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Resumen El sinus pericranii es una malformacion vascular rara en la cual existe una comu-
nicacion anormal entre el sistema venoso extracraneal y los senos venosos durales. La historia
natural, en la mayoria de casos, es la de una anomalia vascular en linea media craneal desde
la nariz hasta el occipucio, que aumenta progresivamente de tamano. Las opciones terapéu-
ticas son diversas: desde la observacion de la lesion hasta la embolizacion del componente
intracerebral o la exéresis completa tanto del componente extra como intracraneal. En todas
estas circunstancias pueden producirse complicaciones potencialmente letales, como son la
trombosis y la hemorragia cerebrales. Describimos nuestra experiencia en el manejo del sinus
pericranii, destacando la importancia del abordaje terapéutico multidisciplinar de esta infre-
cuente entidad.

© 2012 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos
reservados.

Sinus pericranii. A series of 5 cases

Abstract Sinus pericranii is a rare vascular anomaly in which an abnormal communication
exists between the extracranial venous system and the dural venous sinuses. The natural his-
tory in most cases consists of a purplish nodule in the frontal region that may gradually increase
in size. Different treatment options can be chosen: from observation of the lesion, to endo-
vascular embolization of intracerebral component or a complete resection of both anomalous
components (extra- and intra-cranial) by surgery. In this context, potential life-threatening
complications including thrombosis and cerebral hemorrhage can occur. Here we present our
experience in management of sinus pericranii, and emphasize the importance of a multidisci-
plinary therapeutic approach of this uncommon entity.
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Introduccion

El sinus pericranii (SP) fue descrito inicialmente en 1850 por
Stromeyer como «una bolsa de sangre en el craneo en rela-
cion con las venas del diploe y a través de estas, con los
senos del cerebro»'. Actualmente, sabemos que el SP es una
malformacion vascular rara, en la que efectivamente existe
una comunicacion vascular andémala transdiploica entre
los vasos venosos extracraneales y los senos venosos durales
intracraneales; esta consiste en una compleja red de venas
que forman en su conjunto una variz en la tabla externa del
craneo que comunica con las venas pericraneales y el seno
longitudinal superior (SLS)>>. En la mayoria de los casos,
se presenta como un nddulo subcutaneo de coloracion vio-
lacea, depresible, no doloroso, que puede incrementar de
tamano con las maniobras de Valsalva y que suele localizarse
en la region frontal cerca de la linea media, aunque se han
descrito otras localizaciones menos frecuentes*®. A conti-
nuacion, presentamos nuestra experiencia en el manejo del
SP mediante la revision de 5 casos.

Pacientes y métodos

Paciente 1: nifa de 19 meses de edad, asintomatica,
con antecedentes maternos de malformacion capilar, que
presenta lesion violacea en region frontonasal (fig. 1).
Pruebas complementarias: ecografia transfontanelar y eco-
Doppler: lesion compatible con hemangioma. TC craneal con
contraste: malformacion venosa frontonasal izquierda con
relacion entre venas epicraneales y orbitarias. Angio-RM:
malformacion venosa con componente extra e intracraneal,
y drenaje venoso anomalo en la region frontal izquierda.
Se confirma comunicacion con el SLS mediante angiogra-
fia. Tratamiento: inyeccion de Glubran y Onyx cerrando las
comunicaciones intradiploicas. Posteriormente, se realiza

Figura 1

Sinus pericranii frontonasal.

Figura 2  Angio-TC craneal de sinus pericranii frontonasal.

la exéresis parcial de componente extracraneal mediante
abordaje coronal. Actualmente, se objetiva un minimo com-
ponente extracraneal residual en la region frontal y la raiz
nasal, siguiendo tratamiento con laser pulsado y Nd-Yag.

Paciente 2: nifia de 4 afos de edad, asintomatica, que
presenta lesion epicraneal frontal con piel atrofica subya-
cente, de coloracion vinosa y consistencia blanda. Pruebas
complementarias: RM craneal: hemangioma extracraneal
frontal, sin afectacion cerebro-meningea. TC craneal sin
contraste: hemangioma en linea media frontal con dudosa
afectacion osea. Angiografia: identifica comunicacion con
el SLS y drenaje de componente nasal a venas oftalmicas.
Tratamiento: embolizaciéon. Cuatro meses después se rea-
lizan una craneotomia frontal y la exéresis de la totalidad
del componente intracraneal. Al ano siguiente, se realizan
la exéresis del componente cutaneo extracraneal y la cober-
tura del mismo con colgajos de avance, previa colocacion de
expansores cutaneos.

Paciente 3: nina de 8 meses de edad, que presenta
lesion de coloracion violacea y consistencia blanda en la
region occipito-parietal derecha, que aumenta de tamano
con las maniobras de Valsalva. Pruebas complementarias:
eco-Doppler: no objetiva comunicacion arterio-venosa ni
intracraneal. Angio-TC cerebral: probable SP en la region
parietal derecha, sin poder descartar pequena fistula dural.
Se confirma la comunicacion por angio-RM. Tratamiento:
conservador. Actualmente, la paciente permanece asinto-
matica y la lesion no ha experimentado cambios de tamano.

Paciente 4: nina de 6 anos de edad, diagnosticada
inicialmente de angioma cavernoso frontonasal en otro cen-
tro y, posteriormente, de malformacion venosa nasal con
comunicacion hacia la vena oftalmica, tratada en varias
ocasiones mediante embolizacion con etanol. Pruebas com-
plementarias: angio-TC: vena frontal basal a nivel del
surco olfatorio que alcanza el SLS, conexion extracraneal
con venas subcutaneas frontales y de ala nasal derecha
(fig. 2). Arteriografia: estructura venosa dilatada frontal
basal compatible con SP, descarta fistula arterio-venosa.
RM craneal: angioma capilar frontonasal con drenaje
venoso intracraneal a hemisferio cerebral derecho. Trata-
miento: conservador. En la actualidad, la paciente presenta
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Tabla 1 Tabla resumen de las técnicas de imagen y el manejo terapéutico en cada paciente
Caso Edad Pruebas Pruebas Tto 1 (inicial) Tto 2
iniciales diagnostico
1 19 meses Ecografia TC Embolizacion Cirugia
transfontanelar Angio-RM componente
Eco-doppler Arteriografia extracraneal
2 4 aios RM Arteriografia Embolizacion Cirugia
TC componente extra
e intracraneal
3 8 meses Eco-doppler AngioRM Conservador
AngioTC
4 6 anos AngioTC Embolizacion Conservador
RM
Arteriografia
5 4 anos Ecografia RM Conservador
transfontanelar

TTO: tratamiento; TC: tomografia computerizada; RM: resonancia magnética.

episodios esporadicos de sangrado autolimitado rechazando
tratamiento quirurgico.

Paciente 5: nifia de 4 anos de edad, que presenta lesion
nodular occipito-parietal derecha de consistencia blanda
y coloracion violacea. Pruebas complementarias: ecogra-
fia transfontanelar: lesion heterogénea de tejidos blandos
extracraneales con registro de flujo de tipo venoso e
integridad de la boveda craneal subyacente. RM craneal:
malformacion venosa de cuero cabelludo en la region parie-
tal derecha. Afectacion de la calota craneal, sin repercusion
sobre estructuras cerebrales. Tratamiento: conservador.
Actualmente asintomatica.

Discusion

Dentro de las malformaciones vasculares, el SP se incluiria
dentro del subgrupo de las malformaciones venosas espora-
dicas, que representan, a su vez, el motivo mas frecuente
de consulta al especialista’. Estudios genéticos multicéntri-
cos han logrado identificar en este subgrupo una mutacion
somatica en el gen del receptor TIE2 de la célula endote-
lial en casi un 50% de casos®°. Debido a ello, y teniendo en
cuenta que todas las lesiones de nuestra serie estaban pre-
sentes al nacimiento, abogamos por el origen genético de
esta entidad, a pesar de que en la literatura se haya des-
crito también el origen traumatico>>%'°, Por otra parte, la
predisposicion familiar parece estar mas clara en los casos
de malformaciones venosas multifocales y sindromicas?; en
nuestra serie, solamente un caso presentaba antecedente
familiar de malformacion vascular. Se ha descrito la aso-
ciacion del SP con otras anomalias congénitas como la
craneosinostosis''? o formando parte de sindromes com-
plejos como el «blue-rubber bleb nevus syndrome»'>'#; en
todos nuestros pacientes la lesion se present6 de manera ais-
lada y no se asociaron anomalias congénitas. A pesar de no
haberse descrito preponderancia por sexo, todos los casos
de nuestra serie fueron ninas.

La localizacion mas frecuente fue la regién fronto-nasal
(3 casos), seguida de la region occipito-parietal (2 casos).

La edad media al diagnostico fue de 39 meses (3,25 afos) y
la forma de presentacion en todos los casos consistio en una
tumoracion de coloracion azulada, depresible, no pulsatil,
que en uno de los casos aumentaba de tamafio con el decl-
bito y las maniobras de Valsalva. Ninglin paciente presento
clinica extracutaneas. Algunos sintomas relacionados con el
SP son: dolor, cefalea, nauseas y vértigo'>'¢.

Respecto al diagnodstico del SP, no existe una prueba
de imagen de eleccion y suele ser necesaria la realizacion
de varias técnicas hasta llegar a un diagnostico defini-
tivo (tabla 1). El objetivo principal de dichas pruebas es
la visualizacion de la comunicacién transcraneal entre la
masa vascular extracraneal y los senos venosos durales. En
la TC sin contraste, el SP presenta un ligero aumento de
atenuacion respecto al cerebro, pudiéndose identificar el
defecto 6seo. Con contraste intravenoso, la masa realzaria
en el mismo grado que las venas intracraneales, excepto
en caso de trombosis. La RM puede asesorarnos sobre las
venas corticales adyacentes al SP y de la existencia de
anomalias venosas asociadas. Respecto a la angiografia cere-
bral, observariamos acumulacion diferida del contraste en
la masa, aunque la senografia directa percutanea podria ser
necesaria para identificar los canales comunicantes entre
los compartimentos intra y extracraneales. Por otra parte,
puede aportarnos datos muy Utiles acerca de la dinamica del
drenaje venoso intracraneal y el papel del SP en el mismo,
especialmente en pacientes con alteraciones anatéomicas o
anomalias vasculares vistas en las pruebas de imagen ante-
riores. La eco-Doppler podria ser Gtil para valorar el flujo en
la comunicacion transcraneal, pudiendo objetivar el defecto
6seo en la escala de grises.

En el diagnostico diferencial del SP se deben tener
en cuenta principalmente otras malformaciones vascula-
res, como el hemangioma cavernoso, que ocupa el espacio
subcutaneo sin adherirse al hueso y sin comunicacion
con el sistema venoso intracraneal, y las malformaciones
arteriovenosas, no tan depresibles como el SP, pulsatiles
y con flujo rapido en la eco-Doppler. Otras afeccio-
nes que se deben considerar son: hemangioma infantil,
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