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Riassumiamo quello che 
era successo: M.C.A., 
nata a termine, presenta 
una lesione piana di ve-
rosimile origine vasco-
lare color rosso scuro/
viola localizzata in sede 
glabellare di circa 1x2 
cm.  La visita dermato-
logica la descrive come 
“angioma piano del lato 
sinistro della regione 
centro-frontale”, il Fun-
dus oculi è regolare e 
l'ecografia cerebrale 
riscontra la presenza 

di un corpo calloso mi-
nimamente più sottile 
nella porzione posterio-
re. In poche settimane 
la lesione diventa lieve-
mente rilevata sul piano 
cutaneo e di consisten-
za soffice.
A questo punto abbia-
mo deciso di eseguire 
una RM encefalo (Fi-
gura 1), che ha rilevato, 
in sede interemisferica 
anteriore, strutture va-
scolari compatibili con 
varice venosa, in co-
municazione, anterior-
mente tramite la sutura 
metopica, con strutture 
venose extracraniche 
subgaleali ectasiche lo-
calizzate in sede fron-
tale mediana. Veniva 
segnalata, inoltre, trom-
bosi a livello del terzo 
anteriore del seno sagit-
tale.  La lesione riporta-

ta risultava compatibile 
con malformazione va-
scolare a basso flusso 
tipo “sinus pericranii”. 
Il sinus pericranii è una 
rara malformazione va-
scolare a basso flusso, 
descritta per la prima 
volta nel 1850 da Stro-
meyer. È caratterizzata 
dalla presenza di una 
comunicazione diretta 
tra i seni venosi durali 
endocranici ed il circo-
lo venoso epicranico, 
mediante vene comu-
nicanti trans-ossee che 
attraversano soluzioni 
di continuo della diploe. 
L'eziologia del sinus è 
tuttora sconosciuta. Si 
tratta di una patologia 
congenita, anche se in 
alcuni casi è verosimile 
una origine acquisita su 
base post-traumatica 
o degenerativa. Il sinus 

pericranii è stato clas-
sificato da Gandolfo in 
forme dominanti, quan-
do il sinus provvede al 
drenaggio della quota 
principale del sangue 
refluo dall'encefalo, 
e forme accessorie, 
quando invece il sinus 
drena una quota mini-
ma di sangue. Nelle for-
me dominanti il sinus 
rappresenta un circolo 
collaterale vicariante, 
sviluppatosi probabil-
mente per compensare 
le anomalie venose en-
docraniche.
Dal punto di vista cli-
nico si manifesta come 
tumefazione sottocu-
tanea circoscritta, sof-
fice, fluttuante, che au-
menta con la manovra 
di Valsalva. La sede più 
frequente è paramedia-
na. Nella maggior parte 

dei casi è asintomatico; 
raramente si manifesta 
con cefalea, nausea, 
vertigini, atassia o crisi 
epilettiche. 
La storia naturale del 
sinus è difficilmente 
prevedibile. È frequente 
osservare una evoluzio-
ne lentamente ingrave-
scente del quadro, con 
progressivo aumento 
di dimensione dei laghi 
venosi epicranici e peg-
gioramento dei sintomi. 
Eccezionalmente si ha 
regressione spontanea. 
Le complicanze sono 
rare, ma potenzialmen-
te gravi. Sono segnalati 
casi di emorragia ester-
na e trombosi dei vasi 
epicranici, spesso a in-
sorgenza post-trauma-
tica. Infine, sono ripor-

IN FONDO A QUELLA STRANA MACCHIA BLU
È una rara malformazione vascolare a basso flusso descritta 
per la prima volta nel 1850 da Stromeyer

te lo dico la prossima volta

Figura 1. Immagini, sagittale ed assiale, rispettivamente, di risonanza magnetica cerebrale, di lesione vascolare intracranica (freccia) comuni-
cante con la lesione vascolare esterna.
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tati anche trombosi dei 
seni venosi endocranici 
e emorragie encefaliche. 
Il trattamento è chirur-
gico, tramite occlusione 
endovascolare o abla-
zione dei vasi comuni-
canti. Tale trattamento 
è però controindicato 
nelle forme dominanti, in 
quanto la via di drenag-
gio, seppur anomala, è 
indispensabile per il de-
flusso venoso. Per quanto 
riguarda la nostra bimba, a 
completamento abbiamo 
eseguito un EEG, risultato 
nella norma, ed una eco-
grafia addome che non ha 
rilevato anomalie. Alla luce 
del referto di RM, abbiamo 
effettuato uno screening 
coagulativo, comprenden-
te PT, PTT, fibrinogeno e 
D-Dimero, risultato nella 

norma.
Per ulteriori approfondi-
menti diagnostici e tera-
peutici abbiamo deciso di 
inviare la bimba presso un 
centro di III livello, riferi-
mento per malformazioni 
vascolari. In tale sede ve-
niva eseguita una angio-
grafia, che documentava: 
“presenza di dilatazioni 
venose sacciformi in sede 
mediana che si visualizza-
no solamente iniettando 
mdc in arteria carotide 
interna sinistra e che dre-
nano nel seno sagittale 
superiore. Presenza di 
anomalie del drenaggio 
venoso (DVA) frontali 
adiacenti e probabilmente 
tributari in parte della va-
rice venosa ed in parte del 
seno sagittale inferiore. Il 
seno sagittale superiore 
presenta nella sua porzio-
ne frontale calibro irrego-

lare, con immagine riferi-
bile a stenosi (verosimile 
formazione trombotica). 
Tale quadro si estrinse-
ca con flusso rallentato e 
diretto verso il sinus (in-
terno-esterno), caratte-
rizzando il sinus come 
dominante.” Per il dubbio 
di un evento trombotico 
la piccola è stata posta 
in terapia con eparina a 
basso peso molecolare, e 
sottoposta ad un follow-
up clinico, laboratoristi-
co e neuroradiologico. In 
corso di monitoraggio 
laboratoristico è emerso 
un quadro di severa iper-
trigliceridemia. Si tratta 
della prima associazione, 
a nostra conoscenza, ri-
portata in letteratura tra 
sinus pericranii e sospetta 
dislipidemia familiare in 
corso di inquadramento 
diagnostico.
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