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El sinus pericranii es una malformacién venosa infrecuente caracterizada por una comunicacion
andmala entre la circulacion venosa intracraneal y extracraneal. Clinicamente suele presentarse como
una lesion indolora, depresible, no pulsétil, que puede aumentar de tamafio con maniobras que
incrementen la presion venosa.

Presentamos el caso de una lactante de 12 meses con una macula eritematosa interciliar presente
desde el nacimiento, que mostraba un aumento de volumen con el llanto.

La ecografia doppler evidencié la presencia de una estructura vascular subyacente con cambios de
volumen con el llanto. La resonancia magnética con contraste confirmé la existencia de una conexién
venosa entre la lesion vascular extracraneal y la circulacién intracraneal, estableciendo el diagnéstico
de sinus pericranii. Dado el caracter asintomatico de la lesion, se opté por un manejo conservador con
seguimiento clinico y radiolégico.

El diagnéstico diferencial incluye otras malformaciones vasculares mas frecuentes, como la
malformacion venosa comun, lamancha salmén o lamanchaen vino de Oporto, asicomo hemangiomas
infantiles o malformaciones arteriovenosas. El manejo de esta entidad contintia siendo controvertido,
pudiéndose optar entre la observacion o la intervencion precoz en funcion del riesgo de complicaciones
y consideraciones estéticas.

Finalmente, destacamos la importancia de reconocer el aumento de volumen de la lesion con el llanto
como un signo clinico clave para sospechar esta entidad y orientar adecuadamente el diagndstico.
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Abstract

Erythematous macule that changes with crying: a case of sinus pericranii

Sinus pericraniiis a rare venous malformation characterized by an abnormal communication between
the intracranial and extracranial venous systems. It typically presents as a painless, compressible, non-
pulsatile lesion that may increase in size with maneuvers that increase venous pressure.

We report the case of a 12-month-old infant with a congenital interglabellar erythematous macule
whose volume increased during crying.

Doppler ultrasound revealed an underlying vascular structure with volume changes during crying.
Contrast-enhanced magnetic resonance imaging confirmed a venous connection between the
extracranial vascular lesion and the intracranial circulation, leading to diagnosis of sinus pericranii.
Given the asymptomatic nature of the lesion, we opted for conservative management with clinical
and radiological follow-up.

The differential diagnosis includes other vascular malformations that are more common, such as
venous malformations, nevus simplex, and port-wine stain, as well as infantile hemangioma and
arteriovenous malformations. The management of these lesions remains controversial, ranging from
observation to early intervention depending on the risk of complications and aesthetic considerations.

Finally, we emphasize the importance of recognizing lesion enlargement during crying as a key clinical
sign to raise suspicion for this condition and guide appropriate diagnosis.
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INTRODUCCION

Las malformaciones vasculares son lesiones benig-
nas, no tumorales, presentes desde el nacimiento.
Dentro de las mismas se encuentran entidades re-
lativamente frecuentes como la mancha salmon
(presente en hasta el 82% de los recién nacidos), la
mancha en vino de Oporto (con una incidencia
aproximada del 0,5%), junto con otras mucho me-
nos frecuentes como el sinus pericranii*; caracteri-
zada esta ultima por la existencia de una comuni-
cacion anémala entre la circulacion venosa intra y
extracraneal. Aunque habitualmente se trata de
una lesion benigna, no esta exenta de complicacio-
nes potencialmente graves*®. A continuacion, pre-
sentamos un caso visto en nuestro servicio con el
fin de enfatizar las claves diagndsticas y el manejo
de esta patologia.

CASO CLINICO

Una lactante de 12 meses es remitida a nuestra
consulta por presentar desde el nacimiento una
macula eritemato-rosada de 2 cm de diametro lo-
calizada a nivel interciliar, con la sospecha de an-
gioma plano. La lesién presenta un volumen fluc-
tuante, siendo plana cuando la paciente esta en
reposo, pero aumentando de volumen con las ma-
niobras de Valsalvay el llanto (Figura 1). La paciente
no tiene ningln antecedente médico de interés y

Figur

se aprecia un aumento del volumen.

cula eritematosa. A. En la imagen se observa una

presenta un desarrollo psicomotor normal. En su
historial, no figura ninguin traumatismo craneal en
el pasado que requiriera atencion sanitaria.

Se solicité una ecografia Doppler, donde se objetivéd
bajo la macula eritematosa la presencia de un vaso
sanguineo que cambia de volumen con el llanto. Se
completé el estudio con una resonancia magnética
con contraste, que revelo la existencia de un vaso
venoso en la region glabelar en continuidad con un
vaso intracraneal frontobasal, confirmando el diag-
nostico de sinus pericranni (Figura 2).

Posteriormente, remitimos a la paciente a Neuro-
cirugia, equipo que, dado el caracter asintomatico
de la lesion, optd por la vigilancia clinica y radiolo-
gica, condicionando la realizacion de un trata-
miento endovascular a la presencia de sintomas o
progresion radioldgica durante el seguimiento.

DISCUSION

El sinus pericranii es una malformacion venosa
rara. Consiste en un conglomerado de vasos veno-
sos adheridos a la superficie craneal comunicados
con la circulacion dural a través de una vena diploi-
ca craneal. Por lo tanto, supone la existencia de
una comunicacién anémala entre el drenaje veno-
so intra y extracraneal'*.

La mayoria de los casos son de causa desconocida
y se presentan de forma congénita como una mal-
formacion aislada®. Sin embargo, un metaanalisis

cula interciliar plana en reposo. B. Durante el llanto
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Figura 2. Macula eritematosa. A. En la imagen se muestra RM en T1, donde se aprecia una alteracion focal de la grasa
subcutanea junto con un pequerio defecto diploico. B. Plano sagital tras contraste, donde se evidencia una estructura
vascular venosa en continuidad con el vaso intracraneal.

reciente demostré que hasta el 7,3% de los casos
pueden asociarse a craneosinostosis u otras ano-
malias como pueden ser la hipoplasia de senos
durales, los aneurismas venosos intracerebrales y
los hemangiomas cavernosos®>®. Por otro lado, en-
contramos en la literatura casos descritos de sinus
pericranni secundarios a traumatismos craneoen-
cefalicos, tras la lesion de los senos venosos dura-
les y las venas del diploe’.

A nivel clinico se presentan como un nodulo viola-
ceo, depresible, no doloroso ni pulsatil, localizado en
la linea media o paramediana craneal. Con menos
frecuencia pueden presentar una morfologia mas
plana y una coloracion eritematosa. En estos casos
pueden plantear dudas con otras malformaciones
mas frecuentes, como la mancha salmén o la man-
cha en vino de Oporto, siendo de gran utilidad para
el diagndstico un signo tipico del sinus pericranii: el
aumento de volumen con el llanto, las maniobras de
Valsalva o los cambios posturales®38°,

Aunque |la mayoria de los sinus pericranii cursan de
manera asintomatica, algunos pacientes pueden
quejarse de molestias locales, cefaleas, nauseas,
vomitos, vértigo, ataxia y papiledema en relacion
con hipertension intracraneal. Es de sefialar que esta
clinica asociada es mas frecuente en las lesiones

localizadas a nivel parietal, mientras que los sinus
pericranni ubicados en la region frontal cursan de
forma asintomatica®.

Con respecto al diagndstico, existen multiples
pruebas complementarias que pueden resultar de
utilidad y, con frecuencia, es necesario emplear
mas de una para establecer el diagnostico definiti-
vo. El hallazgo mas caracteristico en la radiografia
simple es la erosion de la tabla externa, aunque
este signo suele estar ausente en muchos pacien-
tes®. Debido a su amplia disponibilidad, rapidez e
inocuidad, |a ecografia Doppler debe considerarse
como la prueba inicial. Esta técnica permite confir-
mar el caracter vascular de la lesion, si bien, a me-
nudo, no logra demostrar la comunicacién con los
senos durales, ni consigue visualizar los vasos in-
tracraneales. La tomografia computarizada y la
resonancia magnética pueden contribuir a identi-
ficar el defecto dseo, mientras que la angiorreso-
nancia permite visualizar la lesion y su drenaje
hacia los senos durales. No obstante, cuando el
flujo a través de la vena transcraneal es minimo, la
angiorresonancia puede no detectarlo. En estos
casos, puede recurrirse a la angiografia por sus-
traccion digital, considerada en la actualidad el
estandar de referencia®*%,
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El diagndstico diferencial debe realizarse con otras
malformaciones vasculares como la malformacion
venosa comun (también llamada hemangioma ca-
vernoso) que se presenta como una lesién subcu-
tanea no adherida al huesoy que no presenta una
comunicaciéon con el sistema nervioso central®.
Debe distinguirse también de las malformaciones
arteriovenosas, las cuales tienen un caracter pul-
satil, no compresible y, habitualmente, un flujo ra-
pido en la ecografia Doppler. Otras entidades a
considerar son los hemangiomas infantiles, los
meningoceles, los cefalohematomas y, cuando
cursan como una lesion plana en reposo, la man-
cha salmon y la mancha en vino de Oporto®.

Respecto al manejo de estas lesiones, continta
siendo controvertido. Dado su caracter general-
mente benigno, su curso habitualmente asinto-
maticoy la existencia de casos descritos de involu-
cion espontanea, numerosos autores abogan por
una actitud conservadora inicial, consistente en un
seguimiento inicial durante 4-12 meses, reservan-
do la intervencion para casos de no involucion,
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