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Spinal dural arteriovengs fistel (SDAVF) er en sjelden,
erhvervet lidelse i spinalkanalens karforsyning. Den er
samtidig den hyppigste karmisdannelse i spinalkanalen
og er veesentligt underdiagnosticeret i klinikken.
SDAVF kan adskilles fra andre spinale arteriovengse
malformationer (AVM) (Tabel 1). I denne klassifika-
tion beneevnes SDAVF som spinal-AVM, type I [1].

Tidlig diagnose og behandling af SDAVF er afgg-
rende for at forhindre uoprettelig rygmarvsskade.
SDAVF har patofysiologiske ligheder med den kraniale
durale arteriovengse fistel, men den kliniske fremtree-
den adskiller sig veesentligt herfra.

Det er forfatternes erfaring, at diagnosen SDAVF
ofte stilles sent i sygdomsforlgbet, efter at andre diag-
noser — herunder den langt hyppigere forekommende
spinalstenose — har veret overvejet. Blandt mulige &r-
sager kan veere manglende kendskab til sygdommen.

Formaélet med denne artikel er at pge opmaerksom-
heden pa SDAVF og praesentere state of the art, hvad
angar diagnose og behandling. I en nyligt publiceret
kasuistik har man beskrevet en patient med SDAVF be-
liggende ved den kraniocervikale overgang [2], men
denne artikel er s vidt vides den forste samlede gen-
nemgang af denne lidelse i dansksproget litteratur.

EPIDEMIOLOGI

SDAVF har vist sig at vaere den hyppigste type af spi-
nale karmalformationer [3]. Der findes ingen popula-
tionsbaserede studier af sygdommens incidens og pree-
valens, og den nuvaerende viden om sygdommens
epidemiologi stammer fra hospitalsopggrelser. 80%

af patienterne med SDAVF er mand. Incidensen er al-
dersafheengig og topper i aldersgruppen 50-60 ar [3].
SDAVF ses kun yderst sjeeldent hos patienter under 30
ar, hvor man i stedet bgr overveje andre spinale vasku-
leere malformationer. SDAVF kan forekomme i hele spi-
nalkanalen, men hovedparten er lokaliseret i columna
thoracolumbalis [4].

Der findes ingen opggrelser over antal behandlede
patienter i Danmark. P4 forfatternes institutioner i
Region Nordjylland og Region Midtjylland (omfatter
1,9 mio. mennesker) bliver der behandlet 8-10 patien-
ter om aret.

ANATOMI OG PATOFYSIOLOGI

Den forreste to tredjedele af medulla spinalis forsynes
af arteria spinalis anterior (den resterende del forsynes
af den parrede arteria spinalis posterior). Arteria spina-
lis anterior dannes af grene fra arteriae vertebrales og
modtager tilskud fra talrige radikulere arterier, som
hver iser fglger en nerverod ud gennem foramen inter-
vertebrale. Den stgrste radikulaere arterie benavnes
Adamkiewicz’ arterie og afgar som oftest pé venstre
side mellem Th9 og L1 (Figur 1). Venedranagen sker
via perimedullaere og radikuleere vener til det epidurale
venepleksus og videre til de paravertebrale vener. Dette
venesystem er klaplgst [3].

Patoanatomien ved SDAVF er en lavt flow-shunt,
der er lokaliseret i nerverodens duramanchet. Der er ty-
pisk kun én feeder fra en radikuleer arterie. Det arteri-
elle blod shuntes via den radikulere vene over i de pe-
rimedullaere vener. Det fgrer til vengs hypertension og

E TABEL 1

Klassifikation af spinale arteriovengse malformationer (AVM). Modificeret efter [1].

Type Karakteristikum Arterieforsyning

| Direkte fistel i nerverodens duramanchet Radikuleer

Il Intramedulleer »egte« AVM A. spinalis anterior, a. spinalis posterior,
a. vertebralis

1l Intra- og ekstramedullzer juvenil AVM Radikuleer, a. spinalis anterior,
a. spinalis posterior, a. vertebralis

v Intradural ekstramedullaer direkte fistel A. spinalis anterior, a. spinalis posterior

Tryk/flow Prasentation

Lavt tryk Myelopati pga. vengs hypertension
Lavt flow

Hajt tryk Myelopati eller blgdning

Hajt flow

Hajt flow Myelopati eller bledning

Lavt-hajt tryk
Medium-hajt flow

Myelopati hvis lille fistel
Myelopati eller bladning hvis stor fistel eller hajt flow




medullert gdem. Derimod forekommer der sjeeldent
blgdning [6]. SDAVF anses for at vaere en erhvervet li-
delse, men den tilgrundliggende &rsag er oftest ukendt.

HISTORISK BAGGRUND

Foix & Alajouanine gav i 1926 [7] en detaljeret beskri-
velse af obduktionsfund hos to yngre mend, der dgde
hhv. 11 og 33 maneder efter at have faet paraparesis
inferior. Der var efter alt at dgmme tale om SDAVF,

og sygdommen benevntes tidligere ogsa Foix-Alajoua-
nines syndrom [8]. 11974 gav Aminoff & Logue den nu
klassiske beskrivelse af sygdommen baseret pa observa-
tioner fra 60 patienter [4]. 1 1960’erne tilstreebte kirur-
ger at fjerne alle dilaterede vener fra spinalkanalen,
men det viste sig at kunne forvolde yderligere skade.
Med gget forstdelse for patofysiologien ved SDAVF blev
det efterhdnden klart, at fistlen kunne oblitereres ved
alene at afbryde dens arterialiserede dreenvene [9].

KLINISK PRASENTATION
I begyndelsen er symptomerne ofte uspecifikke og kan
omfatte parestesier i fédderne, radikulere smerter og
gangbesver. Gangbesvaret kan vise sig efter en vis di-
stance (neurogen claudicatio) [8, 10]. Den kliniske til-
stand er generelt preeget af gradvist progredierende
myelopati med motoriske og sensoriske udfald i under-
ekstremiteterne samt senere i forlgbet sfinkterproble-
mer. Hvis der er tale om en hgjt cervikalt lokaliseret
SDAVF, kan overekstremiteterne ogsé veere inddraget.
Nér diagnosen stilles, vil naesten halvdelen af pa-
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» Den spinale durale arteriovengse fistel er den hyppigst
forekommende spinale arteriovengse malformation,
men er underdiagnosticeret i klinikken.

» Diagnosen kan stilles med MR-skanning af columna,
og fistlen kan lokaliseres med en kombination af
MR-time-resolved imaging of contrast kinetics og
spinalarteriografi.

» Fistlen kan lukkes ved minimalt invasiv kirurgi.

tienterne have paraparesis inferior. Knap halvdelen af
patienterne fér 1. neurons tegn som hyperrefleksi og
Babinskis tdfeenomen. Sensibilitetsforstyrrelser er hyp-
pige, men kun hos en femtedel manifesterer de sig i en
egentlig sensibilitetsgraense [10]. Aminoff-Logue-score
kan anvendes til graduering af patienternes symptomer
ved gang- og sfinkterforstyrrelser [4]. I langt de fleste
tilfeelde bliver diagnosen stillet med betydelig forsin-
kelse, og mediantiden mellem symptomdebut og diag-
nosetidspunkt er rapporteret til at vaere 15 méneder
[10]. Af mulige differentialdiagnoser, ud over spinal-
stenose, kan navnes spinaltumor, demyeliniserende
sygdomme og polyneuropati.

Sygdommens naturhistorie er ugunstig, og seks
maneder efter symptomdebut har en femtedel af pa-
tienterne enten brug for krykker eller er uden gang-
funktion. Efter tre &r geelder dette for halvdelen af
patienterne [4].

E FIGUR 1

A. Skematisk tegning af spinalkanalens karforsyning (efter [5]). B. Skematisk tegning af den arteriovengse shunt beliggende i nerverodens duramanchet.

(lNlustrationer: Birgitte Lerche).
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BILLEDDIAGNOSTIK

Ved mistanke om SDAVF bgr MR-skanning af columna
totalis vaere den fgrste billeddiagnostiske undersggelse.
Pa T2-vaegtede sekvenser ses der naesten altid intradu-
rale flow voids og hyperintenst signal i medulla over
flere niveauer (Figur 2A) [11]. Det heender, at disse ka-
rakteristiske forandringer identificeres pd MR-skannin-
ger hos patienter, der er under udredning for spinal-
stenose. Fistlen kan ikke lokaliseres ngjagtigt ud fra
ovennavnte MR-skanningsfund.

Spinal digital subtraktionsangiografi (DSA) anses
som guldstandard i diagnosticeringen af SDAVF [6, 12]
(Figur 2B). Spinal-DSA er en tidskraevende invasiv pro-
cedure, der skal foretages i generel anastesi og kraever
selektiv kateterisering af spinalarterierne pé alle ni-
veauer. Herved kan man lokalisere fistlen pracist samt
identificere en eventuel relation til Adamkiewicz’ arte-
rie og eventuel kollateral karforsyning.

Time-resolved imaging of contrast kinetics (TRICKS)
er en nyere MR-skanningssekvens, som ogsé kan an-
vendes til lokalisering af fistlen. Efterfglgende er spi-
nal-DSA fortsat ngdvendig til karakterisering af fistlens
vaskulare opbygning, men kan rettes ind mod ét be-
stemt niveau. Fordelen ved denne kombination frem
for ordinaer DSA er, at den giver mindre kontrast-
mangde og straling for patienten samt kortere varig-
hed af generel anastesi [12].

BEHANDLING
Obliteration af den arterialiserede dreenvene kan i prin-

u FIGUR 2

En 65-arig mand havde flere ars anamnese med tiltagende paraestesier i underekstremite-
terne, gangbesvaer og urininkontinens. A. MR-skanningsbillede af columna thoracolumbalis
(T2-vaegtede billeder). Der var mistanke om spinal dural arteriovengs fistel (SDAVF) pga. de ka-
rakteristiske dilaterede og snoede vener samt medullaere signaleendringer. B. Digital subtrak-
tionsangiografi. Diagnosen SDAVF bekraeftes, og fistlen lokaliseres til Th7-niveau pa venstre
side. C. Kirurgisk intervention med afbrydelse af den arterialiserede draenvene. Kirurgien fore-
gar minimalt invasivt via hemilaminektomi venstresidigt pa Th7-niveau. P4 det peroperative
billede ses 1) dura abnet og 2) den arterialiserede vene med fistelpunktet. Bemaerk 3) de dila-
terede perimedullaere vener. D. Kontrol-MR-skanningsbillede af columna thoracolumbalis fore-
taget seks maneder postoperativt viser aftagende medullart edem og fravaer af dilaterede
vener. Patienten havde bedring af gangfunktionen og aftagende paraestesier i underekstremi-
teterne, mens urininkontinensen var uaendret.

cippet forega enten kirurgisk, endovaskulert eller ved
en kombination [13, 14]. Behandlingen af SDAVF bgr
derfor dreftes i et multidisciplinert team med en va-
skuleer neurokirurg og en interventionsneuroradiolog.
Kirurgisk intervention er den overvejende praksis pa
forfatternes institutioner, hvilket ogsé understgttes af
flere studier [6, 15, 16]. Under forudsatning af at man
ved hjaelp af DSA kan pévise fistlens precise placering,
er den operative procedure ligetil. Traditionelt var den
kirurgiske adgang laminektomi pa flere niveauer, men
i dag kan operationen forega mikrokirurgisk og mini-
malt invasivt via en hemilaminektomi pé ét enkelt ni-
veau. Det ma formodes, at indebare faerre postopera-
tive komplikationer samt mindre risiko for ustabilitet
og kroniske rygsmerter [17]. Efter &bning af dura og vi-
sualisering af den arterialiserede draenvene pé den ind-
vendige side af dura (fistelpunktet), koaguleres og de-
les dreenvenen (Figur 2C).

I flere studier rapporteres der om obliterationsrater
pa 95-100% efter kirurgisk intervention [6, 17]. Kom-
plikationer i forbindelse med kirurgisk behandling kan
vare blgdning, infektion og pseudomeningocele. Endo-
vaskulaer behandling har traditionelt vere forbundet
med hgje rekanalisationsrater. Indfgrelsen af nyere em-
boliseringsmidler som OnyX har dog @get obliterations-
raten signifikant [3]. Hvis fistlen forsynes af en arterie,
der afgér direkte fra Adamkiewicz’ arterie, kan endo-
vaskulaer behandling dog vere kontraindiceret [3]. Her
er risikoen, at emboliseringsmaterialet utilsigtet afluk-
ker denne arterie og forérsager et spinalis anterior-
syndrom.

PROGNOSE

Resultatet aftheenger af den preeoperative kliniske sta-
tus, hvorfor det er vigtigt at stille diagnosen og igang-
sette behandlingen tidligt [6, 10, 11]. Selv patienter
med en hgj Aminoff-Logue-score kan opleve bedring ef-
ter behandling [18]. Postoperativt er det typisk de mo-
toriske udfald, der responderer bedst pa behandling, de
sensoriske symptomer responderer mindre hyppigt, og
sfinkterproblemerne er i de fleste tilfeelde persisterende
[19].

Huvis der fortsat er bade kliniske og billeddiagnosti-
ske tegn til SDAVF ved den postoperative ambulante
kontrol, bgr man overveje, dels om man har forstiet de
patoanatomiske forhold korrekt, herunder identificeret
den arterialiserede dreenvene, dels muligheden for flere
dranvener. Der behgver ikke at veere en sammenhang
mellem aftagende forandringer p& kontrol MR-skan-
ning efter succesfuld obliteration af fistlen og forbed-
ring af neurologiske udfald [20].

PERSPEKTIVER
Den fremtidige udvikling inden for billeddiagnostikken
af SDAVF kan betyde, at MR-TRICKS kommer til at




spille en stgrre og mere fremtraedende rolle, efterhan-
den som billedkvaliteten formentlig forbedres og mu-
liggor mere deltaljeret visualisering, og méske kan den
helt erstatte DSA. I trdd med den generelle tendens
mod mere minimalt invasiv kirurgi er det muligt, at den
kirurgiske behandling af SDAVF udvikler sig yderligere
iden retning. Der er brug for prospektive studier af
langtidsprognosen for behandlede patienter.

SUMMARY

Filippa Birte Gade Sundbye, Sanja Karabegovic & Peter Birkeland:
The spinal dural arteriovenous fistula is an underdiagnosed
vascular malformation

Ugeskr Leeger 2018;180:V10170723

The spinal dural arteriovenous fistula is the most common
spinal vascular malformation, and it is severely
underdiagnosed. The symptoms can mimic those of spinal
stenosis. Today, the diagnosis is made by an advantageous
combination of MR time-resolved imaging of contrast
kinetics and digital subtraction angiography posing low risk
to the patient. Treatment is primarily direct microsurgical
obliteration. Early treatment is essential, since outcome is
dependent on preoperative clinical status.
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