SerRam

Sociedad Espanola de Rad‘c Médica

Debilidad de miembros inferiores de causa inesperada: Nuestra
experiencia en el Sindrome de Foix- Alajouanine.

Tipo:  Presentacion Electronica Educativa

Maria Jests Fernandez Ferrando, Maria Francisca Cegarra Navarro, M* Victoria
Autores: Redondo Carazo, M* Del Carmen Alcantara Zafra, Lucia Sanchez Alonso, Noelia Lacasa
Pérez

Objetivos Docentes

El sindrome de Foix- Alajouanine, también conocido como fistula arteriovenosa dural (FAV), es una
entidad infradiagnosticada cuyo reconocimiento en las pruebas de imagen por parte del radidlogo es
esencial, ya que puede evolucionar hacia una mielopatia progresiva sin un tratamiento temprano.

El objetivo de nuestro trabajo es presentar nuestra experiencia en esta entidad presentando una serie de
pacientes diagnosticados en nuestra unidad de fistula arteriovenosa dural y haciendo una revision de las
caracteristicas radioldgicas, presentacion clinica, diagndstico diferencial y tratamiento

Revision del tema

¢ Introduccion.

El sindrome de Foix- Alajouanine o fistula arteriovenosa dural es una malformacion vascular medular que afect:

predominantemente a segmentos inferiores de la columna tordcica y lumbar. La mayoria son lesiones localizadas entre D6 y L2.
Representan el 75-80% de todas las malformaciones vasculares espinales y la mayoria de pacientes afectados son hombres > 50 afios d¢
edad.
Es una entidad infradiagnosticada ya que los sintomas son inespecificos: parestesias y debilidad en miembros inferiores, clinica radicula:
unilateral o bilateral, dolor lumbar. Estos sintomas son progresivos y en estadios mas tardios puede aparecer incontinencia urinaria, fecal ¢
disfuncion eréctil. Lo mas frecuente es que la presentacion clinica sea progresiva, sin embargo puede instaurarse de manera aguda. E:
caracteristico que los sintomas aumenten con las maniobras de Valsalva.

Su reconocimiento en las prueba de imagen por parte del radidlogo es esencial ya que esta entidad puede evolucionar a un:
mielopatia progresiva sin un tratamiento temprano, jugando un papel esencial la RM vy la arteriografia medular.

- Presentamos el caso de una serie de pacientes diagndsticados en nuestro centro de esta entidad exponiendo los principales hallazgo:
radioldgicos observados en los estudios de RM y arteriografia.

- Realizamos una revision de los principales diagndsticos diferenciales y las claves para una correcta diferenciacion: mielitis transversa
infarto medular, artefacto de flujo de liquido cefalorraquideo y lesiones desmielinizantes.

- Revision del tratamiento actual de esta malformacion: embolizacion vascular y microcirugia, exponiendo los tratamientos llevados a cabc
en nuestros pacientes.
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* Fisiopatologia

Las fistulas arteriovenosas espinales se producen por una conexidén anémala entre una arteria y una vena dentro de
manguito dural de una raiz nerviosa, en el 85% de los casos consta de un Unico vaso nutricio arterial dural, sin embargc
también pueden penetrar a la duramadre pequefios vasos nutricios adicionales de niveles adyacentes. El flujo de entrade
arterial aumenta la presién dentro del plexo venoso produciendo elongacion y tortuosidad de los vasos, que predispone con e
tiempo a la congestién venosa, al edema y a la isquemia medular.

® Casos clinicos representativos.

Caso 1 Varon de 81 afios que acude al servicio de urgencias por dificultad para la deambulacién y dolor lumbar
irradiado a ambos miembros inferiores de 10 horas de evolucién, el dolor se incrementaba con los movimientos. Ante el
empeoramiento de la clinica, llegando a presentar imposibilidad para la bipedestacion, se solicité estudio de RM dorso-

lumbar. Cortes sagitales Fig. 1 y axiales Fig. 2. Ante los hallazgos de la RM compatibles con FAV espinal, se recomendé
completar estudio con arteriografia Fig. 3. Confirmandose la FAV dural nutrida por ramas de la arteria segmentaria de L1
izquierda.

Caso 2

Mujer de 83 afos con debilidad y disestesias en MMII durante los ultimos tres meses provocando caidas
espontaneas. En la exploracion fisica se objetivo una disminucion de la fuerza y sensibilidad en MMII con ligero predominio
derecho. Ante el cuadro de paraparesia progresiva se decide solicitar RM dorso- lumbar. Se muestra la RM dorsal, cortes
sagitales Fig. 4 y cortes axiales Fig. 5. Asi como, RM lumbar con cortes sagitales Fig. 6. Los hallazgos fueron compatibles
con FAV dural con edema intramedular asociado por hipertension venosa desde D2 hasta cono medular. Se completé el
estudio con arteriografia que confirmé FAV dural nutrida por una rama intercostal de D3. Caso 3 Varon de 63 afios
con cuadro de parestesias en ambos miembros inferiores de 6 meses de evolucion, la clinica mejoraba con el decubito y
aparecia al caminar. Se acompanaba de leve debilidad de miembros inferiores e inestabilidad de la marcha, asi como
dificultad para orinar desde hace 2 meses. Se realiz6 RM cérvico- dorsal. Se muestra la RM cervical cortes sagitales Fig. 7,

RM dorsal cortes sagitales Fig. 8 y tras la administracion de contraste Fig. 9. Los hallazgos eran compatibles con FAV dural
dorsal con edema medular hipertensivo. Se completo estudio con arteriografia que confirmé una malformacién vascular
medular tipo FAV localizada en regién dorsal alta, cuyo aporte arterial procede de la rama metamérica D4. Presenta un
drenaje venoso tortuoso que desciende hasta la region lumbar.

* Hallazgos radioldégicos caracteristicos en RM vy arteriografia.

El diagndstico se realiza mediante RM y arteriografia selectiva medular, siendo esta ultima la técnica “gold standard” que
confirma el diagnéstico y permite llevar a cabo el tratamiento.

Los hallazgos mas caracteristicos en RM son:

® Hiperintensidad intramedular en secuencias T2 con un realce parcheado tras la administracion de contraste, representando edema
medular por dificultad en el drenaje venoso. En cortes axiales el edema es de localizacion central con respeto de la periferic

medular, a diferencia de otras entidades. También se puede acompafiar de un aumento del calibre medular. Fig. 10

* Imagenes serpinginosas que aparecen como vacios de sefial en secuencias T1y T2 a lo largo de la superficie dorsal medular,
abarcando normalmente mas de 3 segmentos representando venas piales dilatadas. Presentan realce tras la administracion d¢
contraste Fig. 11. Si se produce un importante edema medular, las venas pueden quedar comprimidas por el efecto masa y nc
visualizarse en los estudios de RM dificultando el diagnostico.

La arteriografia medular es el " gold standard " para el analisis 6ptimo de la anatomia, morfologia y caracteristicas de la FAV
Proporciona un diagndstico de confirmacion, determina la altura exacta de la fistula, y en los casos posibles permite llevar a cabo ur
tratamiento endovascular.

¢ Dx difrencial.
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1. Mielitis transversa: edema intramedular en T2. Comnmente se extienden entre 3-4 segmentos espinales y suele ocupar més de
dos tercios de la superficie medular. No se observan vacios de sefal en la superficie medular. Presentamos el caso de una pacientc
con enfermedad de Devic (neuromiletis Optica). Fig. 12 Fig. 13

2. Infarto medular: aumento de sefial intramedular en T2, en la mayoria de los casos afecta a la porcion central (territorio de la
arteria espinal anterior) y se extiende sobre multiples segmentos.

3. Artefacto de flujo del liquido cefalorraquideo (LCR): por lo general se ve en el espacio subaracnoideo dorsal de la médula y no
se observan vacios de sefial Fig. 14

4. Lesiones desmielinizantes (esclerosis miiltiples): imagenes hiperintensas medulares en secuencias con TR largo, de predominio

periférico. Aunque si son extensas pueden confuir y afectar a la zona central de la médula. Fig. 15 Fig. 16 Tampoco st
observan los vacios de sefial extramedulares.

¢ Tratamiento

El objetivo del tratamiento es ocluir la fistula mediante embolizacion endovascular o microcirugia, ya que si se consigue I
oclusion completa de la fistula es posible detener la progresion de la enfermedad.

* Embolizacion endovascular: a través de una cateterizacion supraselectiva de la arterias radiculo- meningeas que nutren la fistula.
Esta contraindicado si la arteria radicular también suministra flujo a la arteria espinal anterior. En nuestros casos fue el tratamientc
de eleccion.

® Microcirugia: laminectomia y exploracion intradural con coagulacion o exéresis de la fistula.

Todavia hay controversia en cuanto a las ventajas relativas de cada una, aunque recientemente muchos autores prefieren el tratamientc
endovascular.

Imagenes en esta seccion:
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Caso 1: RM dorso- lumbar
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*Hipenntensidad intramedular en secuencias T2 y STIR que se extiende desde D8 hasta
el cono medular representando edema medular (cabeza de flecha).

Discretas imagenes serpinginosas hipointensas en secuencias T1y T2 (vacio de

sefal) en la superficie dorsal medular (flecha bifanca) con leve realce tras el contraste.

Fig. 1: Caso 1
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Caso 1: RM dorso- lumbar

Cortes axiales de RM donde se muestra el aumento de sefial intramedular de
predominlo central con preservacion de la periferia, caracteristico de esta
entidad. Se observa discreto realce en secuencias con contraste

Fig. 2: Caso 1
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Caso 1: Arteriografia.

"

Demostracion de la fistula dural nutrida por ramas de |a arteria segmentaria de L1
izquierda Venas tortuosas perimedulares dilatadas
formando la FAV (Flecha blanca)
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Fig. 3: Caso 1. Imagen cedida por el Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca Murcia
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Caso 2: Hallazgos en RM dorsal

Se observan multiples imagenes serpenginosas hipointensas en secuencias T1y T2 (vacio
de senal) con intenso realce tras la administracion de contraste (T1+ C), compatible con
venas piales dilatadas. (facha blanca), asociado a alteracion de senal intramedular
hiperintensa en T2 y STIR con realce parcheado tras el contraste, compatible con edema
intramedular (punta de flecha).

Fig. 4: Caso 2
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Caso 2: RM dorsal
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Edema intramedular de localizacion central vy de distribucion parcheada
en secuencias T2 (flecha blanca) se observa también dos imagenes
puntiformes en la superficie dorsal medular derecha con realce tras el
contraste, compatible con venas dilatadas

-~

Fig. 5: Caso 2.
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Caso 2: RM lumbar
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Edema intramedular con realce tras la administracion de contraste, Se extiende hasta
cono medular ( flechas blancas ) Discretas imagenes serpinginosas con vacio de senal
en secuencias 12

Fig. 6: Caso 2
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Caso 3: RM cervical
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Se aprecian multiples estructuras intradurales extramedulares, hipointensas
en todas las secuencias (vacios de flujo), con morfologia tubular que
discurren de forma serpinginosa a lo largo del dorso medular desde D2

Fig. 7: Caso 3.
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Caso 3: RM dorsal

«Estructuras serpinginosas
intradurales
extramedulares
hipointensas en todas las
secuencias, en cara dorsal
de la médula que se
extienden hasta D11

«Se acompana de area
difusa de hiperintensidad
de senal central en
secuencias T2 y STIR, asi
como discreto aumento de
calibre medular, todo ello
en relacidn con edema

hipertensive medular
(flechas blancas).

Fig. 8: Caso 3.
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Caso 3: RM cérvico- dorsal tras la
administracion de contraste
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Tras la administracion del
contraste se observa un realce de
las estructuras serpinginosas
localizadas en la cara dorsal de la
médula

Fig. 9: Caso 3.
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Edema medular central.
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Hiperintensidad intramedular de
localizacion central en secuencias
T2 y STIR, asi como aumento del
calibre medular, en relacién con
edema por dificultad en el drenaje
Venoso.

Fig. 10: Hallazgos en RM.
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Venas piales dilatadas

Imagenes
serpinginosas en
superficie dorsal de la
médula que se
presentan como
vacios de sefial en

. secuencias T1y T2,

( con realce tras la
administracion de
contraste.

Fig. 11: Hallazgos RM.
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Mielitis transversa

T1 T2

Paciente con enfermedad de Devic (neuromielitis dptica). Con episodios
recidivantes de debilidad en ambos miembros y neuritis optica.

Se observa un area hiperintensa de alteracion de la sefial en secuencias T2 y
STIR con leve expansion de la médula, a nivel de D1, D2 y D3. Compatible
dentro del contexto con MIELITIS TRANSVERSA.

Fig. 12: Mielitis transversa.
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Mielitis transversa

Edema medular de
predominio central
que ocupa mas de
2/3 de la superficie
medular.

No asocia vacios de
flujo.

Fig. 13: Mielitis transversa.
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Artefacto de flujo por LCR

Imagenes hipodensas

1 tubulares en cara dorsal
de la médula, en relacion
con artefacto de flujo por
liquido cefalorraquideo.

Fig. 14: Artefacto de flujo LCR.
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Lesiones desmielinizantes
(esclerosis multiple)

Pactente con hemiparesia
Zquierda + paresia recto
externo con diplopia.
Sospecha de esclerosis
multiple.

Imagen hiperintensa en
secuencias T2 y STIR
localizada en médula
cervical, compatible con
lesiones desmielinizantes.

Fig. 15: Esclerosis Multiple.
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Lesiones desmielinizantes
(esclerosis multiple)

T2

La placa desmielinizante afecta la circunferencia medular con ligera
lateralizacion a la derecha.

Fig. 16: Esclerosis multiple.

Conclusiones

Resaltar la importancia de tener en cuenta el Sdr. Foix — Alajouanine ante un cuadro de
lumbociatica y debilidad de miembros inferiores, siendo esencial los estudios de RM y la arteriografia
medular para un diagnostico de confirmacion y un tratamiento precoz.
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