’

SDELENIi Z PRAXE

. neurologicka klinika FNsP Batislava, Staré mesto, Mickiewiczova 13, 813 69 Bratislava
e-mail: pavol.kucera@faneba.sk

prof. MUDr. Pavel Varsik, DrSc.

-
(2]
(-]

FOIX-ALAJOUANINOV SYNDROM
PRI HYPERKOAGULACNOM STAVE:
ARTERIALNA ALEBO VENOZNA
MIECHOVA CIRKULACNA PORUCHA?
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Ischemické poskodenie miechy s obrazom nekompletnej transverzalnej miechovej lézie sa v klinike nervovych ochoreni
nepovazuje za mimoriadnu zvlastnost, pokial ide o ischémiu podmienent arteridlnou spindlnou cirkulacnou poruchou.
Obraz ischemickej miechovej lézie zapricinenej stagnacnou ischemicko-anoxickou nekrézou tkaniva miechy pri trombdze
vén a vendznych spinalnych plexov pri hyperkoagulaénom stave vS§ak mozno povazovat za skutoénu zriedkavost. Opisany
je pripad 33 roéného muza, u ktorého sa rozvinul po predchadzajucom prechladnuti hyperkoagulaény stav a miechova
nekompletna Iézia v dolnej Casti cervikalnej intumescencie s obrazom tzv. Foix-Alajouaninovho syndrému (s poskodenim
motorickych buniek pre horné koné€atiny, najma oblast ruky a pyramidovych drah). MR vySetrenie ukazalo obraz, ktory ne-
mal typicky ,,pencil-like” charakter pri arterialnej cirkulanej poruche, ale skor obraz sved¢€iaci pre trombdzu vena spinalis
anterior (respektive sulkomarginalnych vén) a s odstupom ¢asu i postischemicku (postnekrotick) gliézu tkaniva a atrofiu
miechy v rozsahu segmentov C6-Th2. Po liecbe nizkomolekulovym heparinom doslo k dobrej restiticii klinického obrazu

a postischemického poskodenia miechy.
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Uvod

V r. 1926 opisali Foix a Alajouanin syn-
drém nekompletnej miechovej |ézie, charak-
terizovany nekrézou miechy a venéznou mie-
chovou trombdzou (6).

Obvykle sa intravitdlne vendzne malfor-
macie angiograficky nepotvrdia, v klinickom
obraze byva postihnutie kortikospinalnych drah
rozneho stupiia a poskodenie motorickych bu-
niek v prednych rohoch miechy. Tieto vSak as-
to zostavaju uSetrené (5). Klinicka symptomato-
|6gia obvykle progreduije v priebehu niekofkych
tyzdiov, v klinickom obraze su pritomné moto-
rické poruchy rozneho stupna, poruchy funkcie
sfinkterov a poruchy citlivosti nadol od miesta
ischemickej lézie. V likvore byva zvySené
mnozstvo bielkovin a leukocytarna pleocytéza
s primesou erytrocytov. Alternativnym nazvom
tohto syndrému je nekroticka myelitis alebo su-
bakutna nekrotickd myelitida (7, 8, 13).

Vyskyt latentnej vendznej trombdzy cent-
ralneho nervového systému v cievnom riegisku
CNS sa v suc¢asnosti udava v 10% (11). Podfa
nézoru Bienfaita a spol., ktori identifikovali na
subore 102 konzekutivne overenych pripadov
cerebrdlnej vendznej a sinusovej trombdzy
(CVST) s cirkulaénou mozgovou poruchou
CVST u pacientov, kde sa klinicky na tuto moz-
nost nemyslelo, je zrejme pripadov CVST viac
a toto Cislo nie je presné, ani zndme (3).

Narast poctu pripadov s trombofiliou ale-
bo hyperkoagulaénym stavom roznej etioldgie,

Casty vyskyt antifosfolipidického syndromu
(alebo tzv. ,antiphospholipid —like* syndrému)
a réznych imunopatologickych abnormalit ve-
die i ku narastu cievnych trombdz arterialneho
i ven6zneho systému (9, 10).

Ciefom zverejnenia tejto kazuistiky bo-
lo upozornit na moznost vyskytu i spindlnej
venoznej trombdzy (SVT), ktora je pravdepo-
dobne pri¢inou miechovej ischémie ¢astejSie,
ako sa predpoklada.

Kazuistika

U 33-roéného muza po predchadzajicom
podchladeni organizmu sa na druhy der objavili
bolesti v hornej €asti hrudnika s rozvojom sva-
lovej slabosti oboch hornych konéatin prevazne
akralne. Stav progredoval 3-4 tyzdne, objavili
sa poruchy mocenia, tazkosti pri chédzi, poru-
cha citlivosti pre teplo a chlad na favej dolnej
koncatine. Hospitalizovany bol s podozrenim
na miechovu kompresiu. V objektivnom néleze
pri prijati boli pritomné priznaky poukazujtce
na miechovu léziu v dolnej Casti cervikalnej
intumescencie (porucha hybnosti prstov ruky,
Ciastoéne predlaktia, symptomatoldgia |ézie py-
ramidovej drahy na oboch dolnych konéatinach,
areflexia koznych brusnych reflexov, porucha
tepelnej, taktilnej a algickej citlivosti od dolnej
Casti cervikalnej intumescencie nadol a mierne
sfinkterové tazkosti charakteru inkontinencie).
Rédiologicky nalez spondylogénne-diskogén-
nych zmien v priestoroch C3-4-5-6-7 cervikal-
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nej chrbtice viedol k indikécii perimyelografie.
Kontrastné vySetrenie ukézalo priechodnost
spindlneho kanala v celom krénom i hrudnom
Useku, v likvore sa nasla mierne zvySend pro-
teinorachia (516 mg/l) s fahkou zmieSanou
pleocytdzou (15/3 mononuklearnych a polynuk-
ledrnych buniek) s primesou Cerstvych a vyl-
Uhovanych erytrocytov (304/3). ZvySena bola
i hladina gama globulinov (12,5%). Likvorovy
ndlez vzbudzoval podozrenie na zapalovu eti-
olégiu. V krvnom obraze bola pritomn leuko-
cytéza (zvySené mnozstvo neutrofilov, bazofilov
a najma eozinofilov — az 12,8 %) s pretrvavaju-
cou trombocytopéniou a prejavmi hyperkoagu-
latného stavu. Pritomnost antifosfolipidovych
protilatok sa nepreukazala, rovnako ani prejavy
imunologického deficitu. Pri bakteriologickom
a virologickom vySetreni sa zistila pritomnost
protilatok proti Helicobacter pylori (pozitivita
IgG a IgA). KedZe kratko po prijati realizované
magneticko-rezonancné (MR) vySetrenie spi-
nalneho kanala ukézalo iba protrizie diskov
C4-5 a C5-6 s fahkym zdzenim predného epi-
duréineho priestoru, indikovali sme s odstupom
7 dni eSte kontrolné MR vySetrenie cervikalnej
oblasti. Nae podozrenie na pritomnost miecho-
vejischémie sa potvrdilo nalezom myelomaldcie
(v oblasti fissura mediana anterior bola pritom-
na symetrickd hyperintenzivna zéna velkosti
4x7 mm, bez prejavov defiguracie myelinu,
bez zretefného zvyraznenia kontrastnou latkou
a vyraznejSieho zobrazenia cievnych Struktur),
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Tabufka 1. Klinicky obraz a priebeh trombdzy arterie spinalis anterior (ASA) a trombdzy

vena spinalis anterior (VSA ) v cervikalnej oblasti

VSA
postupny (2-3 tyzdne)
subakutny (progreduijuci)
hypestéza ( podfa miesta lézie)

ASA
vznik nahly (mindty, hodiny)
priebeh akutny
senzitivne pri- dysestézia a bolesti kon¢atin, hypes-
znaky tézia od miesta |ézie nadol ( hlboka citli-

vost neporusena)

motorické priznaky kvadruparéza az plégia (najmé dolnych
konéatin s neschopnostou chddze)

poruchy sfinkterov inkontinencia
likvor

rrachia)

normalny nalez (Casto hyperproteino-

parézy koncatin ( na hornych konéati-
nach periférneho a dolnych centrélne-
ho typu)

mierne poruchy

hyperproteinorrachia, pleocytéza s pri-
mesou eryrtrocytov

Obrazek 1. Transverzalny scan miechy v segmente C7 v T2 vazeni na zaciatku ochorenia

(A) a s odstupom 9 mesiacov (B)

Obrazek 3. Schéma spindlnej arteridlnej (A) a vendznej cirkulacie (B) v cervikalnej
oblasti miechy

zodpovedajlcej ischemickej nekrdze v priesto-
re cievne zasobovanom z aa. sulcomarginales
v segmentoch C6-Th2. Rozsah a distribucia po-
Skodenia zodpoveda vSak skér tromboéze véna
spinalis anterior (tabufka 1, obrazky 1A, 1B).
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KedZze sa nezistili ziadne hereditarne rizi-
kové faktory trombofilie, povazovali sme nélez
hyperkoagulaéného stavu za sekundéamny,
viazany na prekonané zapalové ochorenie nie
Uplne objasnenej genézy.
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Protizapalova lietba  (Sirokospektralne
ATB) v kombinacii s nizko-molekularnym hepa-
rinom priniesla uz v kratkom Case zlepSenie
svalove; sily. Po 9 mesiacoch doslo k pomerne
dobrej restitucii klinického obrazu. Kontrolné
MR vySetrenie spindlneho cervikélneho kané-
la ukdzalo ndlez, svedCiaci pre atrofiu miechy
mierneho stupia v segmentoch C6-Th2 s rozsi-
renim predného subarachnoidalneho priestoru
a obrazom ischemickej postnekrotickej gliézy
v spominanej oblasti. Stav pacienta je stabilizo-
vany a pacient sa vratil do pracovného procesu.
S odstupom roka po uspesnej klinickej retittcii
po antikoagulaénej lie€be sa podarilo realizovat
spinalnu MR angiografiu (MR-A), ktora preuka-
zala prakticky normalinu perfdziu v riedisku arté-
ria spinalis anterior (po¢as hyperkoagulaéného
stavu sa povazovala priama selektivna spinalna
AG za kontraindikovanu) a za normalnu sme po-
vazovali na spinélnej MR-A i spindlnu vendznu
drendz (obrazky 2A a 2B).

Diskusia

Pripad povaZzujeme za velmi zaujimavy
a dokonca velmi inStruktivny, pretoze svo-
jim priebehom a rovnako klinickym obrazom
takmer identickym s opisom Foixa a Alajouani-
nazr. 1926 i autorov tejto kazuistiky zvadzal pre
vyslovenie diagndzy subakutnej transverzéinej
nekrotickej myelitidy. Autori nemali moznost
v tej dobe intravitdlne potvrdit cirkulaénu spi-
nalnu poruchu a rovnako ani objasnit pri¢inu
hyperkoagulaéného stavu.

Miechové infarkty nie su zriedkavou kompli-
kaciou chirurgickych zakrokov na brusnej aorte,
spondylochirurgickych zakrokov v hrudnej oblas-
i, alebo sa opisuju ako zriedkavejSia neurologic-
ka komplikacia systémovych ochoreni (4, 2).

Velku Stadiu prindSaju Weidauer a spol.,
ktori zozbierali 16 pripadov miechovych infarktov
réznej etioldgie a opisali ich charakteristické zna-
ky v MR obraze. Za najvyznamnej$i nélez pova-
zuju pritomnost hyperintenzitnych ,pencil-like”
zmien v axidlnych T2 vazenych rezoch miechy,
cievne zasobovanych artériou spinalis anterior
(5, 12). Myelomaldcia, respektive ischemicka ne-
kréza je vSak rovnako viazand na arterialne hy-
poperflizne zmeny, ako i na stagnacnu hypoxiu
tkaniva miechy pre poruchu venézneho névratu,
zapricineného spindlnou vendznou trombdzou
(SVT) v ddsledku trombofilie alebo variabilnosti
vendzneho rieCiska (tyka sa najmd abnormalit
vendznych plexov) (obrazky 3A a 3B).

Anderson a spol., ktori prehfadne spraco-
vali potencidlne rizika vendznych trombdz, upo-
zorAuju na multifaktoridinost ich vzniku (1).

Rovnako v pripadoch podozrenia na
spindlnu ischemickd cirkulaénd  poruchu
vendzneho pdvodu povazujeme preto za velmi
dblezité analyzovat viaceré potencialne fakto-
ry jej vzniku:

Ve
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1. trombofilia a hyperkoagulaény stav:

* primarny — hereditarny (deficiencia antitrombinu, proteinu C
a S, Leidenovho faktora, defekty faktorov II, VIII, IX a XI),

* sekundarny (ochorenia nadorové, kardiovaskularne, systémo-
vé, metabolicko-toxické a zapaloveé),

2. abnormality spindlneho krvného rie€iska, najma vendznej Casti
(hemangiémy, angiomatdza, arteriovndzne malformécie, abnor-
mality vendznych plexov-varikozity),

3. kompresia v prednom ale i v zadnom subarachnoidalnom priesto-
re (vertebrogénne zmeny, tumordzne utvary, cysty).

V nami opisovanom pripade iSlo najpravdepodobnejsie o sekun-
darny hyperkoagulaény stav kombinovany s Utlakom predného suba-
rachnoidalneho priestoru protrdziami diskov C4/5 a C5/6, ktoré mohli
ovplyvnit vendznu drendz bazivertebralnych vén z epidurainych spinal-
nych priestorov (sem ustia sulkokomisurdine a sulkélne vény a predny
vendzny spindlny plexus). Spindlna MR-A ukazala s odstupom roka
normaline cirkulatné pomery v spinalnom rie€isku artéria spinalis ante-
rior (pripustame i moznost rekanalizacie po lieCbe nizkomolekularnymi
heparinmi). Neda sa teda s definitivnou platnostou vyjadrit k problému
arteridlnej alebo vendznej cirkulatnej poruchy, ani k moznej abnormali-
te vendzneho rieciska. Klinicky obraz, MR ndlezy a nakoniec i samotny
priebeh ochorenia vSak svedcia skor pre pritomnost vendznej cirkula-
¢nej poruchy. Tento predpoklad je v zhode s nazormi Bienfaita a spol.,
ktori nasli prejavy latentnej CVST u podstatne va¢sieho poctu pripa-
dov, ako sa da bezne oCakavat i u tzv. diagnosticky jasnych pripadov
cerebralnych ischemickych a hemoragickych inzultov (3).

Zavery:

1. ischemicky miechovy inzult méze byt zapriCineny rovnako prekaz-
kou v arteridlnom riecisku, ako i stagnaciou krvi v désledku poru-
chy venézneho odtoku

2. podra charakteru rozlozenia postischemickej Iézie v axidlnom
MR obraze je mozné predpokladat i pri¢inu cirkulaénej poruchy

3. dbkaz myelomalécie na MR v T2 vazenych axialnych rezoch ty-
pického ,pencil-like“ tvaru by mal byt dévodom ku spindlnej MR
angiografii s jej arteridinou a podfa moznosti i vendznou fazou.
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