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ABSTRACT

We report a case of intramedullary cervical arteriovenous malformation in a young
Jemale with a clinical follow-up of eight years. Progressive worsening due to several
hemorrhagic events led to the indication of an endovascular approach that was
performed with particle superselective embolization. Literature review comparing re-
ported arteriovenous malformations series in similar location showed that no definite
treatment has been established for this pathology.
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INTRODUCCION

Los angiomas raquimedulares se clasifican
segun su topografia en 3 diferentes tipos: la fistula
arteriovenosa dural, la fistula perimedular (o fis-
tula pial) y las malformaciones arteriovenosas
intramedulares (MAVI). En base a la historia
natural de este tiltimo grupo Aminoff! y Djindjian?
describieron dos formas evolutivas: una ictal ca-
racteristica de las presentaciones durante la in-
fancia y juventud y otra de instalacién mas tardia
pero rapidamente progresiva que se observa en
adultos y ancianos.

La localizacién intramedular cervical de mal-
formaciones arteriovenosas es una afeccién de
extremada gravedad por las consecuencias que
produce el sangrado en dicha topografia, no en-
contrandose en la literatura casuisticas numero-
sas’® que permitan prever con exactitud el pro-
nostico a corto y largo plazo cuando existe una
presentacion de tipo juvenil.

A continuacién describiremos la historia natu-
ral de un caso de malformacién arteriovenosa
intramedular cervical seguido durante ocho anos
en forma continua, para correlacionarlo luego con
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los antecedentes bibliograficos existentes y eva-
luar las posibilidades terapéuticas.

CASO CLINICO

Paciente sexo femenino de 28 afios que refiere
durante la infancia (aproximadamente a los 8, 15
y 18 anos) tres episodios de contracturay dolor en
miembro superior izquierdo, que no fueron valo-
rados clinicamente. Ante un episodio similar ocu-
rrido a los 20 anos realiz6 una consulta donde se
la medicé sintomaticamente; inmediatamente
después de lo cual presenté un cuadro de cuadri-
paresia brusca de varios dias de duracién de la
cual se recupero lentamente quedando como se-
cuela la paresia del miembro superior izquierdo.
Estudiada en esa oportunidad por Imagenes de
Resonancia Magnética (IRM) se diagnosticé una
malformacién arteriovenosa intramedular cervi-
cal (nivel C3-C4), con un nido angiomatoso cen-
tral y vasos perimedulares flexuosos, asociada a
una dilatacién hidromiélica cérvicodorsal. Por la
localizacién intramedular cervical y ante la recu-
peraciéon sintomatica se desisti6 de continuar
estudios y de plantear tratamiento alguno.

A los 23 afios se realizé una segunda IRM por
presentar una monoparesia espastica progresiva
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Fig.1. IRM en corte sagital en secuencia T1 donde se
observa nido angiomatoso en el nivel C4 con su drenaje
perimedular (flecha) y una cavidad hidromiélica asociada.
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en mano izquierday paresia crural leve, observan-
dose en la misma un sangrado intramedular
cervical. Por este altimo hallazgo se realizé una
angiografia digital vértebromedular donde se evi-
dencié la malformacién arteriovenosa intramedu-
lar cervical en nivel C3-C4 ya conocida, con afe-
rencias por arterias radiculomedulares anteriores
y posteriores a predominio de las primeras, origi-
nadas en ambas arterias vertebrales. El nido
angiomatoso era de tipo plexiforme con un aneu-
risma intranidal y el drenaje era de tipo perimedu-
lar posterior estasico con flujo ascendente, no
pudiendo visualizarse la arteria medular anterior.
Por idénticos motivos a los ya mencionados tam-
bién se desistié en esta oportunidad de indicar
conducta activa alguna.

Alos 26 anos repitié un nuevo episodio de plejia
braquiocrural transitoria, luego del cual se insta-
laron mioclonias ante el dectubito supinoy trastor-
nos esfinterianos en forma esporadica. Al examen
fisico se constaté atrofia muscular en mano iz-
quierda. Se realiz6 otro estudio por IRM donde se
evidencio una nueva coleccion hemorragica intra-
medular sin variaciones en la cavidad hidromiéli-

Fig. 2. Angiografia vertebral derecha. Incidencia frente (A) y perfil derecho (B), donde se visualizan las aferencias por

arterias radiiculomedulares y el nido angiomatoso.
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Fig. 3. Angiografia vertebral izquierda en incidencia frente (A) y perfil izquierdo (B), donde se identifican idénticas

estructuras a las senaladas en Fig. 2.

ca. Repetida la angiografia medular no se observa-
ron cambios en la misma.

Un ano mas tarde la paciente repiti6 el cuadro
descripto anteriormente confirmandose por IRM
un nuevo sangrado, siempre intramedular, del
cual se recuperd sin agravacion de las secuelas
preexistentes.

Un cuadro similar a los dos anteriores se mani-
fest6 a los 28 anos refiriendo a partir de esa
oportunidad dolor en rodillas y pies, que fue inter-
pretado como resultante de la extension incons-
ciente de miembros inferiores por liberaciéon pira-
midal durante el sueno. Al examen fisico presenta-
ba paresia leve a la flexoextension de antebrazo
izquierdo, mas acentuada a nivel de lamuneca, con
atrofia marcada de musculos de la mano, plejia
para la flexoextension y abduccién de los dedos
(mano en garra), asociada a hiperestesia en cara
lateral de cuello y hombro izquierdo e hipoestesia
en territorio C7-C8 izquierdo. Repetida una IRM se
constaté un cuarto episodio hemorragico.

Ante el breve lapso de tiempo interpuesto entre
los tres ultimos episodios hemorragicos se decidié
efectuar un abordaje endovascular con el objetivo

de intentar una oclusioén, aunque mas no fuese
parcial, del nido angiomatoso con la intencion de
disminuir el flujo y evitar nuevos sangrados.

El procedimiento fue llevado a cabo segun
técnica con la paciente despierta y evaluacion
clinico-neurolégica durante el test de provoca-
cién. Durante la embolizaciéon superselectiva con-
trolada con particulas de polivinil-alcohol en
territorio de arteria radiculomedular C4 derecha,
la paciente refiri6 disestesias en hemicuerpo
izquierdo por lo cual se discontinué el procedi-
miento, no detectandose foco neurolégico agre-
gado luego del mismo.

DISCUSION

La patologia malformativa angiomatosa espi-
nal se diferencia, segun su topografia, en tres
diferentes entidades que son: la fistula arteriove-
nosa dural, la fistula perimedular y la malforma-
cién arteriovenosa intramedular?. Cada una de
éstas presenta diferentes formas de comienzo,
historia natural y topografia espinal.

Las malformaciones vasculares intramedula-
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res son lesiones consideradas como congénitas,
que se vuelven sintomaticas en ninos y adultos
jovenes por rotura, con hemorragia subaracnoi-
dea o lesion transversa causada por hematoma,
no siendo inusual la progresion oregresion de los
sintomas.

Respecto a la historia natural de esta afeccion
Aminoff! y Djindjian® describieron dos grupos: el
que se presenta en pacientes jovenes con hemo-
rragia y cambios neurolégicos incompletos y la
forma de presentacion en pacientes mayores que
se manifiesta por isquemia medular por robo
hemodinamico o extension espacial de la lesion
con efecto de masa y compresion medular. Grote?
designé como “apoplectiforme” al primer grupo
clinico y como forma “crénica o rapidamente
progresiva” al segundo. El caso que presentamos
corresponderia, tanto por la edad como por la
evolucion clinica, a la forma juvenil.

Como terapéuticas se han propuesto la via
endovascular?, la cirugia a cielo abierto® y la com-
binacién de ambas”. Dentro de la técnica endovas-
cular se han descripto once tipos de agentes de
embolizacion los que pueden dividirse basicamen-
te segun el material utilizado en dos grupos que
permiten distintas estrategias. La primera técnica
es la embolizacion con particulas propuesta por
Merland® que pretende atenuar el flujo en forma
parcial con bajo riesgo isquémico medular, dismi-
nuyendo la hipertensién venosay por ende el riesgo
de sangrado hemorragico, pero que al no causar
reaccion inflamatoria permite la recanalizacion. La
segunda es la embolizacion con acrilatos propues-
ta por Lasjaunias? la que pretende una oclusiéon
definitiva del angioma por reaccion inflamatoria y
trombosis vascular subsecuente.

El tratamiento quiruargico de las malformacio-
nes arteriovenosas cervicales propone la ligadura
de vasos aferentes o la reseccion del nido angio-
matoso, técnicas que han tenido resultados insa-
tisfactorios encontrandose en la literatura un solo
caso con buen resultado descripto por Yasargil®.
Se ha propuesto el tratamiento combinado con
embolizacién pre e intra operatoria con buen
resultado aunque sélo hemos hallado la descrip-
cioén de un caso tratado de esta manera comuni-
cado por Spetzler?.

En el caso que motiva esta presentacion obser-
vamos que se produjeron tres episodios presunta-
mente radiculares durante la ninez y la adolescen-
cia que no fueron interpretados correctamente y
que, recién a los veinte anos, produjeron un episo-
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dio ictal, presumiblemente por el primer sangrado
intramedular de importancia que dejé un déficit
secuelar. A éste se agregd un empeoramiento pro-
gresivo por cuadros ictales sucesivos concomitan-
tes connuevas hemorragias las que fueronaumen-
tando progresivamente en frecuencia.

Ante esta ultima circunstancia se planteo la
disyuntiva entre un tratamiento endovascular o
quirtargico. Dada la falta de antecedentes sufi-
cientes en la literatura, las dificultades que plan-
tea este tipo de cirugias y los riesgos expuestos por
la embolizacién con acrilatos se opto por la embo-
lizacion con particulas. En este caso se obtuvo un
resultado parcial tal cual lo descripto para esta
técnica. Con esto se pone en evidencia lo dificul-
toso de encontrar una terapéutica ideal para esta
patologia.

La historia natural del angioma descripto que
comienza con cuadros radiculares en la infancia,
luego se contintia con episodios de sangrados
cada vez mas frecuentes y la complicacién asocia-
da de hidromielia agrava el pronostico del caso.

Esto nos confirma lo citado por la bibliografia,
tratandose de una forma juvenil o apoplectiforme
la lesién se manifiesta fundamentalmente por
hemorragia (hematoma o HSA)y en menor medida
por robo arterial, efecto de masa (del nido o vena)
¢ hipoxia por robo, marcando la primera la evolu-
cién natural propia de la enfermedad.
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