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Resumen (espafiol)

El Sindrome de Multiples Malformaciones Arterio-Venosas Espinales Metaméricas (SMMEM) es una enfermedad rara, no
hereditaria caracterizada por malformaciones arterio-venosas (MAV) espinales metaméricas y lesiones cutaneas en mismo
dermatoma. Se presenta paciente femenina con antecedentes de cesarea a los 19 afios y diagndstico de MAV espinal dorso
lumbar tratada por via endovascular/Embolizacién (2006). Se deteriora progresivamente hasta consultar a los 24 afios
(2011) por lumbalgia crénica, deambulacion dificultosa, paraparesia espastica y trastornos esfinterianos severos. Se
observa en piel nevus fenotipico costal inferior derecho. Estudios imagenolégicos demuestran edema del cono medular y
multiples MAV espinales bilaterales desde T8 a L3 con MAV del cono medular. Por ello, se confirma el diagnéstico SMMEM.
Fue tratada con embolizaciones supra selectivas toracolumbares multiples (T8 a L1) en 2 oportunidades durante 2011. La
MAV del cono medular se consideré de alto riesgo para embolizacidn. La paciente mejora y se mantiene estable hasta
control marzo 2018 (32 afios). EIl SMMEM es una enfermedad con presentacion e imagenologia compleja con varios
diagnosticos diferenciales. Los hallazgos fenotipicos son variables con lesiones maculares cutaneas de tipo angiomas de piel
y manifestaciones neuroldgicas. Por tomografia y resonancia magnética se demuestra afectacion vertebral, médula espinal
hiperintesa en T2W ocasionadas por edema, residuos hemorragicos hipo intensos y lesiones malformativas serpiginosas sin
sefial para lumbares, medulares y/o peri medulares en mismo dermatoma. La angiografia espinal es muy util en el
diagndstico, tratamiento y seguimiento. Un equipo médico multidisciplinario es esencial para diagndstico y tratamiento.

Palabras clave (espafiol)

Sindrome de Malformaciones Arterio-Venosas Espinales Metaméricas, Sindrome Cobb, Embolizacion supraselectiva.

Abstract (english)

The Spinal Arterio-Venous Metameric Syndrome (SAMS) is a rare non-hereditary disease that presents itself with spinal
metameric Arterio-Venous Malformations (AVMs) and cutaneous lesions in the same dermatome. We present female
patient with history of cesarean section at the age of 19 and thoracolumbar AVM, that was treated through endovascular
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embolization (2006). Patient deteriorates progressively and consults at the age of 24 (2011) with chronic back-pain,
difficulty to walk, spastic paraparesia, and severe sphincter dysfunction. Cutaneous phenotypic nevi are observed in the
right inferior thoracic area. Radiologic studies show medullary cone edema and multiple bilateral AVMs from T8 to L3 with
AVM around medullary cone. Following the interpretation of said studies, SAMS diagnosis is made. Patient was treated
twice in 2011 through multiple thoracolumbar supraselective embolizations (T8 to L1). Medullary cone AVM was considered
a surgical risk for embolization. After embolizations, patient gets considerably better and remains this way until March,
2018 when follow-up is made (32 years). SAMS is a syndrome with complex radiologic presentation and interpretation and
consequently, with a large differential diagnosis. Phenotypic findings include angioma-type macular cutaneous lesions and
neurological clinical manifestations. CT and MRI evidence severe vertebral lesions, hyperintense spinal cord in T2W due to
edema, hypointense hemorrhagic residues and signal-less para-lumbar, medullary and/or peri-medullary malformations in
the same dermatome. Spinal angiography studies are extremely useful in the diagnosis, treatment and follow-up of disease.
A multidisciplinary medical team is essential for correct diagnosis and opportune treatment.

Keywords (english)

Cobb Syndrome, Spinal Arterio-Venous Metameric Malformation, Supraselective Embolization.

Introduccion

El término “malformacién arterio-venosa
espinal metamérica” (MAVEM) es nuevo en la
literatura cientifica, deriva de otro que involucra
encéfalo y cara denominado “malformacién arterio-
venosa craneo-facial metamérica” (MAVCM) (1).
MAVEM son malformaciones vasculares localizadas en
una o varias metameras, no hereditarias, las cuales se
extienden a la médula espinal, a regiones para
espinales y otros tejidos de la misma metameras. El
sindrome de Cobb forma parte de las MAVEM vy
siempre involucra la médula espinal (2). Este sindrome
es raro, no hereditario, caracterizado por la presencia
de angiomas espinales o malformaciones arterio-
venosas (MAV) y lesiones cutdneas de origen vascular
presentes en el mismo dermatomo, asociadas con
hemorragias y déficits neuroldgicos (3). La lesion
vascular se presenta desde el nacimiento pero no da
sintomas hasta varios afios después, cuando se
extiende e involucra tejidos profundos (4). Puede
afectar cualquiera de los 31 segmentos espinales y con
frecuencia involucra mas de un segmento. El adjetivo
“metameéricas” es debido a que afecta el ectodermo,
mesodermo y neuro-ectodermo. La importancia de
este sindrome reside en el hallazgo de lesiones
cutaneas vasculares asociadas a angiomas espinales o
MAV medulares.

Berenbuch en 1890 fue el primero en
reconocer la enfermedad, pero fue descrita por
Stanley Cobb en 1915. El primer caso de Cobb fue
tratado por Harvey Cushing, considerado por muchos
el padre de la Neurocirugia, en el Peter Bend Brigham
Hospital de Boston. Actualmente, se han publicado
alrededor de 50 casos de esta patologia, pero su
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incidencia es mayor. Algunos autores consideran que
el sindrome deberia denominarse sindrome de Cobb-
Cushing (5).

El objetivo de nuestro trabajo es presentar
una paciente femenina de 24 afios que consultd con
sintomas progresivos y severos de lumbalgia crénica,
deambulacién dificultosa, parestesia espastica y
trastornos esfinterianos desde los 19 afios, posterior a
cesarea electiva. Entre sus antecedentes de
importancia tenia MAV toracolumbar desde T10 hasta
L3, y tratamiento endovascular parcial previo. Al
examen fisico se observd nevus fenotipico a nivel
tordcico lateral e inferior derecho. Angiografia espinal
demostro permeabilidad de las lesiones
malformativas metaméricas multiples desde T10 a L3.
Se practicaron dos sesiones de embolizaciones supra
selectivas espinales multiples en el afio 2011 en los
niveles de T10 a L1 demostrando oclusién en la
mayoria de las malformaciones. Los sintomas
mejoraron en forma significativa manteniéndose
estable clinicamente hasta los 32 afios de edad.
Ultimo control fue en marzo del 2018.

Caso clinico

Paciente femenino de 32 afos, natural y
procedente de Maracay, estado Aragua, con
antecedentes de cesdrea en el afio 2003 la cual
complicd6 con hemorragia moderada durante la
anestesia peridural. Posteriormente, comienza a
presentar dolor lumbar crénico y dificultad para la
deambulacién. Estudios de imagenes demostraron
escoliosis, colapso del cuerpo vertebral L1 y MAV
lumbar. Arteriografias realizadas en otro centro en el
afio 2006 fueron interpretadas como malformaciones
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arterio-venosas extradurales toracolumbares
bilaterales desde el nivel T11 hasta el L2 (Figura 1B y
1C). A raiz de esta sintomatologia se le practico
embolizacién endovascular en el mismo afio,
reportando obliteracion de un 40% del nido
malformativo. La mejoria clinica de la paciente fue
limitada, ya que a los 3 meses comienza nuevamente
con los sintomas. Para el afio 2008, habia progresado
hasta  presentar  paraplejia  espastica  (3/4),
hipertonicidad bilateral y trastornos esfinterianos
severos. En los afios siguientes se le realiza varios
estudios de resonancia magnética (RMN), tomografia
(TAC) vy arteriografia que reportan presencia de las
lesiones malformativas arterio-venosas identificadas
desde el inicio de sus sintomas.

Al momento de su consulta de Febrero de
2011 se evidenciaba un nevus fenotipico (angioma) a
nivel tordcico inferior y lateral derecho (Figura 1A). En
Marzo 2011, se realiza RMN, la cual demostrd:
Mdltiples MAV dorso lumbares paravertebrales,
escoliosis derecha por fractura aplastamiento de
cuerpo vertebral L1, MAV del cono medular vy
evidencia de hiperintensidad del mismo por edema
probablemente debido a hipertensién venosa. En vista
de estos hallazgos se le realiza angiografia supra
selectiva espinal, la cual permite identificar: Multiples
MAV con fistulas arterio-venosas (FAV) metaméricas
congénitas desde T8 a L1, MAV intracanalicular peri
medular de arteria espinal magna (arteria de
Adamkiewicz) a nivel del cono medular (Figura 2).
Frente a estos hallazgos imagenoldgicos y la extension

r

clinica, se determina el diagndstico de SMMEM o
Sindrome de Cobb. Se realizan dos sesiones
terapéuticas extensas de embolizaciones
endovasculares supra selectivas de las lesiones
malformativas y fistulosas a nivel dorso lumbar
bilateral desde T8 a L2 (Fechas: 6/12/2011 vy
12/12/2011), sin presentar complicaciones. Se le indica
rehabilitacién y tratamiento médico que cumplié a
cabalidad por 6 meses. Hubo mejoria clinica
considerable.

En Marzo del 2012, se realiza RMN control
(Figura 3A 'y 3B) demostrando oclusion completa de las
lesiones malformativas tratadas desde T10 a L1. La
angiografia espinal de Julio 2012, demostré
permeabilidad de la MAV a nivel del cono medular. Se
decidid no embolizar esta lesién por alto riesgo de
isquemia o infarto del cono. La paciente fue referida a
neurocirugia para extirpacién quirurgica de la lesién “a
cielo abierto”, pero ese departamento considero la
lesion de alto riesgo. La paciente se ha mantenido
estable clinicamente en todos sus controles sucesivos.
Para Marzo del 2018 mantiene:

- Hipertonicidad leve de miembros inferiores
(ROT 2/4) bilaterales, predominio derecho.

- Babinski bilateral.

- Deambulacién ténica sin dificultad con leves
trastornos motores para la marcha a predominio
derecho.

- Parestesias discretas en MID.

- No trastornos esfinterianos.

Figura 1. (a) Nevus fenotipico en region toracica postero-inferior derecha a nivel de T12, correspondiente a angioma cutdneo. (b)
Arteriografia digital espinal realizada en el afo 2006. Cateterizacidn selectiva de arteria toracica a nivel T12 derecho. Proyeccion AP,
demuestra aneurisma pedicular de flujo en el tronco vascular principal hipertréfico (flecha gruesa). Se aprecian mdltiples vasos
andmalos de MAV paravertebral (flecha delgada). (c) Arteriografia digital espinal realizada en el afio 2006. Cateterizacion selectiva
de arteria toracica T12 izquierda, proyeccion AP. Hipertrofia pedicular arterial andmala (flecha gruesa) y multiples vasos anormales
de MAV mencionada del lado contralateral al mismo nivel (flecha delgada).
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Figura 2. Arteriografia digital espinal diagnostica supra selectiva del afio 2011 previo a embolizaciéon endovascular. (a) NIVEL T10
DERECHO. Proyeccion AP derecha, fase arterial temprana. Se identifica la opacificacion de arteria espinal anterior (arteria de
Adamkiewicz), con la imagen caracteristica del “hairpin” o gancho de pelo (flecha delgada). (b) NIVEL T10 DERECHO. Proyeccion AP
derecha, fase arterial tardia: demuestra la opacificacion arterial distal inferior del mismo pediculo, identificando malformacion
intracanalicular-peri medular a nivel del cono (flecha delgada). (c, d) NIVEL L1. Proyecciones AP derecha e izquierda
respectivamente: En ambas imagenes se identifican MAV lumbares bilaterales lo que demuestra permeabilidad de las lesiones.
Evidencia de acentuada hipertrofia del tronco vascular principal (flecha gruesa). Se aprecian multiples vasos andmalos de MAV
(flecha delgada). (e, f) NIVEL L3. Proyecciones AP derecha e izquierda: Se observa igualmente prominente hipertrofia pedicular
(flecha gruesa). Innumerables anomalias vasculares arteriales y venosas de malformaciones que irrigan la regidn peri espinal,
alrededor del saco dural y cono medular (flecha delgada).

Figura 3. Imagenes de RMN. AngioRMN y RMN control con contraste EV realizada en 2012 y 2018 posterior a embolizaciones
endovasculares del afio 2011. (a, b) Afio 2012. Secuencias TIW y T2W en planos sagitales (laterales) respectivamente,
demuestran escoliosis y fractura parcial de cuerpo vertebral T12 (flecha gruesa). Se evidencia hipo intensidad de lesiones
vasculares embolizadas alrededor del canal, cuerpos vertebrales y tejidos para lumbares (flecha delgada). (c) Afio 2012. AngioRMN
en vista lateral, en donde se puede evidenciar la oclusién de todos los pediculos de T10 a L1 (flecha gruesa). Solo permanecen
permeables los pediculos L2-L3. No se observan vasos andmalos peri canaliculares. (d) Afio 2018. Secuencia T2W, plano axial a
nivel cuerpo vertebral T12, donde se demuestra ausencia de edema medular y ausencia de vacio de sefial intra-extracanalicular
por lesiones vasculares anormales que sugiere oclusion de MAV en el area previamente embolizada.

Ese mismo mes se le realiza RMN control que ausencia de las MAV metaméricas en las localizaciones
reporta MAV residual a nivel del cono medular y tratadas (Figura 3Cy 3D).
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Discusion

El sindrome de multiples malformaciones
arterio-venosas espinales metaméricas (SMMEM) o
sindrome de Cobb es wuna enfermedad con
predileccion masculina, de raza caucasica, que se
presenta en la infancia o adolescencia (6). Estudios
etioldgicos en embriones de especies aviares
demuestran que las células del mesodermo y las
células de la cresta neural de un mismo nivel
metamérico ocupan el mismo territorio en la caray en
el cerebro. Ademas, estos dos tipos de células
cooperan en la mielo-génesis y vaso-génesis (7).
Durante el proceso de vaso-génesis, las células
endoteliales derivan del mesodermo y de la tunica
media derivan las células de la cresta neural. De esta
forma, una falla genética o una mutacion somatica en
la cresta neural o del mesodermo adyacente, antes de
la migracion de estas células puede ocasionar
multiples malformaciones arterio-venosas con una
distribucion metamérica (8).

Rodesh y colaboradores han propuesto una
clasificacion para las MAV de la médula espinal dentro
de la categoria “genéticas y no hereditarias” (9). En
esta clasificacion, el sindrome de Cobb junto con
otros sindromes como el Klippel-Trénaunay-Weber y
el Parkes-Weber son considerados no hereditarios.
Berenstein y colaboradores encontraron que 7-14%
de las lesiones metaméricas en estos pacientes eran
MAV de la médula espinal (10). En distintos estudios se
ha demostrado también que la mayoria de los casos de
sindrome de Cobb tienen un componente intradural
pero raramente se manifiestan como una expresion
angiografica completa con inclusién de todos los tipos
de tejido que conforman las metameras.
Generalmente se manifiesta solo en dos tejidos
afectados. Nuestra paciente se encuentra en esa
mayoria, presentando solo dos tejidos afectados de las
metdmeras, médula espinal y la piel.

La mayoria de las lesiones intradurales de
caracter malformativo tienen aneurismas nidales
asociados, lo cual estd relacionado a la incidencia de
hemorragias intradurales de este sindrome. Niimi,
Berenstein y otros autores han reportado casos
publicados que tenian 80-90% de aneurismas
intranidales, y el restante eran lesiones de tipo
fistuloso (8-10). Sin embargo, también han sido
descritas lesiones intradurales fistulosas, que
normalmente se asocian a déficits neuroldgicos
progresivos no hemorragicos. El presente caso
evidencia ambos tipos de lesiones, tanto MAV con
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aneurismas intranidales, asi como fistulas arterio-
venosas asociadas.

El sindrome de Cobb normalmente se
presenta como lesiones maculares, papulares o
inclusive nodulares cutdneas de color “vino Oporto”
(Nevus flammeus) que constituyen angiomas.
También se han descrito angiolipomas, linfagiomas o
angio queratomas (11-12). A pesar de la variedad de
lesiones cutdneas, muchos pacientes tienen solo
angiomas, como fue el caso de la paciente presentada.
Estas lesiones pueden involucionar espontaneamente
o aparecer a lo largo de todo el dermatoma; desde la
linea media de la espalda hasta el abdomen, y en
oportunidades se acentuan por medio de la maniobra
de Valsalva. Cuando las lesiones son unilaterales,
sugiere probable origen de la malformacién arterio-
venosa a nivel medular, como ocurre en nuestro caso.

El denominado Nevus flammeus (angioma
plano o mancha en vino de Oporto) es una macula
papular rojiza o purpurica bien delimitada, de tamafio
variable, distribucién unilateral y metamérica que se
encuentra asociada a varios sindromes y condiciones
que deben sospecharse al momento del diagndstico
clinico. Los sintomas mds comunes suelen ser: inicio
agudo de lumbalgia y sensacion de hormigueo,
adormecimiento (parestesias) o sensacion de corriente
en uno o ambos miembros inferiores, como los
sintomas presentados por la paciente en su debut en
el afio 2004. Otros sintomas menos frecuentes son
debilidad o paresia en ambas extremidades inferiores
o en las cuatro extremidades (paraparesia
/cuadriparesia), la pérdida sensorial, la pérdida del
control de la vejiga o también pérdida del
peristaltismo intestinal (13). En casos mas graves, el
paciente presenta debilidad acentuada de las
extremidades o paraplejia, la cual puede ser flacida o
espastica (14). Estos sintomas tienden a empeorar con
el tiempo, como efectivamente ocurrié en nuestro
caso posterior a la primera embolizacion realizada en
2006.

Las lesiones intradurales, como vya se
menciond, pueden ser tipo nido con aneurismas y/o
tipo fistulas arterio-venosas (FAV). Las primeras se
presentan como hemorragias subaracnoideas o
hematomelias, y las Ultimas como déficits neurolégicos
progresivos no hemorragicos, causados por episodios
de isquemia, hipertension venosa o trombosis aguda
gue podrian asociarse a dolor profundo. Ectasias
venosas 0 aneurismas arteriales pueden causar
compresidon y ocasionar sindromes espinales
compresivos. Esto ocasiona una mielopatia progresiva,
que puede ser secundaria a hipertensiéon venosa
medular. La  mielopatia progresiva, fue Ia
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manifestacion inicial de la paciente estudiada en la
historia natural de su enfermedad. En ocasiones,
también se describe la trombosis del angioma medular
como una de las complicaciones mas frecuentes del
sindrome. Esta se denomina enfermedad de Foix-
Alajouanine o Mielopatia Necrdtica Subaguda, la cual
empeora aun mas el cuadro clinico (15).

Los siguientes sindromes se consideran
diagnosticos diferenciales del Sindrome de Cobb:

Sindrome de Sturge-Weber o angiomatosis
meningo-facial. Caracterizado por la presencia de un
nevus flammeus facial, usualmente localizado en la
primera rama del trigémino en coexistencia con una
angiomatosis leptomeningea ipsilateral, que puede
asociarse con convulsiones y/o retraso mental (16)

Sindrome de Klippel-Trénaunay. Es una
malformacion combinada (capilar y venosa), con
aparicion del nevus flammeus en una extremidad
asociado a hipertrofia ésea y de tejidos blandos y a
venas varicosas. Se asocia a otras entidades como
neurofibromatosis o esclerosis tuberosa. El nevus
flammeus se encuentra presente desde el nacimiento
y en la gran mayoria de los casos en la extremidad
inferior. Se han descrito otras anomalias asociadas:
asimetria facial, pies equinovaros, sindactilia,
polidactilia, luxacion congénita de cadera, espina
bifida, escoliosis, hemangiomas cutaneos, linfagiomas,
entre otros (17)

Sindrome de Parkes-Weber. Presenta tanto
MAVs como FAVs e hipertrofia de ganglios linfaticos
asocidandose con hipertrofia dsea, de tejidos blandos
y venas varicosas, pero se presentan también
telangiectasias en la piel, sangrado anormal por las
fistulas, glaucoma y cefalea. Este sindrome es
frecuentemente  confundido con el sindrome de
Klippel-Trénaunay, pero hay claras diferencias en los
hallazgos (18).

Es importante tener en cuenta los
diagndsticos diferenciales mencionados al evaluar las
lesiones de los pacientes para determinar el
diagndstico oportuno e indicar un tratamiento
adecuado.

Los hallazgos imagenolégicos mas frecuentes
identificados en esta patologia son los siguientes:

Radiografia: Se pueden evidenciar fracturas
patoldgicas y remodelaciones de cuerpos vertebrales y
pediculos (19).

Mielografia: Se demuestran defectos de
llenado causados por vasos engrosados y posible
atrofia del cordén. Sin embargo, en la mayoria de los
casos, si se tiene un diagnostico probable, no se
recomienda la realizacidn de dicho estudio debido a la
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posibilidad de punzar las lesiones vasculares y causar
hemorragia intradural importante (20).

Tomografia Axial Computarizada
(TAC)/AngioTAC: Por medio de este estudio podrian
identificarse hemorragias epidurales. El realce del
contraste intravenoso, puede ayudar a localizar la
MAV o anomalias vasculares extra medulares. La
ventana Odsea puede evidenciar erosiones vy/o
fracturas. Un ensanchamiento foraminal podria
sugerir presencia de arterias dilatadas (21).

Resonancia Magnética Nuclear y AngioRMN:
Es el estudio de eleccion para el diagnéstico vy
seguimiento. La RMN puede mostrar focos
serpiginosos de hipointensidad por los vasos
engrosados. La médula espinal puede estar atroéfica
por dafio crénico o hiperintesa en T2W por edema o
desmielinizacion. Se pueden ver residuos
hemorragicos profundamente hipointensos en T2W. La
resonancia puede también ayudar a demostrar la
extensidn extramedular metamérica o las MAVs
intracanaliculares e intraespinales. Puede haber
artefacto de pulsacién del liquido cefalorraquideo o de
los vasos anormales que pueden identificar lesiones
vasculares medulares (22). En secuencias T1W, las
imagenes de vértebras afectadas por angiomas se ven
como hipointensidades (23).

Angiografia Espinal con sustraccion digital: Es
el procedimiento diagndstico definitivo para las MAV
espinales y para espinales. Es el método para
determinar el suplemento arterial de las distintas
MAVs, el lugar especifico del “shunt” o cortocircuito y
el drenaje venoso de las mismas. El reflujo en las venas
peri medulares deberia prestarsele especial atencion
en aquellos pacientes con defectos de llenado en el
espacio subaracnoideo e hiperintensidad de sefial en la
médula espinal en secuencias T2W. El conocimiento
detallado del suplemento arterial y el drenaje venoso
de la lesion o las lesiones puede conducir
adecuadamente el procedimiento  terapéutico
endovascular como la embolizacion arterial para lograr
un tratamiento selectivo adecuado vy evitar la
consecuencia de la congestion venosa (24).

Las MAV pueden ser irrigadas por la arteria
espinal anterior, las arterias espinales posteriores o
por ambas. Las MAV pueden contener aneurismas o
fistulas y estar en la superficie de la médula, en el
interior de la misma o en ambos sitios. Se pueden
identificar en cualquier segmento aun cuando su
mayor frecuencia es en la médula espinal
toracolumbar (25, 26).

El tratamiento de eleccidn de estas lesiones es
la embolizacion de las MAV vasculares para espinales y
espinales, a través de las arterias aferentes o arteria
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espinal anterior. La idea es mejorar o detener la
progresion de los sintomas y minimizar las secuelas
neuroldgicas a través de la reduccién del efecto masa
de la MAYV, la mejoria de la hipertensidon venosa y la
mejoria del robo arterial en el segmento de médula
espinal afectada. Es de suma importancia ocluir las
lesiones de riesgo, como aneurismas que puedan
sangrar o hayan sangrado, MAV/FAV de alto flujo que
ocasionan hipertensidn venosa medular o lesiones
vasculares que compriman la medula. Asi mismo, el
objetivo bdsico en la mayoria de estos casos es evitar
el progreso sindromatico o reducir al minimo el riesgo
en la evolucién de la historia natural de la enfermedad.
La curacion es limitada o imposible en la mayoria de
los casos. Los materiales de embolizacién usados son
las particulas sintéticas de embolizacién, los coils
metalicos y los liquidos embolizantes como copolimero
de ethilene vinyl alcohol (Onyx) y el Butil-Cianoacrilato
(n-BCA). Estos agentes embolizantes son de oclusion
definitiva, a excepcion de las particulas que pueden
recanalizarse. En los procedimientos Neuro-
intervencionistas realizados a la paciente estudiada
usamos todos los materiales embolizantes que se
mencionan. Habitualmente, la embolizacidon a través
de la arteria espinal anterior para MAV espinales o peri
medulares se considera segura, en manos de expertos.
Sin embargo, el margen de seguridad se incrementa
cuando hay acceso a la MAV a través de la arteria
espinal posterior (27). La reseccién quirdrgica
combinada con embolizacién endovascular para MAV
complejas o grandes ha demostrado ser exitosa y de
bajos riesgos (28). En el caso del SMMEM donde hay
complejidad y multiplicidad de lesiones, estos
resultados no han sido evaluados en altos volimenes
de pacientes por lo que no pueden ser totalmente
extrapolados. En nuestro caso, en la MAV residual
espinal del cono medular, se evalué que el riesgo
quirurgico y de embolizacidn supra selectiva era alto.
Decidimos ser conservadores en su manejo y evitar

riesgos adicionales. Consideramos, que después de
una evolucidn clinica estable a largo plazo (7 afios), la
decisién de ser conservadores fue acertada.

El protocolo actual de seguimiento de un
paciente estable con SMMEM que recibié terapia
endovascular de embolizacidon requiere evaluacion
clinica semestral o anual, RMN/AngioRMN con
contraste y angiografia espinal DSA segun evolucién. Si
la paciente se encuentra estable clinicamente, un
control anual clinico con resonancia magnética
comparativa seria suficiente. La angiografia DSA seria
necesaria si se identifica deterioro neuroldgico para
evaluar posible recanalizacion de la MAV. En caso de
destruccion dsea o fracturas se recomienda rayos X
simples o TAC anual control.

Conclusion

El SMMEM o Sindrome de Cobb es una
patologia rara de dificil diagndstico y tratamiento que
debe ser manejada por un equipo multidisciplinario
que incluya al Neurdlogo, Neurocirujano y
Neuroradidélogo Intervencionista. Los procedimientos
Neuro-Intervencionistas endovasculares en estos
pacientes no tienen la finalidad de «curar Ia
enfermedad sino de evitar la progresién sintomatica o
tratar lesiones de alto riesgo mejorando su historia
natural. La rehabilitacion fisica, el examen clinico
neurolégico y los estudios imagenoldgicos son
indispensables en el seguimiento de los pacientes con
SMMEM. La opciodn terapéutica endovascular ulterior
debe considerarse al identificar deterioro neuroldgico
en el transcurso de la enfermedad
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