CASO CLIiNICO

Paraplejia secundaria a hemorragia medular

M. A. LORENZO AGUDO*, E ALORES DIAZ* y A. |. MARTINEZ LOREZ**

*MIR de Rehabilitacion **Meédico Rehabilitador. Senvido de Rehabilitacion Hospital Severo Ochoa. Leganés (Madkrid).

Resumen.—Las lesones medulares en funcién de su etio-
loga, se pueden dividir en dos grandes grupos que indluirian las
de causa traumética (responsables del 70%de las paraplejias ad-
quiridas del adulto) y las de causa médica, incluyendo en este
segundo grupo, la patologa propia de la médula (tumores, in-
fecciones, esclerosis en placas, lesiones vasculares) y la patolo-
ga derivada de una compresion extrinseca (epiduritis infeccio-
sa 0 neoplasica, tumor o parasitosis 6sea y espondilodiscitis).

La patologia vascular medular es menos frecuente que la
cerebral, sendo su incidencia real desconocida. La forma
habitual de presentacion clinica es una tetra- o paraplejia fla-
cida de comienzo brusco, frecuentemente con dolor por
debajo del nivel de la lesion, pérdida de la sensibilidad in-
fralesiona y afectacion de la funcion esfinteriana.

Presentamos el caso dinico de un paciente con una para-
plejia completa secundaria a una hemorraga medular en el con-
texto probable de un Sndrome de Klippel-Trenaunay-Weber,
proceso poco frecuente caracterizado por la presencia de mal-
formaciones vasculares en una extremidad, junto con una hi-
pertrofia de los tejidos blandos y/o 6seos y lesiones cutaneas

Palabras clave: Leson medular. Hemorragia medu-
lar. Sindrome de Kilippel-Trenaunay-Weber.

PARAPLEGIA SECONDARY TO SPINAL
HEMORRHAGE

Summary. —The spina cord injuries, based on their
etiology, can be divided into two large groups that would in-
clude those of traumatic cause (responsible for 70% of aduit
acquired paraplegies) and those having a medical cause, inclu-
ding in this sscond group, the pathology characteristic of the
spind cord (tumors, infections, sclerosis in plagues, vascular
lesions) and the disease arising from extrinsic compression (in-
fectious or neoplastic epiduritis tumor or bone parasitosis
and spondylodiscitis).

Soinal cord vascular disease is less frequent than the cerebra
one, its red incidence being unknown. The common form of
dinica presentation is sudden onset flaccid tetra- or paraplegic,
frequently with pain below the level of the lesion, loss of infra-
lesiona sensitivity and involvement of the sphincteria function
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We present the clinical of a patient with complete
paraplagia secondary to spinal hemorrhaging in the proba-
ble context of the Klippel-Trenaunay-Weber syndrome, a
process that is rare and characterized by the presence of
vascular malformations in a limb, together with hypertrophy
of the soft tissues and/or bones and skin lesions.

Key words: Spinal cord injuries Spinal hemorrha-
ging. Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome.

INTRODUCCION

A pesar de la existencia de numerosos casos do-
cumentados en la literatura médica sobre episodios de
infarto medular, persiste un desconocimiento respec-
to a su patogenesis y curso clinico. B infarto medular
espina es raro en comparacion con el infarto cere-
bral, aunque ambas entidades comparten un mecanis-
mo similar de muerte tisular como consecuencia de la
falta de aporte de oxigeno'. Debido asurarezay asu
dificultad diagnéstica, la incidencia real nunca ha sido
documentada en estudios epidemioldgicos, aunque los
avances conseguidos en el estudio de resonancia mag-
nética han aumentado la precision de la localizacion y
el diagnogtico de estos procesos Constituyen una
causa severa e invalidante de mielopatia con un grado
de recuperacion posterior pobre en comparacion con
los infartos cerebrales

B articulo describe el de un paciente que pre-
sentd una paraplejia completa en el contexto clinico
de un sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, enfer-
medad neurocutanea caracterizada por la triada clini-
ca de malformacion vascular venosa-capilar en un
miembro, venas varicosas subyacentes e hipertrofia
6sea y/o de los tejidos blandos de una extremidad.

CASO CLIiNICO

Paciente varon de 61 afios de edad, sin factores de
riesgp conocidos, que presenta de forma brusca un cua
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Fg 1.

dro de debilidad muscular en miembros inferiores, con
imposibilidad para la deambulacion y caida a suelo. Se
acompania de vision doble e incontinencia de edfinteres

En la exploracion fisica, se aprecian lesiones angoma-
tosas de gran tamafio en hemitorax y hemiabdomen iz-
quierdos que llegan hasta la raiz del mudo, y presencia

Fg 2.

Fg 3.

de nodulos subcutaneos tanto en espalda como en ex-
tremidades inferiores, siendo el resto de la exploracion
¢enera norma. Desde el punto de vista neurologco,
tiene actividad motora voluntaria a todos los niveles en
miembros superiores con un balance muscular a 5, asi
como en la musculatura abdominal superior, con ausen-
cia de actividad en los miembros inferiores que perma-
necen flacidos Se acompana de hipoestesia tactil y age-
sicaa nivel D8 y anestesia gobal a nivel D10. Los reflejos
se encuentran abolidos en los miembros inferiores

Pruebas complementarias:

— Hemograma, bioquimica, hemostasia y orina ele-
mental normales, con serologa bacteriana y viral
(Ldes, Brucella, Coxiella, Borrelia, Virus B, citomega-
lovirus) negativas

— RMN medular. «Alteracion difusa de la sefial de
los cuerpos vertebrales desde C7 hasta sacro, con
zonas hipo e hiperintensas Desde D6 existe ensan-
chamiento del cordon espino-medular y areas hiper-
intensas en secuencia T2, en probable relacion con
edema y alguna zona de sangrado subagudo (fig 1).
Presencia de dos lesiones sugestivas de sangrado, una
en estadio crénico, hipointensa (T1-T2) y otra en
agudo, ambas intramedulares, asociadas a imagen tu-
buliforme mas extensa, atamente indicativa de mal-
formacion vascular intramedular (figs 2 y 3)».

— BRMN cerebral. «Lesiones hiperintensas en sus-
tancia blanca frontal bilateral sugestivas de infartos la-
cunares; en region témporo-parieto-occipital izquier-
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da, lesiones puntiformes que afectan a sustancia blan-
ca profunda, de localizacion fundamentalmente peri-
ventricular, que podrian corresponder a lesiones is-
quémicas por robo. Hemihipertrofia de hemisferio
cerebral izquierdo».

— Biopsia de nodulo subcutaneo. «Proliferacion vas-
cular sin atipias y signos de hemorraga reciente y an-
tigua, sugestiva de hemangioma».

— RAebogrdfia de miembro inferior izquierdo. «Es-
tructuras varicosas en pantorrilla y tercio distal de
pierna».

En el momento del alta, el paciente no mostraba
hingtin cambio en su estado neurologico respecto a la
valoracion inicial, persistiendo una paraplejia comple-
ta D8, ausencia de control de edfinteres y presencia
de una Ulcera por presion en regidn sacra que preci-
SO de tratamiento quirurgico.

DISCUSION

Aunque se acepta de forma general que la patolo-
ga vascular medular es bastante menos frecuente cue
la cerebral, se desconoce el motivo, aunque se piensa
que puede deberse por un lado a la existencia de un
mayor niimero de anastomosis vasculares en diferen-
tes niveles medulares, y por otro a las menores nece-
sidades metabolicas que puedan exigtir en relacion
con el cerebro2.

Las causas habitualmente relacionadas con los pro-
cesos vasculares medulares son la aterosclerosis aér-
tica (etiologa mas frecuentemente implicada), ciruga
adrtica y procedimientos diagnosticos de aorta®. Rio-
logias menos frecuentes son las vascullitis, causas post-
infecciosas 0 vacunas. En nuestro paciente no se iden-
tifico ninguno de estos procesos como responsable de
su cuadro clinico.

Las arterias espinales anterior y posterior son los
principales vasos que abastecen a la médula espinal.
Los infartos medulares son mas frecuentes en el te-
rritorio dependiente de la arteria espinal anterior que
en el de la posterior? ya que esta zona habitualmen-
te esta protegida de la enfermedad vascular como
consecuencia de su rica circulacion colateral. Esto
conduce a la afectacion de los dos tercios anteriores
medulares y preservacion de los cordones posterio-
res debido a su aporte sanguineo a través de las arte-
rias espinales posteriores

La forma mas habitual de presentacion clinica suele
ser un cuadro brusco de debilidad muscular, que
puede ser maxima desde el inicio del cuadro o pro-
gresiva, junto con un trastorno sensitivo, presencia de
dolor y disfuncion esfinteriana®. Esta sintomatologia
coincide con lo objetivado en nuestro paciente, con la

excepcion de la presencia de dolor, ya que la instau-
racion de su cuadro clinico fue indolora

Para alcanzar un diagnéstico adecuado, ademas de
la exploracion fisica y la sospecha clinica ante el desa-
rrollo brusco del cuadro, la RMN juega un papel im-
portante permitiendo poner de manifiesto la existen-
cia de alteraciones de sefial y cambios en la morfologa
medular. Sih embargo, la posibilidad de descubrir una
lesion vascular va a depender en gran medida del mo-
mento en que se lleve a cabo, obteniéndose los me-
jores resultados entre las 48 horas y las tres ssmanas
del inicio del cuadro clinico. En el paciente del caso
presentado, la RMN fue realizada algunos dias después
del comienzo del cuadro, y permitié establecer un
diagnéstico de presuncion.

B sindrome de Klippel-Trenaunay fue definido en
1900 como un sindrome que se caracterizaba por las
siguientes tres caracteristicas: (a) un nevus vascular
cutaneo en la extremidad afectada (malformacion ca-
pilar), (b) hipertrofia dsea y de tejidos blandos en la
extremidad, y (c) venas varicosas o malformaciones
venosas En la actualidad se define como la combina-
cion de malformaciones capilares que se localizan la-
teramente (no necesariamente extendidas por toda la
extremidad afectada y que pueden estar presentes en
sitios diferentes a miembro hipertrofico), hipertrofia
6sea o de los tejidos blandos y venas varicosas o mal-
formaciones venosas. Puede diagnosticarse sin embar-
go, con dos de las tres caracteristicas’.

S pueden observar en el contexto de este sindro-
me otros sintomas y/o sighos entre los que destacan
trombosis venosa profunda, embolismo pulmonar, san-
grado recta, celulitis cuténea, trombofiebitis linfedema
y malformaciones linfaticas En nuestro paciente no se
observaron ninguna de estas complicaciones, hi tampo-
co referia su presencia en ningiin momento de su vida

S presenta de forma caracteristica en la edad in-
fantil y afecta tipicamente a un hemicuerpo. La afecta-
cion medular en el sindrome de Klippel-Trenaunay-
Weber esinfrecuente, aunque se ha descrito de forma
secundaria a malformaciones vasculares espinales y a
compresion debido a un hemangioma vertebral y/o
epidural’. En el paciente del caso, se penso en este
posible diagnostico ante la presencia de las lesiones
cutaneas objetivadas y los hallazgos de las pruebas
complementarias llevadas a cabo (RMN, biopsia cuta-
nea y flebografia de miembros inferiores).

En cuanto a tratamiento, en el del paciente que
nos ocupa, incluye todas aquellas medidas que habitual-
mente se llevan a cabo en el tratamiento rehabilitador
de los lesonados medulares En el caso de que tenca
lugar cudquier otra complicacion tipica del sindrome,
debera procederse a la gplicacion del tratamiento mas
indicado, sea éste conservador o cuirdrgco®.
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Una lesién medular de comienzo brusco en ausen-
cia de antecedente traumatico que lo justifique, obli-
¢p a descartar una etiologia vascular como responsa-
ble de la misma. B diagndstico es fundamentaimente
clinico, obligando a realizar el diagnéstico diferencial
con todo aquel proceso capaz de producir una le-
sion medular transversal de forma aguda. Esto in-
cluiria lesion compresiva, trauma medular, mielitis
aguda, esclerosis multiple, tumor intramedular y he-
matomielia®. La RMN facilita la visualizacion de lesio-
nes responsables de la lesion medular, sSempre que se
redlice en el momento preciso, dado que de forma
precoz, podrian no objetivarse cambios de sefial.
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