolone (MTP). Treatment with
infusion of benzodiazepines (Midazolam) and
anesthetics (Propofol, Ketamine) was started as
well, achieving a burst-suppresion pattern in the
EEG. However, seizures reappeared when trying
to suspend it 24 hours later, therefore a SRSE
was diagnosed. A control MRI was performed
showing an extensive and partially embolized
right temporal AVM, with areas of right I.cmpnm]
cortical and nght pm:l.u-u:l:lp]l.u] necrosis, with
thick surface drainage veins. Signal alteration was
also observed in the night frontoparietal region
that could correspond to vasogenic edema (fow
dynamics), which pomnted to an aggravating factor

21

MARLAND GARCIA ef.al

associated with epileptogenesis (fig 1e-f, i-f). A
contineous EEG was performed during his stay
in the ICLI, with a first report done at admission
and prior to anesthetic infusion that showed a
disorganization of the background activity and
the presence of lateralized periodic discharges at
IHz ower the nght posterior temporal and centro-
paneto-occipital  head regions, at times  also
involving contralateral homologous head regions.

This pattern of Lateralized Peniodic Discharges
(LPDs) persisted, and was associated with ongoing
altered mental status despite ASMs adjustments, in
keeping with the diagnosis of RSE (fig 2.a). Burst-
suppresion pattern was achieved with anesthetic
induction that was maintained for at least 6 days.

The Epilepsy Surgery team was consulted about the
evolution of the SRSE, as the SE reappeared when
trying to reduce the anesthetics and infusion of BEF:
A prolonged 25-hour video electroencephalogram
(VEEG) was  performed (08222019) (fig
2.b-c-d), which showed a background activity in
the theta frequency range at 4-6Hz with a low to
medium voltage, symmetrically distnbuted over
baoth hemispheres. No antero-posterior gradient or
reactivity to stimuli was seen. This EEG showed
also a frequent interictal fpill:pljl"m'm activity
over right temporo-occipital head region, with a
maximum negativity over occipital lead {l'}Z}, and
several electrographic and electro-clinical seirures
were captured during the recording (6 to 9 seiures
per hour). Electrographically, the ictal EEG onset
wis characterized by periodic discharges at 0.5-
I.0Hz over the nght temporo-occcipital region,
evolving 5 to 8 seconds later into a beta-alpha
rhythmic activity over the same region, and later
into a rhythmic theta activity involving the same
leads. Considening both the high frequency of
setzures per hour of VEEG recording, and their
average duration, they were considered compatible
with a diagnosis of focal electrographic SE, also
meeting the current criteria established by the
ACNE (2021), which considers its diagnosis when
electrographic seizures compromise 20%% or more
of a penod of 60 minutes of recording''™. The
case was presented at a multidisciplinary epilepsy
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Fig 1. (a-b) MRI (2018) T2-weighted axial and coronal views: non-ruptured right temporal AVM: (e-d) Diagnostic
angiography (2018) showing an unruptured nght temporal AVM (43mm in diameter) with afferents from the temporal
branches of the PCA and nght MCA; outflow ancurysm in the right temporal branch of the PCA, Spetzler Martin 3
and mixed superficial and deep venous dminage; (e-F-i-j). MRI (2019), T2-weighted coronal view showing extensive
partially embolized right temporal AVM, with areas of temporal cortical and nght paneto-occipital necrosis, and
thick surface drainage veins. T2 signal alteration in the right frontoparnietal region that could comrespond to vasogenic
edema (flow dynamics); (g-h) Post embolization angiography (05/2019): Embolized AVM with total exclusion; (k- 1)
Postoperative angiography (08/30/2021): Complete exclusion of right temporo-occipital AVM after embolization and
surgery; (m-n-0) T2-weighted, axial and coronal views of the surgical bed with temporal resection of the AVM and
cortical disconnection of the central sulcus (p) Last MR angiography reveals a complete exclusion of AVM

4 www ournalofneurcosychiatry.cf
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Fig 2. (a) EEG (08/12/2019): Background activity without an anterior to posterior gradient organization,
accompanied by bilateral independent periodic discharges with slow wave morphology, showing fluctuation
in frequency and maximum negativity over right anterior head region; (b-c-d) EEG (08/22/2019) Low-voltage
background activity; during this recording, several right temporo-occipital focal onset seizures were captured, with a
maximum negativity seen over T4-T6-02 leads. They lasted between 90 and 180 seconds].

surgery meeting, and a surgical approach was
proposed, which was discussed with the family,
explaining scope, nsks and possible benefits.
Consent was obtained and the intervention was
performed (0827/19) with complete exeresis
of the AVM, including the resection of temporal
parenchyma in which extra and endovascular
embolization material was observed. During the
same procedure, subcortical disconnection of
fronto-parietal U-fibers was performed, taking into
account the anatomical and functional reference
to the homunculus of the face and arm, using
intraoperative  neurophysiological  monitoring;
cortical motor stimulation helped to stablish safe
limits for epileptogenic tissue resection, thus the
motor cortex was spared.
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As a result of this surgical intervention, the
objective of stopping the SRSE was achieved,
controlling the electro-clinical ictal activity.
Within the first days of postoperative recovery,
the patient achieved a GCS score of 14, with a
mild left hemianopsia and mild left brachiocrural
hemiparesis. Imaging studies such as angiography
(0872021) (fig 1.k-1), MRI and MR angiography
(072021) (g Lm-n-o-p) were obtained as
control, showing a complete exclusion of the nght
temporo-occipital AVM. At the clinical follow-up
at 2 years, the patient reported having sporadic
night hemifacial focal motor seizures (Engel 1la).
The patient achieved stability while standing
and 15 now able to walk with aid, due to a mild
left hemiparesis. No language deficits have been
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reported. He maintains ongoing physiotherapy.
DISCUSSION

Setzures represent the second most frequent
symptom of presentation with cerebral AVM. One
study described the clinical evolution of 2 groups
of patients with epilepsy and AWM, assessing the
probability of seizure freedom at 2 years: the first
group was patients diagnosed with epilepsy before
the dingnosis of cerebral AVM, which statistically
associated a lower probability of sezure freedom;
the second group of patients who had seizures as
an initial symptom at the diagnosis of a cerebral
AWM, presented a greater probability of seizure
freedom at 2 years, this finding was also associated
with a midus smaller than 30 mm in diameter. In
this patient as well as in the second group, setzures
presented as an initial manifestation of AVM and
a midus diameter of 45 mm, both were associated
with a favomble early evolution, achieving
seizure freedom with only ASMSs treatment for
1 year. Embolization and a possible secondary
ischemic  complication  were  time-related  to
epilepsy decompensation, which rmpidly escalated
tor self-sustained serures and an SRSE. In the
second group, various serzure pathophysiological
mechanisms have been proposed, such as those
directly related to hemorrhage and hemosiderosis,
as well as those secondary to vascular steal,
perinidal edema, and factors related to the size and
location of the mdus''". On the other hand, vanous
therapeutic approaches have been proposed for
cerebral AVMs, including close medical follow-up,
particularly in cases without rupture, microsurgery,
radiosurgery, embolzation and, in the last case, the
combination of the above. However, there 1s a lack
of consensus on what the treatment of choice should
be, where it has been proposed to consider, among
other vanshles, age, clinical presentation, type of
vascular nidus, size, location and vascular anatomy,

which makes therapeutic decisions difficult™

This case serves as a pood starting point to discuss
the associntion described  between  Epilepsy
and AVMs, as well as the different therapeutic
strategies proposed. In patients with epilepsy,

G wwi journalofnewropsychiaty. ol
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the evolution towards SRSE is wormying, since
martality rates between 30 and 50% (13) and 13%
of serious neurological sequelac’'™ have been
reported. To this date, there 15 no agresd protocol
for its resolution. Treatment options are selected
according to each particular clinical context. Facing
the failure of pharmacological strategies and the
prolongation of the SRSE, favorable evolutions
have been reported with various surgical options,
including focal, lobar or multilobar resections,
hemispherectomies  (anatomical, functional or
modified), callosotomy and multiple  subpial
transections with or without focal resection™™. On
the other hand, the recommendation for treatment
in AWM points towards a more active management
in Spetrler grades 1-2, while in Spetzler grades
4-5 a more conservative treatment and clinical and

imaging follow-up are suggested !

Due to the lack of consensus on the treatment of
unruptured Spetzler 3 AVMs, it has been proposed
that this should be individualized patient by patient.
This case shows how the embolization treatment
generated a secondary complication in the form of
a focal SRSE, which required to be evaluated wath
an epilepsy surgery strategy in mind, in order to
address both the vascular lesion and the relevant
epileptogenic network in 2 comprehensive manner.
In this comtext, the decision of epilepsy surgery
for this patient was made after a multidisciplinary
team discussion that included both intensivists and
the epilepsy surgery team, deciding on surgical
treatment 1 view of the tme of evolubon of
refractoriness of the SE. Multiple other vanables
were taken mto consideration, such as the
nsk of associated morbidity and morality of
baoth the SE and the surgery, the use of various
medical treatments and their therapeutic failure
including the use of anesthetics, multiple ASMSs
and corticosteroids, among others, the presence
of an extensive but focal lesion within the nght
hemisphere, and the lateralization and focalization
of the epileptiform activity with the information
obtained from the non-invasive nearophysiological
study. Consent was obtained prior to the surgery,
after an extensive conversation with the fammly
in which it was clanfied that the objective of the



surgical procedure consisted in trying to stop
the SRSE althongh the patient could continue
having setmures. Surgical risks were explained as
well, emphasizing the complexity of combining
vascular and epilepsy surgery technigues. Surgical
planming had tao objectives, to perform the AVM
resection following vascular newrosurgery criteria,
and to expand the resection to also include non-
eloguent temporal parenchyma that was part of the
epileptogenic zone defined by clinical, imaging
and EEG findings. The disconnection of ictal
propagation tracts connecting the epileptogenic
zone to the precentral motor area of the face and
arm was performed as well, trying not to mjure the
eloguent motor parenchyma. Once surgery was
performed and the objectives of the proposed plan
were achieved, subsequent rehabilitation treatment
and maintenance of combined conventional ASM
therapy favorably changed the prognosis that was
originally proposed for this patient. It is important
to emphasize that m these cases of SRSE that
already have 2 weeks of evolution, the possibility
of performing epilepsy surgery should always be
considered. Thus, the colliboration, interaction
and help between professionals from the epilepsy
tean and the ICL can determine o dramatic
change in the prognosis of this condition. The
mere fact of postponing decisions can have direct
repercussions on the sequelse and risk of death in
patients with SRSE'", The type of surgery and

MARLAND GARCLA aral

the optimal time to perform it 15 not clear in the
hterature. Focal resecthion has been recommended
for patients with a well-defined ictal onset zone in
non-eloguent cortex and persistent SESE despite
appropriate drug therapy (Level U, 7 class IV
studies ', Substantial morbidity and mortality are
likely to accumulate the longer the duration of the
SRSE. Some authors have suggested a penod of
two weeks of failed medical treatment as sufficient
justification to consider surgery.”'

CONCLUSION

We presented a clinical case of a patient with
epilepsy and AVM, that evolved into a SRSE
after an ischemic/necrotic lesion secondary to an
mitially successful embolization that was later
complicated by reperfusion and extravasation of
embolization matenal. An infervention combining
the vascular approach for the treatment of AVM
and emlepsy surgery was  performed, thus
expanding the resection and disconnection of
relevant epileptogenic tissues. By performing
this combined approach, the surgery allowed
the control of the SRSE and at the same time an
adequate control of his epilepsy with Engel [1A
at 2 years of follow-up. The need to approach
epilepsy surgery in SRSE is highlighted, although
the criteria and recommendations yet to be agreed
upon in the literature,
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6.2.

Anexo 2. Informe favorable del Comité Etico de Investigacion
Clinica (CEIC)

Servicio de Salud Metropolitano Oriente
Comité de Etica Cientifico

PROTOCOLO DE APROBACION DE PROYECTOS CLINICOS

Con fecha 17 de Mayo de 2022, el CEC del 5.5.M. Oriente analizé y aprobo el proyecto de investigacion,
titulado:

"Alternativa quirfrgica en estado epiléptico super refractario relacionado con malformacién
arteriovenosa no rota."

y que conducira como Investigador Responsable el Dr. Herndn Acevedo Gallardo, en el Instituto
Nacional de Neurocirugia . ubicado en Jos¢ Manuel Infante 553, Providencia, RM, Chile.

Se analizd y aprobo los siguientes documentos del Proyecto de Investigacion :

- Proyecto de investigacion titulado "Alternativa quirirgica en estado epiléptico super refractario
relacionado con malformacion arteriovenosa no rota.”

- Resumen del Proyecto de investigacion.

Tomé conocimiento de:

- Autorizacion de la Dra. Maria Teresa Labra, Directora del Instituto Nacional del Torax. de
fecha 11 de Mayo de 2022.

- Carta de fecha 13 de Mayo de 2022.Ref. Solicitud de anilisis del proyecto de de investigacion
titulado "Alternativa quirtrgica en estado epiléptico super refractario relacionado con
malformacion arteriovenosa no rota.”

- CV del Investigador Principal: Dr. Hernan Acevedo Gallardo.

Envio a usted la némina de los miembros permanentes del CEC del S.S.M. Oriente al 17 de Mayo de
2022:
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8. TABLAS Y FIGURAS

8.1. Tablas

8.1.1. Tabla 1. Escala grado Spetzler-Martin.?”} Se utiliza para evaluar el
riesgo quirdrgico de Malformaciones Arteriovenosas cerebrales (MAV).
Se asigna un puntaje del 1 al 5 a la MAV segun tres criterios: tamafio,
ubicacion y relacion con el sistema venoso. Cuanto mayor sea el

puntaje, mayor es la complejidad y el riesgo de la MAV

Tamarfo
Pequefia (<3 cm) 1
Mediana (3-6 cm) 2
Grande (>6 cm) 3

Localizacion
No elocuente 0
Elocuente

Venas
Superficial 0
Profunda

Grado 1-5
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8.1.2.

Tabla 2. Escala suplementaria Lawton-Young.?®! Se utiliza para
evaluar el riesgo de hemorragia en pacientes con Malformaciones
Arteriovenosas cerebrales (MAV). Incorpora otros factores clinicos
como la edad del paciente, la presentacion clinica y el tipo de nido
vascular para estimar el riesgo de hemorragia. Se asigna un puntaje

del 1 al 5, donde un puntaje mas alto indica un mayor riesgo de

hemorragia.

Edad
<20 afos 1
20 — 40 afos 2
>40 afos 3

Presentacion
No rota 0
Rota

Patrén de nido
Compacto 0
Difuso 1

Grado 1-5
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8.1.3.

Tabla 3. Clasificacion Ampliada de la Escala de Engel para Resultados

de Cirugia de Epilepsia.[?®! Proporciona una evaluacion detallada de

los resultados postoperatorios en pacientes sometidos a cirugia de

epilepsia,

permitiendo una comprensién de los beneficios y

limitaciones de este enfoque terapéutico.

Categoria

Engel la

Engel Ib

Engel Ic

Engel lla

Engel llb

Engel llla

Engel llib

Engel IV

Descripcion
Ausencia completa de convulsiones y de auras después de la

cirugia.
Ocasional aura simple, sin convulsiones, después de la cirugia.

Ocasional convulsion focal sin generalizacién después de la

cirugia, sin impacto significativo en la calidad de vida.

Rara vez convulsiones. El paciente experimenta convulsiones
ocasionales después de la cirugia, pero no afectan

significativamente su calidad de vida.

Ocasional convulsion focal sin generalizacion después de la

cirugia, sin impacto significativo en la calidad de vida.

Convulsiones significativas pero mejoradas. El paciente tiene
convulsiones frecuentes después de la cirugia, y aunque han
mejorado en comparacion con antes de la cirugia, adn tienen un
impacto negativo en su calidad de vida.

Convulsiones frecuentes después de la cirugia, con cierta
mejoria en comparacion con antes de la cirugia, pero aun con

un impacto negativo significativo en la calidad de vida.

Sin mejoria. El paciente no experimenta mejoria en sus

convulsiones después de la cirugia.

35



8.2.

8.2.1.

Figuras

Figura 1. (a-b) RM (2018) corte axial y coronal T2: MAV temporal
derecha no rota; (c-d) Angiografia diagnostica (2018) MAV temporal
derecha no rota (45mm) con aferencias desde ramas temporales de
ACP y ACM derecha, aneurisma de flujo en rama temporal de ACP
derecha, Spetzler Martin 3, drenaje venoso mixto superficial y
profundo; (e-f-i-j) RM, corte coronal T2 (2019) extensa MAV temporal
derecha, parcialmente embolizada, con zonas de necrosis cortical
temporal y parietooccipital derecha, con gruesas venas de drenaje de
superficie. Alteracion de sefial en region frontoparietal derecha que
pudiera corresponder a edema vasogeénico (dinamica de flujos); (g-h)
Angiografia post embolizacion (05/2019) MAV embolizada con
exclusion total; (k- I) Angiografia postoperatoria (30/08/2021) MAV
temporooccipital derecha embolizada y operada con exclusion
completa; (m-n-0) RM T2, axial y coronal de lecho quirdrgico con
exéresis temporal de MAV, desconexién cortical surco central; (p)

Angio-RM revela exclusion completa de MAV.
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8.2.2.

Figura 2. (a) EEG (12/08/2019) Actividad basal sin organizacion de
gradiente, con actividad peridodica de ondas lentas bilaterales, con
fluctuacién de frecuencia y mayor amplitud anterior derecha; (b-c-d)
EEG (22/08/2019) Trazado hipovoltado con registro de crisis epiléptica
de inicio focal témporo-occipital derecho (T4-T6-02). Multiples crisis de
similares caracteristicas fueron registradas, con una duracién de entre

90 y 180 segundos.
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