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ABSCESO INTRAMEDULAR EN PACIENTE CON ENFERMEDAD
DE RENDU-OSLER-WEBER
LORENA V. MALDONADO, ELIAS D. SOLOAGA, MIGUEL A. VELTRI,
FELIPE J. CHERTCOFF, JORGE E. UBALDINI
Servicio de Cuidados Intensivos, Hospital Britdanico, Buenos Aires
Resumen La enfermedad de Rendu-Osler-Weber es una enfermedad autosémica dominante que se manifiesta

por telangiectasias en piel y mucosas y malformaciones arteriovenosas en diversos 6rganos. El
compromiso neurolégico puede ocurrir por la presencia de malformaciones arterio-venosas cerebrales, hemo-
rragia intracraneal, y mas habitualmente por accidentes cerebrovasculares isquémicos y abscesos cerebrales
secundarios a embolia paradojal, en pacientes con malformaciones arteriovenosas pulmonares. El absceso
intramedular es una entidad rara, inusual como complicacién de la enfermedad de Rendu-Osler-Weber. Presen-
tamos el caso de una mujer de 56 afios de edad, con antecedentes familiares de enfermedad de Rendu-Osler-
Weber, que ingres6 a Terapia Intensiva con cuadriplejia aguda e hipoxemia, en quien se diagnosticé fistulas
arteriovenosas pulmonares y un absceso intramedular cervical.
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Abstract Spinal abscess in a patient with hereditary hemorrhagic telangiectasia. Rendu-Osler-Weber
syndrome is an autosomal dominant disorder characterized by multiple skin and mucosal
telangiectasis and multiorgan arteriovenous malformations. Neurological manifestations may occur because of
cerebral arteriovenous malformations, intracranial hemorrhage, and most commonly by ischemic stroke and brain
abscess secondary to paradoxical embolization in patients with pulmonary arteriovenous malformations.
Intramedullary abscess is a rare, unusual condition, in Rendu-Osler-Weber syndrome. We report the case of a
56 years old woman, with a familial history of Rendu-Osler-Weber syndrome, admitted to intensive care with
acute quadriplegia and hypoxemia. Our diagnosis was pulmonary arteriovenous malformations and intramedullary
abscess.
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La enfermedad de Rendu-Osler-Weber o telangiec-
tasia hemorragica hereditaria (THH) es una enfermedad
de transmisién autosémica dominante que se manifiesta
por telangiectasias en piel y mucosas y malformaciones
arteriovenosas en diversos 6rganos.

El compromiso neurolégico en la THH es frecuente,
causado por eventos embolicos y por la presencia de
malformaciones arteriovenosas cerebrales (MAVC).

Los accidentes cerebrovasculares (ACV) embdlicos y
los abscesos cerebrales se presentan con mayor frecuen-
cia en pacientes con malformaciones arteriovenosas
pulmonares (MAVP).
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El absceso intramedular es una entidad muy rara, exis-
ten pocos casos publicados y no esta descrito como com-
plicacién en la THH.

Presentamos un caso de absceso intramedular en una
paciente con THH.

Caso clinico

Paciente femenina, 56 afios de edad, con antecedentes fa-
miliares de THH (madre y hermana). Comenzé con cuadro de
dolor cervicodorsal diez dias previos a la admisién, posterior-
mente presentd parestesias y paresia en miembro superior
izquierdo. Al ingreso al hospital se constato telan-giectasia
cutanea temporal derecha, paresia moderada en miembro
superior izquierdo, parestesias e hiperalgesia homo-lateral. La
tomografia axial computada (TAC) de cerebro, sin contraste,
fue normal.

La paciente tuvo un paro cardiorrespiratorio, secundario
a insuficiencia ventilatoria con brusco deterioro de la mecé-
nica respiratoria, apnea y consecuente hipoxemia, por lo que
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fue intubada y se le efectudé reanimacion cardiopulmonar. In-
gres6 a Terapia Intensiva lucida, cuadripléjica, con requeri-
miento de asistencia respiratoria mecanica (ARM) e hipoxé-
mica, PO, arterial 119 mm Hg con FIO, de O, de 0.7, no se
constat6 ortodeoxia. En la auscultacion del térax presentaba
hipoventilacion y rales subcrepitantes en base derecha. Al
realizar la maniobra de desconexion de la ARM se observo
apnea.

La radiografia de térax mostré consolidacion basal dere-
cha, diagnosticAndose neumonia aspirativa, e inicié tratamien-
to antibiético con ampicilina-sulbactam y ciprofloxacina.

En una resonancia nuclear magnética (RMN) de columna
cervical se observé una imagen quistica con refuerzo perifé-
rico y edema supra e infralesional a nivel de C3-C4 con ex-
tension bulbar, compatible con un tumor o absceso intra-
medular (Fig. 1).

Una TAC helicoidal de térax mostr6 MAVP en lébulo infe-
rior derecho e inferior izquierdo y consolidacion heterogénea
del espacio aéreo con broncograma aéreo en ambas bases
(Fig. 2).

Se decidié seguir conducta quirirgica, con laminectomia
descompresiva C2-C6 y se diagnosticé un absceso intrame-
dular. La anatomia patoldgica informé necrosis y supuracion
no especifica, la bacteriologia fue negativa, probablemente
debido al tratamiento antibiotico previo.

Fig.1.— Resonancia nuclear magnética: Absceso intramedular
cervical.

Fig. 2.— Tomografia axial computada: Malformacion arterio-
venosa pulmonar (MAVP).
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Luego de 34 dias de internacion el déficit neurologico no
mejoro, la paciente continué cuadripléjica y con ARM. Fue
derivada a un centro de rehabilitacion donde fallecié una se-
mana mas tarde debido a una neumonia.

Discusion

La THH fue descrita por Sutton en 1864 y fue diferencia-
da de la hemofilia por Rendu en 1896. En 1901, Osler
reconoci6 el origen hereditario de la afecciéon y en 1907
Weber ampli6 la descripcion clinica. EI nombre de enfer-
medad de Rendu-Osler-Weber persiste junto al de THH
acufiado por Hanes en 1909%.

Es una enfermedad vascular sistémica, de transmi-
sién autosémica dominante con alta penetrancia y varia-
ble expresividad. La prevalencia de la enfermedad es de
1 a 2 casos por 100000 habitantes, pudiendo llegar en
determinadas zonas a 1 cada 10 000. Afecta por igual a
ambos sexos y los sintomas se inician habitualmente entre
los 20 y 40 afios!.

La afeccién se caracteriza por frecuentes epistaxis,
telangiectasias mucocutaneas y compromiso visceral,
pudiendo estar comprometido cualquier érgano?. El com-
promiso vascular consiste en la presencia de fistulas
arteriovenosas, telangiectasias cuando afectan a peque-
fios vasos y malformaciones vasculares si los vasos com-
prometidos son de mayor tamafio.

Los criterios diagnosticos de la enfermedad son cua-
tro®: epistaxis; telangiectasias faciales en la mucosa na-
sal u oral; antecedentes familiares y la presencia de com-
promiso visceral, pudiendo estar presentes telangiec-
tasias gastrointestinales, MAVP, MAVC, etc. Con dos de
estos criterios la enfermedad debe ser sospechada, y si
tres de ellos estan presentes se considera que el diag-
ndstico es definido.

Nuestra paciente no tenia diagndstico de la enferme-
dad antes de la admision, el mismo se realiz6 durante la
internacion; cumplio tres criterios diagndsticos: una
telangiectasia facial se constaté en el examen fisico, te-
nia antecedentes familiares de la enfermedad y se evi-
denciaron MAVP en la TAC helicoidal de térax.

Las MAVP estéan presentes en el 15 al 33% de los
casos estudiados, aunque frecuentemente permanecen
asintomaticas, pueden causar disnea y complicaciones
graves como hemoptisis masiva y hemotérax® 4. La TAC
helicoidal de térax con contraste tiene una sensibilidad y
especificidad comparable a la angiografia pulmonar, y
junto a ésta es considerada el patrén de oro para el diag-
ndstico, con la ventaja de ser un método no invasivo; la
angiografia esta indicada cuando se considera la embo-
lizacion®.

La presencia de MAVP incrementa el riesgo de com-
plicaciones neurolégicas, como eventos isquémicos y
abscesos cerebrales. Debido a la existencia de un shunt
de derecha a izquierda en la MAVP, la capacidad de fil-
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tro del pulmon se ve disminuida, esto permite el pasaje
de trombos y émbolos sépticos a la circulacién cere-
bral®.

Los sintomas neuroldgicos no sélo son consecuencia
de las MAVP, también pueden corresponder a la presen-
cia de MAVC o de la médula espinal y menos frecuente-
mente a encefalopatia portosistémica en pacientes con
compromiso hepatico.

Maher et al® analizaron 321 pacientes con THH y
Galllitelli et al” efectuaron un andlisis retrospectivo de 139
casos; estas publicaciones muestran una mayor inciden-
cia de eventos embdlicos, ACV y abscesos, que de he-
morragias cerebrales como manifestacién neurolégica;
en ninguna de las dos series se encontrd el absceso
intramedular como complicacién de la THH.

El absceso intramedular es una rara condicion clinica
comunicado por primera vez por Hart en 1830. En la ac-
tualidad estan descritos cerca de 100 casos, con una
predominancia masculina en una frecuencia de 5:3 con
respecto al sexo femenino; el grupo etario mas frecuente
de presentacion es entre la primera y la tercera década
de la vida®°.

De acuerdo a la duracion de los sintomas, el cuadro
es agudo cuando la sintomatologia se inicia en menos
de una semana, subagudo de una a seis semanas, y cro-
nico mas alla de las seis semanas; el compromiso motor
es el sintoma méas comun, seguido de los trastornos sen-
sitivos®. Fiebre y leucocitosis estan presentes en las for-
mas agudas®.

Los pacientes con una presentacion aguda tienen una
mortalidad mayor que aquellos con mas de una semana
de sintomatologia®. Recientemente se notificé una signi-
ficativa disminucién de la mortalidad en los casos publi-
cados en la era antibiética (8%), respecto a la era pre-
antibidtica (90%)°.

La RNM es el método de eleccion para el diagnéstico;
permite precisar la localizacion de la lesion y realizar diag-
noéstico diferencial con absceso epidural, mielitis trans-
versa, infarto medular y tumores**.

Habitualmente los cultivos son estériles®, como ocu-
rrié en nuestro caso. Los gérmenes mas frecuentemente
involucrados son el Staphylococcus aureus (23%)
Streptococcus (16%). Otros organismos identificados son
Actinomyces, Brucella abortus biotipo 3, Proteus spp,
Escherichia coli. Pseudomonas, Listeria, etc.

La evacuacion del absceso es clave en el pronéstico,
la laminectomia descompresiva es de eleccion, y puede
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ser necesaria®, la mielotomia con drenaje quirdrgico. A la
cirugia debe asociarse la terapia antibiética, cuya dura-
cién no esta bien definida; el uso de corticoides en el
postoperatorio no demostrd beneficios®.

Los abscesos cerebrales ocurren frecuentemente en
pacientes con MAVP, condicion relacionada a la THH.
En nuestra revision de la literatura no hallamos el absce-
so intramedular como complicacién de la THH, encontra-
mos un Unico caso publicado de absceso intramedular
asociado a MAVP; pero en este paciente se descart6 el
diagndstico de THH?*2.
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