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3Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?
La ectasia dural es un compromiso frecuente en sindrome de Mar- Presentar un caso de cefalea invalidante secundario a sindrome de
fan y otras conectivopatias, aunque poco conocido, que puede aso- hipotensién endocraneana, para advertir de esta complicacién en
ciarse a sindrome de hipotensién endocraneana invalidante. nifios portadores de conectivopatias, en especial sindrome de Mar-
fan.
Resumen Palabras clave:
Marfén;

Introduccién: El sindrome de Marfén es un trastorno multisistémico del tejido conectivo de herencia ~ ectasia dural;
autosémica dominante, de expresién variable. La ectasia dural es un compromiso frecuente, pero  sindrome de

poco conocido, que puede asociarse a sindrome de hipotensién endocraneana (SHE). Objetivo: Pre-  hipotensiéon
sentar un caso de cefalea invalidante secundario a SHE, para advertir de esta rara complicacién,  endocraneana;
que debe tenerse presente en nifios portadores de conectivopatias, en especial sindrome de Marfdn.  cefalea ortostatica

Caso Clinico: Adolescente femenina de 13 afios, portadora de sindrome de Marfdn, de diagnéstico
clinico segun criterios de Ghent 2010, que consulté por cefalea ortostatica invalidante de 6 meses de
evolucion. La Resonancia Magnetica (RM) de cerebro mostr6é multiples signos de hipotensién endo-
craneana, mientras que la RM de columna total mostré una ectasia dural que determind la dilatacion
del saco tecal y remodelacién posterior de los cuerpos vertebrales, especialmente a nivel del sacro. Se
realiz6 tratamiento con parche sanguineo aut6logo epidural con buena respuesta clinica. Conclu-
siones: La ectasia dural, frecuente en el sindrome de Marfén, es una causa predisponente a fuga de
liquido cefaloraquideo (LCR), que podria causar cefalea ortostética segundaria al SHE.
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Abstract

Introduction: Marfan syndrome is an autosomal dominant, multi-systemic connective tissue di-
sorder of different presentations. Dural ectasia is a common, but little known complication that can
be associated with intracranial hypotension syndrome (IHS). Objective: To present a case of severe
headache secondary to IHS in order to warn about this rare complication, which must be considered
in children carriers of connective tissue diseases, especially Marfan syndrome. Clinical Case: 13-year-
old female carrier of Marfan syndrome, clinically diagnosed according to the 2010 Ghent criteria,
who consulted due to a 6-months history of severe orthostatic headache. Head magnetic resonance
imaging (MRI) showed multiple signs of intracranial hypotension, while whole-spine MRI showed
dural ectasia that caused the thecal sac dilation and subsequent remodeling of vertebral bodies, es-
pecially the sacral ones. Treatment with an autologous epidural blood patch was administered with
good clinical response. Conclusions: Dural ectasia, frequent in Marfan syndrome, is a predisposing
cause of cerebrospinal fluid (CSF) leakage, which could cause orthostatic headache secondary to IHS.
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dural ectasia;
intracranial
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Introducciéon

El sindrome de Marfdn es un trastorno multisis-
témico del tejido conectivo de herencia autosémica
dominante, de expresion variable, aunque 25-30% de
los casos son mutaciones esporadicas'?. La incidencia
estimada es 2-3 en 10.000 nacidos vivos, sin predilec-
cién por género o grupo étnico’. Se han identificado
mutaciones del gen de la fibrilina-1 (FBN-1) y de la
senalizacion del factor de crecimiento transformante
B (TGEP), dentro de las alteraciones asociadas a este
sindrome’.

El sindrome de Marfin puede afectar varios siste-
mas, incluyendo el cardiovascular, musculoesquelé-
tico, nervioso central, pulmonar, ocular y piel. En el
diagndstico se aplican los criterios de Ghent 2010 don-
de se valoran tres elementos diagndsticos principales:
dilatacién aortica (Z score > 2), ectopia lentis y estudio
genético (FBN-1); los otros criterios mayores y me-
nores definidos previamente en la versién de 1996 de
Ghent, tienen hoy un valor menor y se agrupan como
signos sistémicos, se les aplica una escala de valor (sys-
temic score) que debe ser igual o mayor a 7 puntos,
para ser significativos **.

La ectasia dural, definida como dilatacién del saco
dural y/o de las vainas de las raices nerviosas, era consi-
derada un criterio mayor en el diagndstico del sindro-
me de Marfin (Ghent 1996), debido a su baja frecuen-
cia en la poblacién general y asociacién a algunos tras-
tornos especificos, tales como, sindrome de Marfén,
sindrome de Ehlers-Danlos, neurofibromatosis, entre
otros. Se presenta en 63-95% de los pacientes adultos
con sindrome de Marfdn y sobre el 40% de los ninos
con este sindrome”.

En la mayoria de los casos, la dilatacién del saco
dural ocurre en la regién lumbo-sacra. Se plantea que
la presion pulsatil continua del LCR, mads alta a nivel
lumbo-sacro con el paciente de pie, actuaria progre-
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sivamente en una pared dural y canal raquideo debili-
tado y congénitamente defectuoso®. Esta condicién de
dilatacién y adelgazamiento secundario del saco tecal
y/o de las vainas de raices nerviosas predisponen a fuga
de LCR a través de pequenas fistulas en la pared del
saco tecal. La fuga de LCR es la tinica causa demostra-
da, ya sea iatrogénica como son las punciones lumba-
res 0 espontdnea, para la ocurrencia de sindrome de
hipotensiéon endocraneana (SHE) y sintomatologia
neurolégica secundaria®. La ectasia dural y SHE son
complicaciones poco conocidas del Sindrome de Mar-
fan.

Objetivo

Presentar un caso de cefalea invalidante secunda-
rio a SHE, para advertir de esta rara complicacion que
debe tenerse presente en nifios portadores de conecti-
vopatias, en especial sindrome de Marfan.

Caso Clinico

Adolescente femenina, 13 anos, consultd por cefa-
lea de aparicion progresiva de aproximadamente 6 me-
ses de evolucion. La cefalea se hacia evidente en forma
subita al ponerse de pie o sentarse, con intensidad de
10/10 y cedia a los 2 min de estar acostada, condicién
que limitaba severamente sus actividades de la vida
diaria y la obligaba a permanecer en decubito. Entre
sus antecedentes familiares destacaba que su padre fa-
llecié a los 50 anos debido a patologia cardiovascular.

En etapa post menarquia (12 afos), presenté un
aumento de la talla puberal persistente, alcanzando en
forma répida una estatura de 1,83 mt. Ademds, referia
dolores articulares.

En el examen fisico destacd piel con abundantes
estrias en region escdpula, tordcica y mamaria, paladar
ojival, dientes apinados, pectus excavatum leve simé-
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trico, soplo eyectivo en foco aértico y escoliosis. En
el examen de extremidades se apreciaba aracnodacti-
lia, brazos largos y delgados, hiperlaxitud y signo de
muiieca pulgar presente bilateral, limitacién de la ex-
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samiento y realce dural supratentorial. Para buscar una
causa de la hipotensién endocraneana se realizé una
RM de columna total, que mostré una ectasia dural
(figura 3) que determind dilatacién del saco tecal y re-

tensién en ambos codos logrando dngulo de 165° y pie
plano bilateral.

En la evaluacién cardiovascular, el electrocardio-
grama fue normal y se pesquisé en ecocardiografia in-
suficiencia mitral minima y leve dilatacién de la raiz
adrtica, con un indice Z score 3,5.

La radiografia de columna total antero-posterior y
lateral objetivé incurvacién de convexidad derecha de
la columna en el plano coronal con dngulo de Cobb de
22° e hipercifosis toraco-lumbar de 52°.

Las caracteristicas descritas en el examen fisico, su-
mado a los hallazgos en exdmenes complementarios,
plantearon el diagnostico de Sindrome de Marfan;
aplicando criterios de Ghent 2010: la nifia presenta di-
latacion de la raiz aortica (Z score > 2), sumado a 7 o
mds puntos sistémicos (sistemic score) para el diagnos-
tico del sindrome.

Se realiz6 Resonancia Magnetica (RM) de cerebro y
de columna, Tomografia Computada (TC) de colum-
na lumbar. La RM de cerebro con contraste realizada
para el estudio de su cefalea, mostré multiples signos
de hipotensién endocraneana (figuras 1 y 2) caracte-
rizados por angulacion caudal del tercio posterior del
cuerpo calloso, descenso de las amigdalas cerebelosas,
desplazamiento caudal del mesencéfalo sobre el puen-
te, ingurgitacion de plexos venosos e hip6fisis y engro-

Figura 1. Resonancia Magnética (RM) de cerebro en secuencia T1 sagital sin
contraste. Se reconocen signos de hipotension endocraneana caracterizados
por angulacion caudal del tercio posterior del cuerpo calloso (flecha) y des-
censo de las amigdalas cerebelosas (cabeza de flecha). También se observa
sutil desplazamiento caudal del mesencéfalo sobre el puente (flecha curva).

Figura 2. El uso de medio de contraste intravenoso es esencial para la caracterizacién de otros signos de hipotensiéon endocraneana visibles en Re-
sonancia Magnética (RM) de cerebro. A. RM de cerebro en secuencia sagital T1 con contraste, evidencia ingurgitacion de los senos venosos durales
sagital superior y recto (felchas). También hay aumento de tamafno del glandula hipofisiaria (flecha curva). B. RM de cerebro en secuencia T1 axial
con contraste, muestra engrosamiento y realce dural paquimeningeo supratentorial bilateral simétrico (cabeza de flecha).
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Figura 3. A. Reformateo sagital de tomograffa computada (TC) de columna
lumbar. Se observa remodelacion de la pared posterior de los cuerpos ver-
tebrales desde L4 a S3 (flechas). B. Resonancia Magnética (RM) de columna
lumbar sagital potenciada en T2, confirma la presencia de una dilatacién del
saco tecal, que determina la remodelacion posterior de los cuerpos vertebrales
(cabezas de flecha). EI ensanchamiento es més significativo a nivel del sacro
(flecha curva), donde es mas ancho que en L4 (lineas punteadas), criterio
mayor de ectasia dural.
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modelacion posterior de los cuerpos vertebrales, lo que
fue mads significativo a nivel del sacro. La presencia de
ectasia dural es predisponenete a fuga de LCR y SHE,
no iatrogénico y seria la causa del cuadro de cefalea or-
tostédtica inavalidante de la nina.

Se realizo tratamiento con parche sanguineo auté-
logo epidual, con escasa respuesta inicialmente y, en
un segundo intento, se logré una buena respuesta te-
rapéutica.

Discusion

La ectasia dural, en el sindrome de Marfén es gene-
ralmente asintomdtica, sin embargo, puede presentar
sintomas neurolégicos, tales como, lumbalgia, cefalea,
dolor y parestesias en extremidades inferiores, dolor
genital y rectal, que se exacerban al ponerse de pie ’.
Puede ir acompanada de espondilolistesis, escoliosis y
meningocele sacro anterior, este Gltimo puede mani-
festarse como una masa pélvica.
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La ectasia dural o dilataciéon del saco dural, con
ampliacion consecutiva del canal espinal, en cualquier
segmento a lo largo de la columna vertebral, ocurre ge-
neralmente en las regiones lumbares y sacras inferiores,
con adelgazamiento de la cortical de los pediculos y de
las ldminas de las vértebras, ensanchando los neurofo-
rdmenes, o la presencia de un meningocele anterior 4.

En radiografia simple, se observa ensanchamiento
de la distancia interpeduncular en la proyeccién an-
teroposterios y “scalloping” o festoneado del aspecto
posterior de los cuerpos vertebrales en proyeccién la-
teral, con alta especificidad, pero baja sensibilidad °.
La TC y RM han demostrado ser las modalidades de
eleccién para el diagnéstico. Ofrecen una evaluacion
multiplanar y permiten una adecuada evaluacién de la
extension de la dilatacién del saco dural y/o de las vai-
nas de las raices nerviosas, presencia de meningocele o
quistes aracnoidales asociados, y de las erosiones dseas
en los aspectos posteriores de los cuerpos vertebrales,
ensanchamiento de los neurofordmenes, en especial en
la regién lumbo-sacra®®.

La RM tiene la ventaja de permitir una evaluacién
integral del neuroeje (medula/raices y columna 6sea),
puede identificar la causa y evaluar diagndsticos dife-
renciales. La mielografia por tomografia computada
(mieloTC) es un estudio donde a través de una pun-
cién lumbar se administra medio de contraste al espa-
cio subaracnoideo y se realiza una adquisicién por TC
para buscar el sitio de filtracién de LCR; este examen
es altamente sensible y especifico, sin embargo, utiliza
radiacién ionizante y es invasivo, por lo que se utiliza
para casos que requieran un tratamiento particular®.
Independiente del método, no es comun lograr objeti-
var el sitio de la filtracion'’.

Ahn et al. describi6é en RM, que la ectasia dural estd
presente si existen un criterio mayor o dos menores.
Criterios mayores: Ancho del saco dural por debajo de
S1 mayor que en L4 o sobre L4; Presencia de un me-
ningocele sacro anterior. Criterios menores: Festonea-
do en aspecto posterior del cuerpo vertebral S1 > 3,5
mm; Didmetro de la vaina de la raiz nerviosa > 6,5 mm
a nivel de L5

Qosterhof et al, también describe criterios cuan-
titativos para ectasia dural en RM, en ellos se calcula
la relacién del didmetro del saco dural dividido por
el ancho de los cuerpos vertebrales en el plano sagital
medio en los niveles L1 a S1 o DSR (dural sac ratio),
tienen que ser mayores que 0.64 en L1, 0.55 en L2, 0.47
en L3, 0.48 en L4, 0.48 en L5 y 0.57 en S1 en pacientes
adultos !>, En nifos no hay criterios establecidos, a
pesar de esto, al aplican los criterios descritos a nues-
tra paciente, resultan positivos para el diagndstico de
ectasia dural.

Los diagnésticos diferenciales de ectasia dural in-
cluyen quistes aracnoideos congénitos y tumores in-
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trarraquideos que ensanchan el canal medular. Cuan-
do la ectasia dural se extiende a la pelvis como un
meningocele sacro anterior, puede simular una masa
pélvica's.

Una de las complicaciones conocidas de la ectasia
dural es el SHE. Este sindrome puede ser producido
por multiples etiologias, sin embargo, todas tienen una
fisiopatologia en comun: la fuga de liquido cefalorra-
quideo (LCR) en algiin punto del sistema nervioso
central (SNC), siendo lo maés frecuente a nivel dorso-
lumbar. E1 SNC es un sistema cerrado donde la presién
intracraneana (PIC) es mayor a la atmosférica y puede
variar en contexto de una enfermedad o de manera fi-
siolégica como cambios en la posicién (supino versus
bipedestacion) asi como con maniobras como valsal-
va; esto explica la cefalea postural u ortostitica, donde
hay aumento de la intensidad al sentarse y disminuye
al acostarse'®.

La pérdida constante y abundante de LCR genera
una disminucién de la PIC y eventual succién y des-
censo del encéfalo, como seria el caso presentado. En
un inicio la pérdida de PIC se compensa a través de
mecanismos hemodindmicos que pueden ser identifi-
cados a través de métodos imagenoldgicos y plantear
de manera prospectiva el diagndstico de este sindro-
me. Las alteraciones se van haciendo progresivamente
evidentes en la medida que los mecanismos de com-
pensacién se ven superados. Inicialmente se observa
ingurgitacion del sistema venoso y glandula hipofisia-
ria y engrosamiento y realce dural paquimeningeo. En
la medida que la pérdida de LCR se acentua, el cuerpo
calloso y tronco encefalico comienzan progresivamen-
te descender. Esto se ve representado por angulacién
caudal del tercio posterior del cuerpo calloso, descenso
de las amigdalas cerebelosas y desplazamiento caudal
del mesencéfalo sobre el puente. Otro mecanismo es la
formacién de colecciones subdurales supratentoriales
bilaterales simétricas, con o sin hemorragia asociada;
éstas pueden alcanzar volimenes significativos, e in-
cluso llevar a una errdénea atribucién de la sintoma-
tologfa. Eventualmente el descenso tronco encefélico
puede llegar a la compresion y herniacién a través del
foramen magno, con alta morbi-mortalidad".

En nuestro paciente no existia una causa conocida
de la filtracién de LCR (ej. vélvula derivativa) por lo
que se realizé una evaluacién de columna total para
intentar identificarla, determinando la presencia de
ectasia dural. En general, las causas mds frecuentes
son roturas espontdneas de quistes perirradiculares o
diverticulos meningeos. Tanto en nifios como adultos
se presentardn clinicamente como cefalea ortostitica,
sin embargo, a diferencia de los adultos, hasta el 54%
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de los nifos con SHE puede tener una enfermedad del
tejido conectivo asociada'®. Es relevante reconocer los
hallazgos imagenolégicos para orientar el estudio y
realizar una evaluacién sistémica cuando no se tenga
el antecedente. Por otro lado, es importante tener pre-
sente que un paciente con sindrome de Marfan u otra
enfermedad del tejido conectivo puede presentarse con
cefalea ortostética por hipotensién endocraneana, por
lo que debe estudiarse ya que tiene riesgo de morbi-
mortalidad .

El manejo dependerd de la ubicacién y tamafio de
la brecha meningea, en nuestro caso se utiliz6 el par-
che de sangre en forma exitosa y es el tratamiento mds
utilizado. Los parches de fibrina también son comun-
mente utilizados, sin embargo, estos son dirigidos al
sitio de mayor sospecha del sitio de la filtracién (ej. di-
verticulo de mayor tamafio), por lo que requiere una
evaluacién imagenoldgica previa. La cirugia se reserva
generalmente a los casos refractarios™.

Conclusiéon

La ectasia dural es una causa de hipotensién en-
docraneana que puede explicar cefalea ortostatica en
pacientes con sindrome de Marfan, por ello es impor-
tante conocer esta complicacién con eventual morbi-
mortalidad, las técnicas de estudio y los hallazgos ra-
dioldgicos de dicha patologia.
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