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Prologo

“Nada en la vida es para ser temido, es solo para ser
comprendido. Ahora es el momento de entender
mas, de modo que podamos temer menos”

MARIE CURIE (1867-1934)

Estimados amigos y colegas:
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por sus editores y autores con gran cuidado, esmero y compromiso. Esta
recopilacién de imdgenes de interés, tiene por objeto mostrar casos ilustra-
tivos de padecimientos desmielinizantes del sistema nervioso central. En
sus paginas encontraran un apoyo util para adentrarse en el conocimiento
de las imagenes de las enfermedades desmielinizantes con casos clinicos de
la vida real, expuestos de manera practica y enriquecidos con textos didac-
ticos y claros, que reflejan la experiencia de los autores para transmitir el
conocimiento adquirido al quehacer de la practica diaria del neurélogoy de
otros trabajadores de la salud interesados en este tema.

Dada su complejidad, se ha realizado un esfuerzo notable para elaborarlo
de forma clara y en un formato amigable, con el propdsito de facilitar su
lectura y comprension; a pesar de lo cual, se ha puesto especial empefio en
proporcionar la profundidad necesaria para permitir resolver algunas du-
das sobre estas enfermedades, asi como despertar nuevas interrogantes que
seguramente promoveran avanzar en el conocimiento de estos padecimien-
tos, lo que redundara en comprender y tratar mejor a nuestros pacientes.

Este Atlas médico es de uso libre para beneficio de los médicos y de sus
pacientes, siempre respetando el nombre del autor y su referencia.

Es un gran orgullo para MEXCTRIMS, contar con miembros tan com-
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desinteresadamente comparten sus conocimientos y experiencia con la co-
munidad cientifica. Les invitamos, pues, a disfrutar de este magnifico Atlas.

Dra. Gloria de Lourdes Llamosa G. Velazquez
Presidenta MEXCTRIMS
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- CAPIiTULO 1

Introduccion y generalidades

de esclerosis multiple

L a esclerosis multiple (EM) es una enfermedad autoinmune que se ca-
racteriza por inflamaciéon mediada por células T efectoras autorreacti-
vas contra el sistema nervioso central (SNC); adicionalmente, la presencia
de células B regulan la expresion de dichas células T y también generan
autoanticuerpos. Dicha inflamacién provoca desmielinizacion y dafio axo-
nal.! En la evolucién natural de la enfermedad hay formacién de maltiples
placas que corresponden a areas focales de inflamacién y desmielinizacion
de la sustancia blanca que tipicamente evolucionan a estadios crénicos y
que pueden llegar a remielinizar parcialmente, particularmente al inicio de
la enfermedad.” Asimismo, puede afectarse la sustancia gris, particular-
mente en la formacion de lesiones corticales focales.

La presentacién clinica mds frecuente corresponde a episodios agudos o
recaidas en donde hay desmielinizacién aguda manifestada por brotes
como: neuritis optica (NO), mielitis parcial, alteraciones focales sensiti-
vas secundarias a lesiones medulares, sindromes del tallo —oftalmoplejia
internuclear (OIN), vértigo, hipoacusia, paralisis facial-, sindrome cerebe-
loso, disfuncién cortical aguda, alteraciones del control de esfinteres, entre
otros.’

Al ser la EM una enfermedad crdnica progresiva, su identificacion y tra-
tamiento tempranos son fundamentales para disminuir la probabilidad de
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que evolucione hacia la discapacidad. Aunado a esto, el reconocimiento
oportuno y adecuado de los cambios radioldgicos que ocurren en la enfer-
medad es de vital importancia. En el presente documento se mostraran
vifetas clinicas con sus respectivas imagenes de resonancia magnética
en EM y su correlacidn clinica, con el objetivo de mejorar la identificaciéon
visual de las principales caracteristicas de la enfermedad en la imagen por
resonancia magnética (IRM), reconocer la topografia clasica de las lesiones
por desmielinizacién y su evolucion a través del tiempo.

Referencias

1. Wallin MT, Culpepper WJ, Campbell JD, et al. US Multiple Sclerosis Prevalence Work-
group. The prevalence of MS in the United States: A population based estimate using
health claims data. Neurology. 2019;92(10):e1029-e1040.

2. Frischer JM, Brarnow S, Dal-Bianco A, et al. The relation between inflammation and
neurodegeneration in multiple sclerosis brains. Brain. 2009;132(pt5):1175-1189.

3. McGinley MP, Goldschmidt CH, Rae-Grant A. Diagnosis and treatment of multiple scle-
rosis a review. JAMA. 2021;235(8):765-779.



 CAPITULO 2

Lesiones tipicas en esclerosis

multiple

L os criterios diagnésticos de McDonald, revisados en 2017,' se basan en
el namero, el tamafo y la localizacién de las lesiones cerebrales y de la
médula espinal que se consideran tipicas de la EM. Las lesiones tipicas son
hiperintensas en secuencias ponderadas en T2, tienen una forma redon-
deada, ovalada, con los bordes bien definidos, miden mds de 3 milimetros
en su didmetro mayor y deben ser demostradas por IRM en por lo menos 2
de las 4 areas caracteristicas para lesiones de la EM: a nivel cortical o yux-
tacortical, periventricular, infratentorial y en la médula espinal.?

Lesiones periventriculares
Las lesiones periventriculares se localizan en la sustancia blanca y se en-
cuentran en contacto directo con los ventriculos laterales. Se visualizan
preferentemente en secuencias ponderadas en la secuencia T2-FLAIR, ya
que con el pulso de inversién y la atenuacion del liquido cefalorraquideo
(LCR) se disminuye la intensidad de la sefial de este, permitiendo una me-
jor visualizacion y delimitacion de las lesiones hiperintensas, lo que a su
vez permite diferenciarlas de los espacios de Virchow Robin.?

Su distribucion tipica es siguiendo un patrén anatémico perivenular a lo
largo del ejelongitudinal de las venas cerebrales profundas, perpendiculara
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los ventriculos laterales. Los “dedos de Dawson” son lesiones hiperintensas
con aspecto “en flama” de morfologia ovoidea y elongada que resultan de
estos cambios y se observan perpendiculares a las paredes de los ventricu-
los laterales.*

Debido a que se pueden observar lesiones hiperintensas periventricu-
lares en multiples patologias, como son la migrafia, neuromielitis éptica
(NMO), encefalomielitis diseminada aguda (EMDA), enfermedad por an-
ticuerpos anti-MOG (MOGAD) y enfermedad cerebrovascular de peque-
nos vasos se ha planteado que para tener una mayor especificidad y dife-
renciarlas, idealmente deberian de observarse 3 lesiones periventriculares
para diagnosticar EM; sin embargo, tras la ultima versién de los criterios de
McDonald 2017, se acordé que se requiere la presencia de minimo 1 lesién
periventricular para que los hallazgos radiolégicos sean compatibles con el
diagnéstico de EM.’

Viieta clinica

Un hombre de 29 afios presenté paralisis facial periféri-
ca izquierda. Un afio después inicié con parestesias en
la hemicara izquierda, sin acudir a valoracion. Poste-
riormente, manifesto debilidad de la extremidad inferior
izquierda que se manejé con tratamiento sintomatico
y rehabilitaciéon, mejoré paulatinamente. Unos meses

después se agreg6 un sindrome vertiginoso caracteri-
zado por mareo, vomito y dificultad para la marcha. En
la IRM de cerebro contrastada se encontraron multiples
lesiones activas periventriculares y una lesion en el pe-
dunculo cerebeloso derecho
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Figura 1, Capitulo 2. IRM de cerebro con cortes axiales en secuencias T2 (A) y FLAIR
(inversion-recuperacion con atenuacion de liquido). (B). Se observan muiltiples lesiones
hiperintensas, de forma ovalada, cuyo diametro mayor es perpendicular al eje ventricular
y su distribucién es de predominio en regiones posteriores.
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Figura 2, Capitulo 2. Resonancia magnética con cortes axiales en secuencias T2 (A) y
FLAIR (B), en la que se identifican lesiones hiperintensas desmielinizantes periventricula-
res y de forma ovalada que contactan con la pared de los ventriculos laterales.

Figura 3, Capitulo 2. IRM con cortes en fosa posterior (A) donde se muestra una lesién
desmielinizante que presenta realce en anillo incompleto en la secuencia T1 poscontraste
(D). En cortes sagitales en secuencia T2 FLAIR (B) se demuestra una lesién desmielinizan-
te, que en secuencias postgadolinio (E) realza de forma nodular. Lesiones periventricula-
res en secuencias T2 FLAIR (C), con realce nodular en secuencias T1 poscontraste (F).
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Lesiones corticales y yuxtacorticales

Las lesiones yuxtacorticales se localizan en la sustancia blanca, tienen
contacto directo con la corteza cerebral y afectan a las fibras en “U” de los
giros corticales.® Las lesiones que involucran la corteza cerebral se clasifi-
can por su localizacién en leucocorticales, intracorticales y lesiones peri-
féricas o subpiales. Las secuencias tridimensionales en FLAIR (FLAIR 3D)
y PSIR (inversién-recuperacion sensible a la fase) son ttiles para valorar
lesiones leucocorticales y la secuencia de doble inversion y recuperacion
(DIR) suprime tanto la sefal del LCR como de la sustancia blanca, faci-
litando la visualizacién de lesiones desmielinizantes a nivel cortical,
respectivamente.”®

Viieta clinica

Una mujer de 44 afios con diagndstico de EM remitente
recurrente (EMRR) presenté un episodio de paraparesia,
el cual revirtié sin secuelas. Un afno después presentd
monoparesia e hipoestesia del miembro superior iz-
quierdo. Posteriormente, presenté alteraciones de la

sensibilidad en miembros inferiores que no remitieron
por completo. Actualmente se encuentra estable con
tratamiento modificador de la enfermedad (TME) y su
escala del estado de incapacidad expandida (EDSS) es
de 2.0 puntos.
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Figura 4, Capitulo 2. IRM de encéfalo en secuencias T2 FLAIR (Ay B) y T2 (C y D) con le-
siones desmielinizantes de localizacién yuxtacortical que siguen el trayecto de las fibras
en “U” y contactan con la sustancia gris.
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Figura 5, Capitulo 2. Imagen con secuencias FLAIR sagital y coronal, con lesiones hiperin-
tensas de localizacién yuxtacortical, que contactan con la sustancia gris.

Viieta clinica

Una mujer de 34 afios con diagndstico de EM recurrente
remitente (EMRR) debuté con un episodio de diplopia y
debilidad hemicorporal derecho, recibioé tratamiento de

reconstitucion inmune con alemtuzumab en el 2017 y
2018. Actualmente se encuentra en vigilancia con reso-
nancia anual y se ha mantenido con EDSS de 1.0 punto
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Figura 6, Capitulo 2. Imagen con secuencias FLAIR y DIR con lesiones hiperintensas de
localizacion yuxtacortical e intracortical.

Lesiones medulares

Las lesiones desmielinizantes en la médula espinal se pueden visualizar
en secuencias T2, STIR (inversion-recuperacion con tiempo de inversion
corto) y densidad de protones (DP), a nivel cervical también es 1til la
secuencia PSIR.’ Pueden presentar realce al medio de contraste, aunque
menos frecuente que las lesiones en el cerebro. En cortes sagitales, las pla-
cas desmielinizantes tienen forma cilindrica y suelen abarcar menos de 3
segmentos medulares. En cortes axiales tienen forma de cufia y predomi-
nan en la regién dorsolateral, tipicamente con involucro de menos del 50%
del didmetro medular. Hasta el 80% de las lesiones desmielinizantes se en-
cuentran en la médula cervical o toracica alta por arriba de T5.1%!
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Viieta clinica

Un hombre de 27 afios presentd parestesias en la ex-
tremidad superior izquierda, que se acompanaron de
prurito e hipoestesia de 2 semanas de duracion y re-
mitieron espontaneamente sin tratamiento y sin dejar
secuelas. Unos meses después presentd parestesias
distales en las plantas de los pies que ascendieron a
las rodillas. En esta segunda recaida hubo recupera-
cion parcial, con secuela de hipoestesia en cara medial
de pierna izquierda. Dos semanas después presento
disfuncion eréctil y paresia de la pierna izquierda de 3
semanas de duracion. Se realizé IRM de médula espinal
y puncion lumbar con presencia de bandas oligoclona-
les (BOC) positivas en LCR con patron de sintesis intra-
tecal, con lo cual cumplié los criterios de diseminacién
en tiempo y, por imagen, se encontré diseminacion en
espacio al presentar placas hiperintensas sugestivas
de proceso desmielinizante en regiones periventricu-
lares y en médula espinal.




ATLAS DE ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

Figura 7, Capitulo 2. IRM cervical, cortes sagitales de secuencias T2 (A) y STIR (B), donde
se observan lesiones hiperintensas, de forma cilindrica y de segmento corto a nivel de
C1-C2y C3.
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Figura 8, Capitulo 2. IRM cervical con cortes sagitales de secuencias T2 (A) y STIR (B),
donde se observan lesiones hiperintensas, de segmento corto a nivel de C4-C5y en C7.
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Figura 9, Capitulo 2. Cortes sagitales potenciados en T2 (A) y STIR (B) a nivel de médula
espinal dorsal, en la que se observan lesiones hiperintensas, ovoideas, cilindricas en su
eje longitudinal, de segmento corto (menor a 3 segmentos medulares) a nivel de T4-T5,
T7y T8-T9.
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Figura 10, Capitulo 2. Cortes sagitales potenciados en T2 sagital (A) y axial (B) a nivel de
médula espinal cervical, en la que se observa una lesion hiperintensa, ovoidea, cilindrica
en su eje longitudinal, de segmento corto (menor a 3 segmentos medulares), a nivel de C4,
que presenta una localizacion lateral y dorsolateral derecha en cortes axiales.
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~ CAPiTULO 3

Signo de la vena central

en esclerosis multiple

as lesiones desmielinizantes surgen de infiltrados inflamatorios que se

desarrollan alrededor de las vénulas del SNC y estan formados por cé-
lulas mononucleares que se acumulan y distribuyen desde la sangre pe-
riférica hacia el SNC.! El signo de la vena central se refiere a las lesiones
desmielinizantes que se desarrollan a lo largo del eje longitudinal de una
vénula cerebral."?

En la IRM de 3 y 7 teslas se puede observar el signo de la vena central
en las secuencias de susceptibilidad magnética (SWI imagen de suscepti-
bilidad magnética, SWAN imagen angiografica por susceptibilidad magné-
tica), el cual debe cumplir las siguientes caracteristicas:*

La vena debe aparecer como una linea delgada o un punto pequefio.
Deberia ser visualizada en al menos 2 planos perpendiculares.

Tiene un didmetro pequefio de <2 mm.

La vena puede correr parcial o completamente a través de la lesion,
pero debe de estar localizada centralmente, independientemente de
la forma de la lesion.

Las lesiones hiperintensas con este signo son muy especificas de EM y nor-
malmente no se presentan en otras patologias con lesiones de sustancia
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blanca, como migrafia, enfermedad de pequeiio vaso o espectro de NMO.
Recientemente se ha propuesto al signo de la vena central como un
biomarcador imagenoldgico de soporte en el diagndstico de EM, especifi-
camente cuando se observa en el 40% de las lesiones o al menos en 6 lesio-
nes, puede ser suficiente para establecer el diagnéstico.**

Viieta clinica

Una mujer de 43 afios debut6 con un episodio de dismi-
nucion de agudeza visual y dolor retroocular del ojo iz-
quierdo compatibles con NO; tuvo remision espontanea
sin secuelas. Unos meses después, presenté un segun-
do episodio de disminucion de agudeza visual y se le
diagnosticé con NO retrobulbar izquierda. En la IRM se

encontraron placas desmielinizantes periventriculares
y yuxtacorticales. Se realiz6 una punciéon lumbar con
la presencia de BOC positivas en el LCR, confirmando
el diagnéstico de EM. Se manej6 con esteroide intrave-
noso (IV) y mejoraron los sintomas sin dejar secuelas
visuales.




SIGNO DE LA VENA CENTRAL EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 3. IRM de encéfalo con cortes axiales en T2 FLAIR (A), SWI (B), en las
que se identifican lesiones desmielinizantes subcorticales que presentan signo de la vena
central en secuencias SWI (B).

Figura 2, Capitulo 3. IRM de encéfalo con corte axial en secuencia SWI. Se observa lesién
hiperintensa redonda, con presencia de una vena central hipointensa en su interior.
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Figura 3, Capitulo 3. Lesion desmielinizante por EM positiva al signo de la vena central
en imagenes de susceptibilidad magnética de IRM de 3.0 T, evaluado en el plano axial (A),
sagital (B) y coronal (C).
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 CAPiTULO 4

Signo del anillo de hierro

1 signo del anillo de hierro se define como la presencia de un anillo

hipointenso que puede ser completo o parcial y que debe de estar loca-
lizado en los bordes de una lesién desmielinizante, en secuencias de sus-
ceptibilidad magnética. Se postula que podria corresponder a la presencia
de una “lesion crénica activa’, con un centro hipocelular desmielinizado,
rodeado de microglia y macréfagos cargados con hierro que representan
inflamacién crénica perilesional persistente después de la remision del
proceso inflamatorio agudo.'*

Debe ser evaluado en resonancias magnéticas de alto y ultra alto campo
(3.0 y 7.0 teslas), ya que su presencia puede ser subestimada en equipos de
1.5 T, debido a que los cambios en la susceptibilidad magnética produci-
da por el hierro se incrementan de manera proporcional a la potencia del
campo magnético.’ Para su identificacion es preferible utilizar la imagenes
“en fase” de las secuencias de susceptibilidad magnética, ya que las ima-
genes de “magnitud” de esta misma secuencia son menos sensibles a estos
cambios; incrementando la sensibilidad para su caracterizacidn, si se iden-
tifican en ambos tipos de imagenes.?




ATLAS DE ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

Entre el 39y 66% de los pacientes con EM presentan al menos una lesion
con anillo hipointenso tanto en las formas remitentes como en las formas
progresivas de la enfermedad, por lo que su presencia permite distinguir
con una alta especificidad a la EM de otras enfermedades que pudieran
simularla por imagen; sin embargo, no permite diferenciar los fenotipos
de la EM entre si.>* La presencia de al menos 4 lesiones positivas a este
signo se asocia con discapacidad clinica en etapas mas tempranas, mayor
prevalencia de EM clinicamente progresiva, asi como mayor atrofia cere-
bral.’ Ademas, recientemente se ha propuesto su utilidad como marcador
de diseminacién temporal cuando en un mismo estudio de imagen se iden-
tifique la presencia de lesiones positivas y negativas a este signo.®

Viieta clinica

Paciente del sexo masculino, de 39 afios de edad, con
4 anos de diagnéstico de EMRR y con 3 anos en tra-
tamiento con Fingolimod, actualmente con una escala
EDSS de 1.5 puntos.

En la IRM de seguimiento anual se identifican mul-

tiples lesiones tipicas desmielinizantes (50 a 100) a
nivel cortical-yuxtacortical y que también afectan a la
sustancia blanca periventricular, a las capsulas inter-
nas, a los tdlamos, a la interfase calloso-septal y al tallo
cerebral; sin evidencia de realce después del contraste.




SIGNO DEL ANILLO DE HIERRO EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 4. Secuencia FLAIR (A) con lesion desmielinizante en paciente con EM,
que presenta el signo del anillo de hierro en imagenes de SWI (B), mas evidente en las
imagenes en fase de SWI (C).
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~ CAPiTULO 5

Dedos de Dawson en esclerosis

multiple

L os dedos de Dawson son lesiones tipicas periventriculares en la EM,
predominan en las regiones posteriores de los ventriculos laterales, po-
seen una forma ovoidea, alargada, siguiendo el eje de las venas cerebrales
profundas con extensién perpendicular a los ventriculos.! Estas lesiones
se visualizan en IRM en las secuencias T2 y FLAIR, en ocasiones pueden
presentar realce al medio de contraste en forma de anillo incompleto con
abertura hacia la corteza cerebral.’

Sibien son ampliamente relacionados ala EM, no son especificos, ya que
pueden presentarse en otras enfermedades autoinmunes con involucro de
la sustancia blanca periventricular como: EMDA, lupus eritematoso sisté-
mico (LES), sindrome de Sjogren, sarcoidosis, neuroborreliosis, enferme-
dad de Lyme y enfermedad de Behget.?
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Viieta clinica

Una mujer de 36 afos de edad, con antecedente de ce-
falea tensional crénica en adecuado control, presenté
un episodio de diplopia aguda, a la exploracién fisica
con OIN derecha. Se le realizé una IRM de cerebro, la
cual evidencié multiples lesiones periventriculares,
yuxtacorticales e infratentoriales. Se realiz6é una pun-
cion lumbar con la presencia de BOC positivas en LCR
con patrén de produccion intratecal. Con estos hallaz-
gos cumplio criterios diagndsticos de McDonald 2017
para EM, con diseminacidn en tiempo y espacio. Actual-
mente tiene un EDSS de 0 puntos y se mantiene en TME
con anti-CD20.

Figura 1, Capitulo 5. IRM de encéfalo en secuencia T2-FLAIR en la cual se observan lesio-
nes periventriculares de predominio posterior en cortes axiales (A) y sagitales (B).



DEDOS DE DAWSON EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 2, Capitulo 5. IRM de encéfalo con secuencias T2 (A y D) y FLAIR (B, C, E, F) que
muestran lesiones periventriculares y yuxtacorticales.
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CAPITULO 6

Diagnostico de esclerosis
multiple remitente recurrente

(criterios de McDonald)

L a esclerosis multiple remitente recurrente (EMRR) es el fenotipo mas
comun de presentacién de la enfermedad y corresponde al 85% de los
casos.! Laaplicacion delos criterios McDonald 2017 permite la integracién
de los hallazgos clinicos con la IRM y el LCR, para realizar el diagndstico
oportuno de EM en pacientes con sindromes clinicamente tipicos de even-
tos desmielinizantes que cumplan los criterios de diseminacion en espacio
y tiempo.>’

El diagnédstico de la EM se puede realizar con la presencia de 2 o mas
ataques clinicos o brotes compatibles con eventos de desmielinizacion agu-
da y que presenten placas desmielinizantes en 2 o mds de las siguientes
areas: yuxtacorticales, periventriculares, infratentoriales y en la médula es-
pinal. En caso de presentar inicamente una lesion en la IRM, es necesario
demostrar la diseminacidn en espacio; ya sea con un brote previo en la his-
toria clinica o con unalesién nueva en una localizacién distinta a la recaida
actual. Cuando tinicamente se ha presentado un evento clinico, se requiere
confirmar la diseminacion en espacio y en tiempo con la presencia simul-
tanea de lesiones desmielinizantes con y sin captacién de gadolinio, con
una nueva lesién hiperintensa en la secuencia T2 en la IRM de seguimiento
o bien con la presencia de BOC en el LCR.*
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Viieta clinica

Una mujer de 18 afnos debuté con un sindrome vertigi-
noso que remitié espontaneamente. Seis meses des-
pués presentoé un cuadro de paraparesia e hipoestesia
de los miembros inferiores. En la exploracion fisica se
documentoé un nivel sensitivo a nivel de T2. Se manej6
con esteroide IV, presentando recuperacion parcial,
persistiendo con parestesias en miembros inferiores.

En la IRM de cerebro se observaron miuiltiples lesio-
nes desmielinizantes en regiones tipicas: yuxtacorti-
cales, periventriculares e infratentoriales, cumpliendo
con el criterio de diseminacion en espacio. En el anali-
sis del LCR se encontraron BOC positivas confirmando
la diseminacion en el tiempo. Con dichos hallazgos y
el cuadro clinico se corroboré el diagndstico de EMRR.




DIAGNOSTICO DE ESCLEROSIS MULTIPLE REMITENTE RECURRENTE (CRITERIOS DE MCDONALD)

Figura 1, Capitulo 6. IRM de médula espinal y encéfalo. Lesiones tipicas de EM, de com-
portamiento hiperintenso en secuencias STIR en médula espinal (A) donde presentan for-
ma cilindrica y extensién menor a 2 cuerpos vertebrales. En secuencias T2 (B) afectan
a los pedunculos cerebelosos medios y cerebelo derecho. En secuencias FLAIR (C y D)
estan localizadas en la sustancia blanca yuxtacortical y periventricular.
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CAPiTULO 7

Neuritis optica en esclerosis

multiple

La NO es la inflamacién de uno o ambos nervios dpticos que clini-
camente suele presentarse con disminucién de la agudeza visual, dis-
cromatopsia y dolor ocular. La NO unilateral es la forma de presentacion
inicial de la EM en el 15-20% de los casos.!

Clasicamente, la afeccidn es unilateral y causa inflamacion en la porcién
anterior del nervio 6ptico, con involucro de menos del 50% de su longi-
tud. En cambio, una NO con afeccién visual severa, bilateral, con lesiones
longitudinalmente extensas del nervio o que afectan el quiasma, sugieren
diagndsticos alternos, principalmente NMO.

El método de eleccion para evaluar la presencia de lesiones inflamatorias
en el nervio dptico es la IRM con contraste, mediante el uso de imagenes
ponderadas en T1y T2 con supresion grasa en cortes coronales y axiales.’

Si bien la presencia de lesiones desmielinizantes en el nervio dptico es
frecuente en EM, su visualizacién en estudios de imagen atin no se incluye
dentro de los criterios diagndsticos de McDonald. El motivo principal
es la limitacidon general para que los centros de atencién cuenten con el
acceso a estudios de IRM que permitan su visualizacion y caracterizaciéon
especifica.*?
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Viieta clinica

Una mujer de 20 afios presenté pérdida subaguday pro-
gresiva de la agudeza visual en el ojo izquierdo hasta
llegar a una vision a cuenta dedos. Posteriormente, pre-
sentd diplopia hacia la mirada extrema con limitacién
de la abduccion del ojo izquierdo. Se diagnosticé NO
izquierda y paresia del VI nervio craneal izquierdo. En

la IRM de craneo se encontraron lesiones desmielini-
zantes supra e infratentoriales y las BOC resultaron po-
sitivas en el LCR, con lo cual se cumplieron los criterios
de diagndstico para EM. Se administré esteroide IV, con
adecuada respuesta y recuperacion ad integrum.




NEURITIS OPTICA UNILATERAL EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 7. IRM de encéfalo con hiperintensidad del segmento intraorbitario del
nervio optico izquierdo en secuencias T2 (A) con realce sutil en secuencias T1 poscon-
traste en cortes axiales y coronales (B y C). Lesiones desmielinizantes tipicas de EM, de
comportamiento hiperintenso en secuencias FLAIR (D, E y F), que afectan a la sustancia
blanca periventricular, yuxtacortical y en estructuras infrantentoriales.
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Figura 2, Capitulo 7. IRM de encéfalo contrastada. Se observa discreta hiperintensidad de
sefial en secuencias T2 (A), con incremento en el calibre y realce importante del segmento
intraorbitario del nervio éptico izquierdo, en secuencias T1 posgadolinio en cortes coronal
(B) y axial (C y D). También se observa una lesién yuxtacortical parietal izquierda con
realce al medio de contraste y una lesion hipointensa parietal derecha (E).



NEURITIS OPTICA UNILATERAL EN ESCLEROSIS MULTIPLE
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Sindrome motor en esclerosis

multiple

E n pacientes con EM cualquier lesion desmielinizante a lo largo de la via
corticoespinal puede dar algin grado de sintomatologia motora. La de-
bilidad suele ir acompanada de signos de neurona motora superior como
espasticidad, hiperreflexia y respuesta plantar extensora. La presentacion
inicial mas comun es la paraparesia, debido a la frecuente aparicion de
lesiones en los tractos motores descendentes de la médula espinal, aunque
en ocasiones se puede encontrar monoparesia o cuadriparesia.'

La disfuncién motora y espasticidad afectan a la mayoria de los pacien-
tes con EM conforme progresa la enfermedad y hasta en el 34% puede lle-
gar a limitar las actividades diarias, particularmente la marcha. Se puede
manifestar de forma permanente o como espasmos involuntarios que afec-
tan a las extremidades. El tratamiento de la espasticidad influye significa-
tivamente en los parametros de calidad de vida del paciente al reducir los
espasmos, el dolor y la fatiga.>?
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Viieta clinica

Un hombre de 19 aiios de edad present6 hemiparesia
derecha, posteriormente se agregaron disartria y una
paralisis facial central derecha. Se sospech6 de EM y
se realiz6 IRM de cerebro donde se observé una lesion
concéntrica de Bald, ademas de otras lesiones tipicas

de EM. Al cumplir con criterios de McDonald 2017 de di-
seminacion en tiempo y espacio se estableci6 el diag-
nostico de EMRR. Inicié tratamiento con esteroide IV y
TME con ocrelizumab.




SINDROME MOTOR EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 8. Resonancia magnética de encéfalo y médula espinal en la que se
identifican lesiones hiperintensas en secuencias FLAIR (A, B y C) de forma ovalada y re-
dondeada, mayores de 3 mm, que afectan a la sustancia blanca periventricular y yuxta-
cortical (circulo en C), identificando que la de mayor tamafo es yuxtacortical y presenta
un patrén concéntrico tipo Balé (flecha en A) con realce poscontraste en anillo abier-
to (flecha en D). Lesiones hiperintensas cortas en médula espinal, en secuencias STIR
sagital (Ey F).
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Sindrome sensitivo en esclerosis

multiple

L os sintomas sensitivos son tipicos al inicio de la EM y estdn presentes en
casi todos los pacientes en algin momento del curso de la enfermedad.
Las lesiones en la via espinotalamica, los cordones posteriores o en la en-
trada de la raiz dorsal pueden producir sintomas sensitivos, generalmente
negativos, afectando el sentido de la vibracidn, la posicion articular, dismi-
nucién del dolor o de la percepcién del tacto ligero.!

El signo de Lhermitte se describe cldsicamente como una descarga eléc-
trica transitoria tras la flexion del cuello que se irradia hacia la columna
vertebral o a las extremidades. Aunque es mds frecuente en la EM, este
sintoma también puede observarse en otras lesiones de la médula cervical
por otras patologias.

El dolor también es un sintoma comun, con una prevalencia de hasta el
63% en los pacientes con EM. El dolor neurogénico se puede clasificar en
paroxistico, persistente (disestesias por ardor) y en dolor neuropatico epi-
sédico. El dolor musculoesquelético y de tejidos blandos puede estar cau-
sado por la inmovilidad, los trastornos de la marcha y/o la espasticidad.? El
fenémeno denominado “abrazo de la EM” se atribuye de forma variable
al dolor neuropatico o a la espasticidad de los musculos toracicos y abdo-
minales, provocando una sensacidn opresiva y/o ardorosa en un derma-
toma toracico.
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Otro sintoma sensitivo relevante es la neuralgia del trigémino, los pa-
cientes con EM tienen hasta 20 veces mds riesgo de presentar este tipo de
dolor, y ocurre normalmente por la desmielinizacién intrapontina del ner-
vio trigémino.’

Viieta clinica

Una mujer de 37 afos de edad, con diagnéstico de es-
clerosis multiple remitente recurrente activa, en trata-
miento con anti-CD20, presenté episodios de neuralgia
del trigémino en hemicara izquierda, refractaria a tra-
tamiento médico con carbamazepina, baclofeno, feni-
toina y pregabalina. Amerit6 tratamiento quirdrgico con
respuesta parcial y posteriormente bloqueo de ganglio
de Gasser en el 2022.

Figura 1, Capitulo 9. Resonancia magnética de craneo en cortes axiales con presencia
de lesién hipointensa en T1 (A), hiperintensa en secuencias T2 y FLAIR (B y C) a nivel del
nucleo trigeminal y la emergencia del nervio trigémino izquierdo.



SINDROME SENSITIVO EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Viieta clinica

Una mujer de 51 afios de edad inici6 con parestesias
ascendentes hasta nivel abdominal sin otro sintoma
acompaiiante. Se realizé abordaje etiolégico con IRM
de cerebro y columna cervical, asi como una PL donde
se encontraron BOC presentes en el LCR, determinando
el diagndstico de EMRR. Persistié con dolor hemicorpo-
ral derecho. Recibié TME con interferon beta.

Figura 2, Capitulo 9. Resonancia magnética de columna cervical en cortes sagitales, con
presencia de lesidn hiperintensa en secuencias T2, bien definida y de segmento corto a
nivel de T1-T2 (A), que presenta realce poscontraste (B).
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Paralisis facial en esclerosis

multiple

a paralisis facial tiene una prevalencia de 7% en pacientes con EM; las
lesiones desmielinizantes pueden causar pardlisis de origen central o
periférico. La pardlisis facial central ocurre con lesiones que se localizan
por arriba del nticleo motor del facial (por ejemplo, a nivel cortical contra-
lateral); mientras que en la paralisis facial periférica las lesiones se localizan
en el nervio facial ipsilateral, generalmente a nivel del ganglio geniculado.!
La paralisis facial aislada como primer sintoma de EM es infrecuente, se ha
reportado en el 1 a 4.8% de los casos. Lo mds comun es que se presente
como un evento monofasico; sin embargo, hay reportes de casos en los que
los pacientes pueden presentar paralisis facial recurrente.?

En un estudio realizado por Di Stadio, en 18 pacientes con EM que pre-
sentaron pardlisis facial, se observé que el 72.3% era de origen periférico,
mientras que 27.7% fue de origen central. En un tercio de los pacientes se
presentaron eventos recurrentes y la gran mayoria tuvo buena recupera-
cién funcional con el uso de esteroides.!
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Viieta clinica

Un hombre de 28 afios present6é una paralisis facial
central izquierda de instauraciéon aguda, se le realiz6
una IRM de cerebro y se encontré una lesién puntiforme
hiperintensa en la secuencia T2 en el nicleo motor del
nervio facial izquierdo, recibié tratamiento con esteroi-
de via oral durante 7 dias con mejoria del cuadro. Al
ano siguiente, presentd fatiga y parestesias en la hemi-
cara izquierda, sin tratamiento. Un aino después cursé
con un cuadro de paraparesia subaguda, recibié este-
roide 1V, con mejoria parcial. Se realizé IRM de cerebro
y médula, se diagnosticé con EMRR por cumplir con los
criterios de McDonald 2017, al tener el antecedente de
3 episodios clinicos y diseminacién en espacio (lesio-
nes yuxtacorticales, periventriculares, asi como en el
puente, el cerebelo y en la médula espinal). Se decidi6
iniciar tratamiento con interferon beta.




PARALISIS FACIAL EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 10. Resonancia magnética cerebral en cortes axiales que demuestra
lesién redonda e hiperintensa en T2 (A), con realce poscontraste (B) en la region lateral
izquierda de la protuberancia y ventral al piso del cuarto ventriculo, que corresponde a la
localizacion del nticleo motor del nervio facial.
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Figura 2, Capitulo 10. Lesion ovoidea en corte sagital T2 en la porcidn dorsal del puente,
en topografia del nicleo motor del nervio facial.
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 CAPiTULO 11

Lesiones infratentoriales

en esclerosis multiple

as lesiones infratentoriales forman parte de los criterios de diagndstico

de McDonald 2017 para establecer la diseminacién en espacio. Suiden-
tificacion es de gran importancia, ya que la presencia de 2 o mas lesiones a
este nivel se asocia con progresion de la discapacidad a largo plazo.!

Las lesiones desmielinizantes de la fosa posterior (tallo encefalico y ce-
rebelo) se estudian preferentemente en las secuencias axiales FLAIR 3D y
T2W turbo spin-echo (TSE). A este nivel, las fibras mielinizadas tienen una
disposicién compacta y discurren por espacios limitados, por lo que en las
secuencias T2-FLAIR convencionales, la inversién y atenuacién del LCR no
permite delimitar y caracterizar adecuadamente las lesiones infratentoria-
les.? La secuencia doble inversion recuperacion (DIR) tiene la ventaja de
mostrar lesiones mas pequefias, ya que atenda la sefial tanto de la sustancia
blanca como del LCR.?

Las lesiones activas en el tallo encefdlico presentan realce al medio de
contraste con gadolinio, mostrando desde placas nodulares homogéneas,
hasta un patrén de reforzamiento en anillo completo o incompleto.?
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Lesiones en mesencéfalo

En el mesencéfalo, las lesiones suelen afectar la sustancia gris periacue-
ductal (28%), los tractos espinotalamicos (22%), el fasciculo longitudinal
medial (FLM) (18%), los ntcleos oculomotores (14%), el lemnisco me-
dial (12%), la formacion reticular paramediana pontina (8%) y el nuicleo
rojo (6%).*

La EM es la causa mas frecuente de OIN en las mujeres jovenes.” Hasta
en un 80% de los pacientes se presentan alteraciones en los movimientos
oculares en algin momento de la enfermedad, las manifestaciones mas fre-
cuentes son la OIN uni o bilateral o el sindrome mesencefalico dorsal.”
En un estudio retrospectivo, se realiz6 una IRM a 40 pacientes con EM y
OIN, encontrando una lesiéon del FLM en 72.5% de los pacientes, el 17.5%
presentaba una lesion en el puente superior, 10% en puente medio, 10% en
el mesencéfalo y 2.5% en la unién pontomedular.®

Viieta clinica

Una mujer de 37 afnos con diagnostico de EMRR presen-
t6 un episodio de ataxia con dificultad para la deam-
bulacién, requiriendo apoyo bilateral para la marcha.

Su IRM de cerebro mostré una lesion infratentorial con
datos de actividad inflamatoria aguda.




LESIONES INFRATENTORIALES EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 11. Lesion desmielinizante en el pedinculo cerebeloso medio izquier-
do, de comportamiento hipointensa en secuencias T1 (A) e hiperintensa en T2 (B) y FLAIR
(C), sin realce poscontraste (D).

Figura 2, Capitulo 11. Presencia de lesiones desmielinizantes en la regién lateral izquierda
mesencefalica, en el puente y en la base del pedtinculo cerebeloso superior izquierdo, de
comportamiento hipointenso en secuencias T1 (A) e hiperintenso en T2 (B) y FLAIR (C),
con realce nodular poscontraste (D).
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Lesiones en puente

En el puente, las lesiones desmielinizantes normalmente son bien deli-
mitadas, redondeadas, de mas de 3 milimetros. Se presentan en areas de
sustancia blanca compacta, como los pedinculos cerebelosos, zonas con-
tiguas a las cisternas, al piso del cuarto ventriculo y en la zona de entrada
de la raiz del nervio trigémino.

Viieta clinica

Un hombre de 40 afios con diagnéstico de EMRR con
un EDSS 2.5, present6 un sindrome cerebeloso izquier-
do caracterizado por temblor de intencion, dismetria,
disdiadococinesia y disartria escandida. Se calculé un
EDSS de 3.5 puntos, con incremento de 1 punto a la eva-

luacién previa, por lo que se decidié administrar bolos
de esteroide IV por 5 dias. Se solicité una IRM de cere-
bro donde se observan lesiones ovoideas, bien delimi-
tadas, localizadas en el tegmento pontino, pedunculo
cerebeloso medio derecho y superior izquierdo.




LESIONES INFRATENTORIALES EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 3, Capitulo 11. Lesiones desmielinizantes con afectacion de estructuras infraten-
toriales, de comportamiento hipointenso en secuencias T1 (A) e hiperintenso en T2 (B),
localizadas en la protuberancia, en los peduinculos cerebelosos medios y en los hemisfe-
rios cerebelosos.

Vineta clinica
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Figura 4, Capitulo 11. Lesion desmielinizante hiperintensa en FLAIR (A) y T2 (B), en el
pedunculo cerebeloso inferior izquierdo.

Viieta clinica

Una mujer de 25 afos con diagnostico de EM primaria progresiva
(EMPP), debuté con un sindrome vertiginoso, el cual se diagnosticé
inicialmente como una enfermedad de Méniére. Al aiio siguiente se so-
licité una IRM de cerebro por exacerbacion de los sintomas. Se obser-
varon lesiones hiperintensas periventriculares e infratentoriales su-
gestivas de enfermedad desmielinizante por EM. Posteriormente pre-
sentd paraparesia, diplopia a la mirada horizontal, dismetria, disdia-

dococinesia, con un EDSS de 7.0. Se realizé el diagnostico de mielitis

transversa y una OIN bilateral, se solicité una IRM de cerebro y de la
médula espinal, observando una mielitis transversa parcial desde C2
a T2y lesiones infratentoriales en el puente a nivel de los pedinculos
cerebelosos medios de manera bilateral (figura 2A y B). Se manejé con
bolos de esteroide, se inicié el TME con rituximab. Actualmente con es-

tabilidad clinica y radiolégica, con un EDSS de 1.5 por una respuesta
extensora plantar bilateral e hipopalestesia de los miembros pélvicos.




LESIONES INFRATENTORIALES EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 5, Capitulo 11. Se observa afectacion de estructuras de la fosa posterior, con lesiones
hipointensas en T1 (A) e hiperintensas en T2 (B) en los pedinculos cerebelosos medios.
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Sindrome cerebeloso

en esclerosis multiple

D esde las descripciones iniciales de la EM por el neurdlogo francés Char-
cot en 1868, se mencionaron sintomas cerebelosos de la enfermedad,
con la triada de temblor, nistagmo y disartria escandida.'

El sindrome cerebeloso suele debutar con ataxia en el 80% de los pa-
cientes; el temblor puede afectar a las extremidades, tronco o las cuerdas
vocales. Las lesiones en el cerebelo se pueden asociar a un déficit cognitivo
y de las funciones ejecutivas, con un curso clinico mas grave y de peor
prondstico."?

En la IRM se observan hiperintensidades en la secuencia T2, ovoideas,
bien definidas, Gnicas o multiples y que clasicamente afectan a los pedin-
culos cerebelosos medios y superiores.’

La mayoria de las lesiones leucocorticales o intracorticales en el cerebelo
se observan mejor en la secuencia de inversion recuperacion fase sensitiva
(PSIR). Esta secuencia tiene un mejor contraste de la sustancia blanca y
gris, lo cual permite detectar hasta 3 veces mas lesiones en la corteza cere-
belosa que con la secuencia DIR. En un estudio en 40 pacientes con EM,
usando PSIR se localizaron lesiones en la corteza cerebelosa en 78% de los
pacientes, a diferencia del 60% usando la secuencia DIR.*
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Viieta clinica

Un hombre de 35 afos inicié con paresia del miembro
pélvico izquierdo, un afio después presenté un sindro-
me cerebeloso hemisférico izquierdo con nistagmo
horizontal, dismetria bilateral, disdiadococinesia, tem-
blor de intencién y marcha ataxica con lateropulsion a
la izquierda. Amerité el uso de bastén por inestabilidad
postural, en la prueba de resistencia de la marcha ca-

mino6 Unicamente 50 metros. Aunado a esto, se encon-
traron datos de deterioro cognitivo como bradipsiquia,
déficits visuoespaciales, alteracion en el recuerdo dife-
rido y atencion, su EDSS fue de 6.5 y se diagnosticé EM
al tener el antecedente de 2 episodios clinicos y dise-
minacion en espacio en la resonancia cerebral.




SINDROME CEREBELOSO EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 12. Lesiones ovaladas en la regién medial del hemisferio cerebeloso
izquierdo, que se presentan hipointensas en T1, sin realce poscontraste (A); de comporta-
miento hiperintenso en T2 (B). Se identificd un realce posiblemente vascular por anomalia
del desarrollo venoso adyacente a las lesiones (circulo en A).
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Lesiones hipointensas en T1

en esclerosis multiple

L as lesiones hipointensas en T1 son areas de pérdida axonal, desmieli-
nizacién y edema, dependiendo de la progresion de la enfermedad, las
podemos diferenciar en lesiones agudas y crénicas.

Las lesiones agudas se asocian a areas de hiperintensidad en secuencia
T2, pueden presentar realce al medio de contraste, con grados variables de
destruccidn tisular y edema. Estas lesiones pueden disminuir de tamafio o
incluso desaparecer tras el cese del proceso inflamatorio.!

Durante el curso de la enfermedad, del 20 al 40% de las lesiones hipoin-
tensas en secuencia T1 se convierten en lesiones crdnicas, con destruccion
tisular irreversible y una disminucién de la densidad axonal, las cuales se
denominan “agujeros negros”

Los agujeros negros deben de ser evaluados en secuencias spin-eco y
no deben de ser valoradas en secuencias fuertemente potenciadas en T1
con pulso de inversion recuperacién, como son MPRAGE (eco-gradiente
rapido con pulso de magnetizacion), PSIR o GRE (eco-gradiente), ya que,
en todas estas, las lesiones hiperintensas en T2 se visualizan hipointensas
en T1. Para que una lesion sea considerada “agujero negro’, debe persistir
hipointensa durante al menos 6 meses.’

Los “agujeros negros” aparecen mas frecuentemente a nivel supratento-
rial, contribuyen a la disminucién del volumen cerebral y en el grado de
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atrofia.’ El aumento de estas lesiones esta fuertemente correlacionado con
la tasa de progresion de la discapacidad en la EM y se consideran un mar-
cador independiente de la disfuncién cognitiva.*

Figura 1, Capitulo 13. IRM en paciente con EM en secuencias FLAIR (A) y T1SE, en donde
se identifica una lesion desmielinizante de comportamiento hiperintenso en FLAIR y mar-
cadamente hipointenso en T1 (flecha amarilla), compatible con un “agujero negro”.



LESIONES HIPOINTENSAS EN T1 EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 2, Capitulo 13. Secuencias FLAIR axial (A) y T1SE (B), en las que se observan le-
siones desmielinizantes confluentes a nivel periventricular, hiperintensas en secuencias
FLAIR y algunas hipointensas en T1.
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Mielitis en esclerosis multiple

L os brotes medulares en la EM se presentan tipicamente como mielitis
parciales, que generan un déficit agudo o subagudo de las modalidades
motoras, sensoriales y autondmicas.! La presencia de lesiones medulares se
considera como un factor de mal prondstico, ya que hasta en un 22% pre-
dice progresion de la enfermedad.’

Se recomienda realizar una IRM de la médula espinal cuando la presen-
tacion clinica sugiere una lesién medular, cuando se sospecha EMPP osila
IRM cerebral es normal, pero hay una fuerte sospecha clinica del diagnés-
tico de EM.% El protocolo estandar incluye a las secuencias sagitales en T2W
TSE, densidad de protones, STIRy T1 contrastado.

Las lesiones medulares suelen ser pequefias, menores de 3 segmentos en
su eje longitudinal y con una distribucién dorsolateral en los cortes axiales,
donde abarcan menos del 50% del espesor de la médula espinal. La locali-
zacién mas frecuente es la médula cervical en el 60%, seguido de la médula
toracica en el 25% de los casos.’?
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Viieta clinica

Una mujer 51 afios con EM de 5 aios de evolucion debu-
t6 con un vértigo transitorio, posteriormente presento
parestesias y dolor urente en los miembros inferiores
que remitié parcialmente y dejé como secuela pareste-
sias en ambos pies. El afo siguiente acudié por debili-
dad en los miembros superiores, asi como dificultad de
la marcha que requirié de apoyo unilateral.

Figura 1, Capitulo 14. Resonancia magnética de la médula espinal en la cual se ob-
serva una lesién hiperintensa a nivel de T6 con realce poscontraste en corte axial (A)
y sagital (B).



MIELITIS EN ESCLEROSIS MULTIPLE
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Atrofia cerebral en esclerosis

multiple

L a atrofia cerebral es un marcador de neurodegeneracion, pérdida axo-
nal e inflamacion crénica en la EM. El aumento en la pérdida de volu-
men cerebral en el primer afio de la enfermedad se ha determinado como
un predictor de la discapacidad fisica y cognitiva a largo plazo."?

La pérdida de volumen cerebral en una persona sana es de 0.1 a 0.3%
por afio en promedio, mientras que en pacientes con EM es de 0.5 a
1.0% por afio."* Asi mismo, los HLA (antigenos leucocitarios humanos) de
alto riesgo para EM (DRB1 o DQB1) se han asociado a una mayor pérdida
de volumen cerebral."?

La atrofia cerebral en pacientes con EM ocurre en todo el espectro de la
enfermedad, aunque varia de acuerdo al fenotipo clinico, en pacientes con
EM recurrente remitente hay mayor ventriculomegalia, mientras que en
las formas progresivas predomina la atrofia cortical. Es importante tomar
en cuenta que el inicio temprano del TME disminuye la pérdida axonal y
limita la atrofia cortical a largo plazo.*’

La volumetria por IRM es una técnica muy util en la evaluacién de los
cambios atréficos que se producen como consecuencia de la EM. Actual-
mente se utilizan métodos automatizados basados en voxeles y secuencias
3D para la deteccion fiable de cambios estructurales; sin embargo, existen
factores fisioldgicos que afectan las estimaciones de volumen cerebral; por
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lo que no hay evidencia actual suficiente o disponibilidad de tecnologia
estandarizada en todos los centros para recomendar su uso rutinario.®

Viieta clinica

Un hombre de 34 aios con diagndstico de esclerosis
multiple secundaria progresiva (EMSP) inicié con una
NO izquierda que remitié con esteroide IV. Posterior-
mente, presentd cefalea, vértigo, ataxia y diplopia, se
realiz6 una IRM donde se observaron lesiones hiperin-

tensas ovoides en regiones periventriculares, yuxtacor-
ticales e infratentoriales con captacion de contraste en
3 lesiones. Inicié tratamiento de terapia anti-CD20, con
estabilidad clinica y radioldgica.




ATROFIA CEREBRAL EN ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 15. Estudio comparativo de IRM realizadas en el afio 2008 (A) y en 2021
(B) en el mismo paciente, que permite identificar diseminacién temporal por incremento
en el numero de lesiones, las cuales confluyen; ademas de disminucién de volumen cere-
bral que se caracteriza por un incremento en la profundidad del espacio subaracnoideo a
nivel frontal y temporal.
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Figura 2, Capitulo 15. Resonancia magnética de cerebro en cortes sagitales en secuen-
cias FLAIR, de resonancias magnéticas del mismo paciente, realizadas en 2008 (A) y en
2021 (B), con un incremento en el nimero de lesiones desmielinizantes a nivel periventri-
cular y yuxtacortical, asociado a un cuerpo calloso adelgazado de aspecto atréfico, con
disminucién de volumen cerebral evidenciado por un aumento en la profundidad del es-
pacio subaracnoideo.
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Esclerosis multiple primaria

progresiva

D el 10 al 15% de los pacientes con EM debutan como variedad primaria
progresiva, estos pacientes se caracterizan por presentar progresion de
la discapacidad desde el inicio de la enfermedad.

La EMPP puede diagnosticarse en pacientes con al menos 1 afio de pro-
gresion de la discapacidad (determinada retrospectiva o prospectivamen-
te) independientemente de las recaidas clinicas, mas 2 de los siguientes
criterios: una o mas lesiones hiperintensas en T2 caracteristicas de EM en
una localizacion tipica, 2 o mas lesiones hiperintensas en T2 en la médula
espinal o la presencia de BOC en el LCR.!

Los pacientes con EMPP suelen tener menos lesiones cerebrales y me-
nor cantidad de lesiones con realce con gadolinio.! En un seguimiento de
pacientes con EMPP a 2 afios, el 91% de la carga lesional total provenia de la
ampliacion de las lesiones ya existentes y solo el 9% de lesiones nuevas.?
Las lesiones lentamente expansivas en la secuencia T2 en pacientes con
EMPP reflejaban la pérdida crdnica de tejido en ausencia de inflamacién
aguda.’

En la médula espinal, las lesiones pequenias tienden a ser confluentes,
incluso pueden simular lesiones difusas o mielitis extensas. Tipicamente se
asocian con atrofia del cordén medular.?
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Viieta clinica

Un hombre de 34 afios, que inicié en 2019 con parapa-
resia de predominio izquierdo que progresoé a lo largo
de un afo, por lo cual requirié el uso de bastén. Acudié
a valoracion en el 2020, cumplié criterios de McDonald
2017 para EMPP, se inici6 manejo con un farmaco
anti-CD20 y actualmente, se encuentra sin progresion
de la discapacidad.

Figura 1, Capitulo 16. Resonancia magnética de columna cervical con secuencia sagital
T2 (A 'y B) en donde se observa hiperintensidad difusa de la médula espinal desde C2 a C7
que se asocia a atrofia medular, que en la secuencia T1 sagital posgadolinio (C) presenta
realce sutil a nivel de C5.



ESCLEROSIS MULTIPLE PRIMARIA PROGRESIVA

Figura 2, Capitulo 16. IRM de encéfalo (mismo paciente que el de la figura 1). En secuen-
cias T2 (A) y FLAIR (B) existen lesiones periventriculares, una de las cuales es hipointensa
en secuencias T1 poscontraste (C), que permite demostrar menor carga lesional en encé-
falo que la presentada a nivel medular.
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Comparacion de lesiones entre EMRR y EMPP:

Figura 3, Capitulo 16. Diferencias por imagen a nivel medular y encefélico en pacientes con
EMRR (A y C) y con EMPP (B y D). En el paciente con EMRR se identifican lesiones hiper-
intensas focales de forma ovalada, de localizacién yuxtacortical y subcortical, con lesiones
de segmento corto a nivel cervical. En el paciente con EMPP, la afectacion encefdlica a nivel
periventricular es confluente y en médula espinal la afectacion es difusa y asociada a atrofia.



ESCLEROSIS MULTIPLE PRIMARIA PROGRESIVA
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Esclerosis multiple secundaria

progresiva

n pacientes con EM de larga evolucidén, puede ocurrir un empeora-

miento insidioso de la funcién neuroldgica independientemente de las
recaidas, esto se conoce como esclerosis multiple secundaria progresiva
(EMSP).!

Los factores de riesgo asociados con la evolucion hacia formas progre-
sivas incluyen: pacientes de edad avanzada al inicio de la EM, de sexo
masculino, con alta frecuencia de recaidas tempranas y mayor duracién de
la enfermedad. El uso de TME puede retrasar la evolucion natural a EMSP
hasta 30 anos después del diagndstico.?

En IRM existen factores predictivos de progresiéon de la enfermedad,
principalmente la mayor carga de lesiones en T2, la acumulacién de aguje-
ros negros en T1, el realce leptomeningeo, la atrofia cortical y las lesiones
medulares.

Las lesiones lentamente expansivas son mas frecuentes en la EMSP y
pueden ser ttiles como herramienta prondstica, se considera que son el
correlato morfoldgico de la progresion de la enfermedad, reflejan pérdida
crénica de tejido y ausencia de inflamacién aguda. Se caracterizan por una
acumulacién de macréfagos/microglia en el borde de lalesién que median
la ruptura activa de la mielina y el dano axonal.’ En los estudios de reso-
nancia magnética se observan hiperintensas en T2 como lesiones conti-
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guas que presentan expansion local y menor intensidad en secuencia T1,
en secuencias de susceptibilidad magnética presentan un borde de hierro
en el limite de la lesiéon que puede aumentar de tamano por la constante
inflamacion.*

Viieta clinica

Una mujer de 59 afos con cuadro de NO bilateral, se
diagnosticé con EMRR con un EDSS inicial de 2.5 pun-
tos. Inicialmente fue tratada con interferon beta con
mal apego. Presenté multiples brotes a lo largo de los
afos con mielitis recurrente en 3 ocasiones. Actual-
mente ha tenido un aumento progresivo de los sinto-
mas neuroldgicos no relacionados a brotes, con EDSS

de 6.5, diagnosticandose asi progresion a EMSP des-
pués de 34 afos del inicio de la enfermedad.

Al comparar las IRM de craneo de 2011 y 2021 (figu-
ras 1A y B) se observa un aumento del tamaiio de las
lesiones, mayor atrofia cerebral, con prominencia de
surcos y ventriculomegalia progresiva, hallazgos que
se asocian a EMSP.
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Figura 1, Capitulo 17. Resonancia magnética de cerebro en corte axial supratentorial a
nivel de ventriculos laterales en la secuencia T1 con gadolinio del 2011 (A) y 2021 (B). Se
observa el aumento de lesiones hipointensas en la IRM mas reciente (B) que se observan
como lesiones ovoideas, bien delimitadas, hipointensas en secuencia T1, con datos de
atrofia cortical generalizada, prominencia de surcos y ventriculomegalia progresiva.
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Figura 2, Capitulo 17. IRM axial en secuencias FLAIR del afio 2011 (A) y del 2021 (B) en el
que se aprecia el aumento en el tamafio de las lesiones por probable expansién debido a
inflamacion cronica.



ESCLEROSIS MULTIPLE SECUNDARIA PROGRESIVA

Referencias

1. Cree BA. Secondary Progressive Multiple Sclerosis: New Insights. Neurology. 2021 Jun 4.

2. Bruce AC. Secondary Progressive Multiple Sclerosis Review. Neurology. 2021;97:378-
388.

3. Prineas JW. Immunopathology of secondary-progressive multiple sclerosis. Ann Neurol.
2001 Nov;50(5):646-657.

4. Dal-Bianco. Slow expansion of multiple sclerosis iron rim lesions: pathology and 7 T
magnetic resonance imaging. Acta Neuropathol. 2017 Jan;133(1):25-42.

5. Tavazzi E. MRI biomarkers of disease progression and conversion to secondary-progres-
sive multiple sclerosis. Expert review of neurotherapeutics. 2020 Aug 2;20(8):821-834.







 CAPiTULO 18

Esclerosis multiple altamente

activa

La esclerosis multiple altamente activa (EMAA) se ha definido como
cualquier tipo de EM que se asocie con ataques severos, repetitivos y
acumulacion acelerada de discapacidad; incluyéndose en esta definicion a
pacientes con EMRR con uno o mas de las siguientes caracteristicas:

1. Historia de >=1 recaida por afio.
2. Presencia de >1 lesion captante de gadolinio.
3. Recuperacion incompleta tras las recaidas.”?

En la IRM de pacientes con EMAA podemos observar una alta carga de le-
siones en la secuencia T2, con multiples lesiones con realce poscontraste al
inicio de la enfermedad, que pueden persistir con realce a pesar del TME,
asi como atrofia cerebral temprana. La actividad de las nuevas lesiones en
la IRM confiere un riesgo mayor de la progresion de la discapacidad, inde-
pendientemente de las recaidas y debe tratarse con terapias de alta eficacia.?
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Viieta clinica

Una mujer de 28 afos inici6 con un sindrome vertigino-
so agudo, diplopia horizontal y lateralizacién de la mar-
cha; exploraciéon con nistagmo horizontal, hipoacusia
derecha, hiperreflexia generalizada, disdiadococinesia

bilateral y ataxia. Se diagnostic6 EMRR altamente ac-
tiva por presentar mas de 2 lesiones activas en la IRM,
con EDSS de 6 en su primer afo y se inicié6 TME de alta
eficacia.




ESCLEROSIS MULTIPLE ALTAMENTE ACTIVA

Figura 1, Capitulo 18. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales y médula cervi-
cal en corte sagital, en secuencia FLAIR (A) y T1 poscontraste (B), demuestra la presencia
de multiples lesiones supratentoriales, cerebelosas y medulares con realce al medio de
contraste.
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Sindrome clinico aislado

1 sindrome clinico aislado (SCA) es el primer episodio clinico sugestivo

de EM en el que atin no se retinen todos los criterios para establecer el
diagndstico de EM. Esta es la forma de presentacion inicial mas frecuente
de la EMRR. El SCA es un episodio monofasico con sintomas y hallazgos
objetivos que reflejan un evento inflamatorio desmielinizante focal o mul-
tifocal en el SNC, sin evidencia de episodios previos de desmielinizacion
por historia del paciente o por IRM.!

Las manifestaciones tipicas incluyen la NO, OIN, sindrome focal del
tronco cerebral, sindrome cerebeloso o mielitis parcial. Los sintomas se
desarrollan de forma aguda o subaguda, con duracién de al menos 24 ho-
ras, con recuperacion total o parcial, en ausencia de fiebre o infeccion.?

En la mayoria de los pacientes, el SCA se considera un precursor de la
EM. La IRM de cerebro y médula espinal es la prueba paraclinica mas util
para ayudar a su diagnéstico y puede determinar la diseminacion en espa-
cio (una o mas lesiones hiperintensas en T2 caracteristicas de EM, en 2 o
mas localizaciones tipicas) o diseminacion en tiempo (lesiones con y sin
realce de gadolinio en el mismo estudio o lesiones nuevas o con aumento
de tamano en relacién con el estudio de imagen previo) en pacientes con
un SCA. El riesgo de progresion clinica a EM en pacientes con IRM anor-
mal es de 50% a 7 afios y de 70% a 15 afios; comparado con un 8y 25%, res-
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pectivamente, en pacientes con una IRM normal.> Asi mismo, la presencia
de BOC en el LCR es un factor de riesgo independiente para la recurrencia
clinica, aumentando el riesgo de conversion hasta 64% en pacientes con
una IRM anormal.?

Viieta clinica

Muijer de 33 afnos de edad, con diagnéstico de enferme-
dad de Cushing, a quien se le realiz6é una IRM de hipéfi-
sis de seguimiento, en la cual se observaron 4 lesiones
hiperintensas en la secuencia T2, en regiones yuxtacor-
tical y periventricular. Al interrogatorio dirigido, refirié
un episodio de paraparesia de 2 semanas de duracion,
atribuido al trastorno endocrinoldgico, con mejoria
posterior a la adrenalectomia y uso de dosis altas de
esteroides. Se realizé una IRM de columna cervicoto-
racica donde se encontré una lesion hiperintensa en la
secuencia T2 e hipointensa en la secuencia T1, sin re-
forzamiento al me139dio de contraste. De acuerdo con
los criterios de McDonald 2017, presenté un episodio
clinico y diseminacion en 3 espacios, con BOC negati-
vas. Se diagnosticé un SCA por ausencia de la disemi-
nacion en tiempo.
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SINDROME CLiNICO AISLADO

Figura 1, Capitulo 19. Resonancia magnética de cerebro en secuencia T2-FLAIR donde se
observan lesiones hiperintensas ovoideas, bien delimitadas, en la regién yuxtacortical y
periventricular.
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Sindrome radiolagico aislado

| sindrome radioldgico aislado (SRA) se define por hallazgos inciden-

tales en la IRM cerebral o de la médula espinal que por su localizacién
y morfologia son altamente sugestivos de EM, observados en pacientes
asintomaticos que carecen de antecedentes o cuadro clinico sugestivo de
EM. Normalmente, la IRM se ha obtenido por una afeccién no relacionada,
como por cefalea o traumatismo craneal.!

En una cohorte de pacientes con SRA, 59% presentd progresion radio-
légica, es decir, presentaron una nueva lesion de mas de 3 mm en T2, una
nueva lesién captante de gadolinio o aumento de tamano de una lesiéon
anterior. E1 22% de los pacientes presentd un evento clinico en un pro-
medio de 5.4 afios.!

La presencia de lesiones medulares en pacientes con un SRA determiné
que hasta 85% de estos pacientes desarrollaron SCA o EM en un promedio
de 1.6 afios. Dentro del grupo de pacientes que no tuvieron una afecciéon
medular, solo 7% desarrollé EM.?

Un metaanalisis de 388 pacientes con SRA demostré que aproximada-
mente el 60% presenta progresion en el nimero de lesiones y hasta un
tercio tendra sintomas clinicos a los 5 afios de seguimiento, ya sea manifes-
tando un SCA o cumpliendo criterios para EM.?
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Hay ensayos clinicos en curso para determinar si el TME en individuos
con SRA retrasa o impide la progresién a EM, se espera que estos tengan un
impacto sustancial en las decisiones sobre el tratamiento del SRA.*

Viieta clinica

Una mujer de 44 afios con diagnostico de microprolac-
tinoma y purpura trombocitopénica idiopatica, se reali-
z6 una IRM como seguimiento del adenoma hipofisario,
donde se evidenciaron lesiones hiperintensas en la se-
cuencia T2 (figura 1B), ovoideas, de >3 mm, de predo-
minio periventricular. Desde el afio anterior ya se obser-

vaban algunas de estas lesiones (figura 1A). Las BOC
y los anticuerpos anti-AQP4 resultaron negativos, en
la IRM cervical no se mostraron lesiones. Actualmente
contindia asintomatica, se establecié el diagnéstico de
SRA en seguimiento con una IRM de craneo anual.
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Figura 1, Capitulo 20. A) Cortes axiales en secuencias FLAIR, en paciente que acudié por
diagnostico de prolactinoma. Se identifican lesiones hiperintensas, de forma ovalada y
redondeada, mayores de 3 mm de diametro, a nivel yuxtacortical y periventricular (A), que
en estudio de seguimiento a un afio (B) presenté incremento en el nimero de lesiones.
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Sindrome de reconstitucion

Inmunologica

| sindrome de reconstitucion inmune (SRI) es una respuesta inmune

inflamatoria dirigida contra los antigenos de la mielina, que se asocia
a la suspension subita de ciertos tratamientos para EM, principalmente
después del uso de inhibidores del trafico linfocitario como fingolimod o
natalizumab. El mecanismo de accién de estos medicamentos es secuestrar
los leucocitos reactivos fuera del SNC, impidiendo su egreso de los linfo-
nodos e impidiendo que atraviesen la barrera hematoencefalica. El cese del
tratamiento resulta en una rdpida reconstitucion de la inmunidad celular,
con tréfico celular a través de la barrera hematoencefalica dirigida contra
el SNC, ocasionando actividad tisular que se traduce en un incremento en
las lesiones por IRM y deterioro clinico significativo.!

La IRM es esencial para el diagndstico correcto del SRI, es importante
su diferenciacién de la leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP) y
de nuevas lesiones desmielinizantes activas. Las lesiones sugerentes de SRI
suelen afectar la sustancia blanca periventricular y cuerpo calloso, generan
edema y efecto de masa, suelen tener realce al contraste en forma de anillo,
ya sea en el borde de la lesion o dentro de ella; con PCR negativa para el
virus JC en LCR.>?
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Viieta clinica

Una mujer de 33 anos de edad, con diagnéstico de
EMRR en tratamiento con natalizumab durante 2 anos,
se encontraba en adecuado control con un EDSS de
2.5. Suspendio6 el tratamiento de forma subita y pocos
meses después inicié con paraparesia progresiva que
impidié la deambulacién, se agregaron parestesias en
el miembro toracico derecho y debilidad en ambas ex-
tremidades superiores. Por la rapida evolucién clinica

y severidad de los sintomas se decidi6 su hospitaliza-
cioén, se iniciaron esteroide IV y sesiones de plasma-
féresis. Durante su estancia, la paciente continué con
empeoramiento del estado de despierto y con mal ma-
nejo de secreciones, ameritando ventilacion mecanica
invasiva, con evolucion intrahospitalaria térpida y pro-
longada hasta su fallecimiento.




SINDROME DE RECONSTITUCION INMUNOLOGICA

Figura 1, Capitulo 21. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales. A: Secuencias
FLAIR en paciente con EMRR durante el tratamiento con natalizumab, que evidencia lesio-
nes hiperintensas, ovaladas y redondeadas en la sustancia blanca yuxtaxortical y peri-
ventricular. By C: IRM realizada debido a deterioro clinico posterior a suspension abrupta
del natalizumab, en la cual se observa incremento en el nimero y en el tamafio de las
lesiones, con realce poscontraste.
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Viieta clinica

Una mujer de 48 aiios de edad con diagnéstico de EMRR,
en tratamiento inicial con interferén Beta-1a por 5 aios
con respuesta suboptima por progresion radiolégica
y presentar 2 brotes. Se decidié cambiar a fingolimod
con adecuada respuesta, con un EDSS de 1.5. Dos aios

después, la paciente suspendié de forma voluntaria el
fingolimod. Siete meses después, comenzo6 con disar-
tria, mayor fatiga e inestabilidad para la marcha. Se
manejo con esteroide IV con mejoria clinica parcial, ac-
tualmente con un EDSS de 3.5.




SINDROME DE RECONSTITUCION INMUNOLOGICA

Figura 2, Capitulo 21. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales en paciente
bajo tratamiento con fingolimod (A), en donde se observan lesiones desmielinizantes de
localizacién periventricular y yuxtacortical. Posterior a la suspension abrupta del trata-
miento, la IRM con secuencias T2 y T1 poscontraste (B) presenta importante incremento
en el volumen de las lesiones y lesiones nuevas “pseudoquisticas” con realce en anillo
después del contraste.
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Leucoencefalopatia multifocal

progresiva

a leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP) es una enfermedad

desmielinizante altamente discapacitante y potencialmente fatal, cau-
sada por la reactivacion del poliomavirus John Cunningham (JC). La in-
feccion primaria asintomatica por el virus JC se produce en la infanciay se
pueden encontrar anticuerpos hasta en el 86% de los adultos. La reactiva-
cién ocurre en pacientes con inmunosupresion severa, virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH) y con el uso crénico de inmunosupresion,
como puede ocurrir con algunos tratamientos de la EM. La replicacién
viral en este contexto, produce variantes neurotrdpicas que pueden repli-
carse en las células gliales, induciendo una infeccién litica de los oligo-
dendrocitos.!

El diagnéstico se realiza basdandose en la clinica, las caracteristicas ima-
genoldgicas, y demostrando la presencia del virus JC en LCR o en biopsia
cerebral. La LMP suele manifestarse con déficits neurolégicos subagudos
que incluyen alteracién del estado mental, déficits motores, ataxia, afasia,
hemianopsia o diplopia, aunque puede ser asintomatica en las primeras
fases.?

El natalizumab es uno de los farmacos inmunomoduladores mads aso-
ciados a la LMP, la serologia positiva para el virus JC previa al inicio del
tratamiento, su uso durante mas de 24 meses y el uso previo de terapias
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inmunosupresoras son los 3 factores de riesgo mas importantes para esta
complicacion.?

En resonancia magnética, las lesiones por LMP en pacientes con EM sue-
len evidenciar una o mds dreas de afectacion periféricas, bilaterales y asi-
métricas, de localizacion subcortical con involucro de las fibras en “U”, que
también se pueden extender hacia la sustancia gris; con bordes bien defi-
nidos hacia la sustancia gris y mal delimitados hacia la sustancia blanca. Se
comportan iso/hipointensas en T1, dependiendo del grado de destruccién
de la sustancia blanca e hiperintensas en secuencias T2 y FLAIR, con hiper-
intensidad en secuencias de difusion (con o sin disminucién de los valores
del coeficiente de difusion aparente) y sin un realce importante después del
contraste. Ademas, es caracteristico de estas lesiones, la presencia de un pa-
trén microquistico o granular en secuencias T2 y FLAIR (en “via lactea”),
en el interior de las mismas o en la sustancia blanca adyacente o incluso en
el hemisferio cerebral contralateral. En secuencias de susceptibilidad mag-
nética es caracteristica una banda hipointensa lineal o giriforme en las
fibras en U paralesionales.’



LEUCOENCEFALOPATIA MULTIFOCAL PROGRESIVA

Vineta clinica*

Una mujer de 54 afos con EMRR tratada con interfe-
rén de 12 millones y acetato de glatiramer, con falla
a los mismos por persistir con actividad radioldgica,
por lo que se modific6 TME a natalizumab, mantenién-
dose estable durante 3 aios, con EDSS de 0 puntos.
Inicié con parestesias en miembros inferiores, vision
borrosa y anomia. Dos semanas después se agrego
hemiparesia faciocorporal derecha. En su IRM cerebral
se observo una lesion frontal izquierda hiperintensa en
secuencias T2/FLAIR, con index de virus JC en LCR po-
sitivo con 589.47 copias/ml detectadas. Se suspendi6
natalizumab y se iniciaron bolos de metilprednisolona
y plasmaféresis, sin mejoria clinica, por lo que se inicié
inmunoglobulina IV con leve mejoria. Actualmente se
encuentra con EDSS de 7 en rehabilitaciéon fisica y de
lenguaje.
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Figura 1, Capitulo 22. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales de la paciente
en urgencias, a 2 semanas del inicio de los sintomas, en donde se observa una lesién
nueva hipointensa en T1 en region frontal izquierda sin reforzamiento al contraste (A) que
en secuencias T2 y FLAIR se presenta como hiperintensa con patrén microquistico (B y C).
Caso e imagenes: cortesia de la Dra. Sandra Quifiones Aguilar.*
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Variantes tumefactivas

de esclerosis multiple

as variantes tumefactivas de EM comprenden un espectro de enferme-
dades inflamatorias desmielinizantes que se presentan con sindromes
clinicos atipicos, hallazgos radioldgicos atipicos, curso inusual y ausencia
0 pobre respuesta al tratamiento para la EM. Las lesiones desmielinizantes
pseudotumorales son lesiones agudas, de gran tamafo (>2 cm), con edema
adyacente, efecto de masa y reforzamiento en anillo, que radiolégicamente
simulan tumores o abscesos."?
El consenso internacional de IRM clasifica a las lesiones tumefactivas
en infiltrativas, megaquisticas, con realce en anillo y concéntrica de Balé.*
Dentro de las variantes se incluye:

Enfermedad de Schilder
Variante Marburg
Esclerosis concéntrica de Balo

Los hallazgos por resonancia magnética incluyen realce en anillo o en ani-
llo abierto, asi como lesiones heterogéneas, parcheadas o difusas en las le-
siones con patrén infiltrativo, con un borde de hipointensidad en T2 y res-
triccion periférica en secuencias de difusion; con edema y efecto de masa
menor que el esperado para el tamano de la lesion.*
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Variante Marburg

Son lesiones hemisféricas grandes que pueden estar localizadas en el tron-
co encefalico, cerebelo o médula espinal, muestran realce con medio de
contraste, con importante edema perilesional. Se presenta de una forma
aguda, rapidamente progresiva, fulminante y asociada a desmielinizacion
masiva, lesién axonal con necrosis y cavitacion.!

Viieta clinica

Una mujer de 32 afos con antecedente de hipotiroi-
dismo, presenté progresivamente hemiparesia dere-
cha, vértigo, hipoacusia derecha, diplopia a la mirada
horizontal, dismetria y disdiadococinesia derecha. Se
solicité una IRM de cerebro, en la cual se encontraron
lesiones supratentoriales y una lesion tumefactiva pon-

tobulbar derecha de aspecto desmielinizante con re-
forzamiento al medio de contraste. Se solicitaron BOC,
que resultaron positivas en el LCR (patron de sintesis
intratecal). Por las caracteristicas de las lesiones, se
diagnosticé una EM variante Marburg.




VARIANTES TUMEFACTIVAS DE ESCLEROSIS MULTIPLE

IRM Craneo axial 06.05.2016

FLAIR

Figura 1, Capitulo 23. IRM de cerebro en cortes axiales, con lesion de comportamiento
hipointenso en T1 (A) e hiperintenso en secuencias T2 (B) y FLAIR (C), sin restriccion a la
difusion en secuencias de ADC (D); localizada en el centro semioval derecho, con un anillo
hipointenso en T2.

Figura 2, Capitulo 23. Secuencias FLAIR y T1 posgadolinio en corte sagital, con lesién
pontina hiperintensa en FLAIR, con leve realce.
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06.07.16 21.10.16

e KUS

Figura 3, Capitulo 23. Evolucion de lesiones desmielinizantes en IRM. Lesion hiperintensa
en secuencias FLAIR (A) localizada a nivel hemipontino y en el pedinculo cerebeloso me-
dio derechos, con incremento en su tamafio de mayo a julio y posterior involucion. Lesién
hiperintensa en FLAIR en el centro semioval derecho (B) que disminuyé de tamafo en los
estudios de seguimiento.



VARIANTES TUMEFACTIVAS DE ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 4, Capitulo 23. Lesion desmielinizante pseudotumoral de tipo megaquistica en EM
localizada en el centro semioval derecho, en estudio inicial (A), de comportamiento simi-
lar al LCR, sin efecto de masa y sin realce poscontraste; asociado a lesién hiperintensa
en FLAIR de forma ovalada en el hemisferio cerebeloso izquierdo (flecha en A). En estu-
dio de seguimiento (B) 8 meses después, la lesidon quistica presenté importante disminu-
cion de su tamafio y se identificé una nueva lesion periventricular en secuencias FLAIR
(flecha en B).

Esclerosis concéntrica de Balo

Estas lesiones se caracterizan por la superposicion de multiples laminas
de mielina normales, alternadas con areas de desmielinizacion severa for-
mando anillos. La hipdtesis mas aceptada para su formacion es la libera-
cién de factores inductores de hipoxia alrededor de una vénula central,
seguido de remielinizacién concéntrica."?

En la IRM se caracteriza por anillos concéntricos con hipo e hiperin-
tensidad alternada (bulbos de cebolla), con restriccién a la difusion en la
periferia y con reforzamiento al medio de contraste en el borde de la lesion,
que en un 70% presentan localizacion frontal.’
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Viieta clinica

Un hombre de 21 afios inicié con debilidad progresiva
en el hemicuerpo derecho. Se solicité una IRM contras-
tada de craneo, donde se encontré una lesién compati-
ble con esclerosis concéntrica de Bald, se inicid trata-
miento con bolos de metilprednisolona y TME.

Figura 5, Capitulo 23. Se observa lesidn por esclerosis concéntrica de Bal6 en el centro
semioval izquierdo en secuencias T2 (A) y FLAIR (C), en la que se observan anillos con-
céntricos alternos de hiper e hipointensidad y con un realce poscontraste con un patrén
similar (B).



VARIANTES TUMEFACTIVAS DE ESCLEROSIS MULTIPLE
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Diagnostico diferencial

de esclerosis multiple

omo parte del estudio inicial de los pacientes con sospecha de EM, es
fundamental descartar otros posibles diagnésticos. Estas patologias
podemos dividirlas en 3 grandes categorias:

Enfermedades inflamatorias desmielinizantes idiopaticas del SNC:
encefalomielitis aguda diseminada, NO idiopatica, mielitis transver-
sa idiopatica, espectro de NMO, enfermedad asociada a anticuerpos
anti-MOG.

Enfermedades inflamatorias sistémicas con manifestaciones en el
SNC: neurosarcoidosis, vasculitis primaria del SNC, LES, enferme-
dad de Behcet, Sjogren, etc.

Enfermedades no inflamatorias del SNC: patologia vascular isquémi-
ca 0 hemorragica, lesiones tumorales del SNC, enfermedades meta-
bdlicas, leucodistrofias, infecciones.!

Las dificultades diagndsticas surgen en los pacientes que tienen antece-
dentes genéticos, hallazgos inespecificos en la IRM o en el LCR. Las pre-
sentaciones atipicas incluyen una NO bilateral, mielopatia completa, en-
cefalopatia, neuropatia periférica, hipoacusia, alteracion del despierto o
signos meningeos. Ante sintomatologia sistémica como artritis, fenémeno
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de Raynaud, livedo reticularis o xeroftalmia, debemos sospechar en pato-
logia sistémica autoinmune.'

Hallazgos atipicos en IRM incluyen lesiones puntiformes en localizacién
cortical o subcortical, lesiones atipicas de cuerpo calloso, lesiones de sus-
tancia blanca confluentes, simétricas o con efecto de masa, que no afectan
las fibras en U. Otros hallazgos como realce meningeo, microsangrados,
infartos, formacién de cavidades o lesion medular longitudinalmente ex-
tensa se consideran banderas rojas para la EM.2

Viieta clinica

Una mujer de 56 anos con antecedente de LES, en tratamiento con hi-
droxicloroquina, inicié con una disminucién de la agudeza visual del
ojo izquierdo, se realiz6 una IRM de cerebro en donde se observé hiper-
intensidad del nervio 6ptico izquierdo, se diagnosticé una NO izquierda,
se aplicaron 5 bolos de metilprednisolona, sospechando inicialmente
una actividad del SNC de lupus.

Un afo después, presenté disminucion de la agudeza visual del ojo
derecho a 20/200, se realiz6 una IRM encontrando una hiperintensidad
en el nervio optico derecho, potenciales evocados con lesion desmieli-
nizante prequiasmatica bilateral, en la PL con BOC negativas, resultado
de anticuerpos anti-AQP4 negativo, se administré esteroide IV y ciclo-
fosfamida por 6 meses. Se consideraron como posibilidades diagnos-
ticas: LES, EM y NMO. Un aiio después, presento un episodio de vérti-
go periférico, acompainado de hipoacusia subita derecha, se decide
repetir los anticuerpos anti-AQP4, con resultado positivo, con lo cual,
se diagnosticé NMO. La paciente inicié tratamiento con azatioprina y
prednisona.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE ESCLEROSIS MULTIPLE

Figura 1, Capitulo 24. IRM de cerebro en cortes axiales y sagitales potenciados en T2
FLAIR, en la que se identifican lesiones hiperintensas y confluentes a nivel periventricular
y con lesiones subcorticales inespecificas (A). En el cuerpo calloso la afectacion presenta
un patrén periependimario (B).
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Viieta clinica

Una mujer de 55 aios de edad, originaria de Zacatecas,
antecedente de consumo de lacteos no pasteurizados,
hipotiroidismo, hipertension arterial y diabetes mellitus
tipo 2. Comenzé con vértigo, hipoacusia bilateral y pa-
restesias en hemicara izquierda, se agreg6 debilidad
progresiva del hemicuerpo derecho y dificultad para
emitir lenguaje. Se realizé una IRM donde se encontra-
ron lesiones sugestivas de enfermedad desmielinizan-
te, la puncion lumbar con pleocitosis y BOC presentes,
por lo cual, se inicié tratamiento con interferén. Dos
anos después se agrego debilidad de las extremidades
inferiores y pérdida de control de esfinteres, se realiz6
una IRM medular sin lesiones.

El siguiente afio presentd cefalea intensa, vomito y
estado epiléptico, fue manejada empiricamente con
prednisona y ceftazidima. Inicialmente catalogada
como enfermedad desmielinizante, se decidi6 reabor-
daje del caso, se realiz6 nuevamente IRM y puncion
lumbar, detectando en el cultivo de LCR la presencia de
Brucella melitensis, concluyendo diagnéstico de neuro-
brucelosis.
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Ene 2013 Jul 2015

Figura 2, Capitulo 24. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales, con lesiones
hiperintensas en FLAIR, de localizacion subcortical y periventricular, con un patrén con-
fluente; con progresion de las lesiones y disminucion de volumen cerebral en el estudio
de seguimiento (B).
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Figura 3, Capitulo 24. Resonancia magnética de columna cervical donde se observa atro-
fia de médula espinal en secuencias T2 en plano sagital y axial, sin cambios en la intensi-
dad de senal.
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Encefalomielitis aguda

diseminada

a encefalomielitis aguda diseminada (EMDA) es una enfermedad des-

mielinizante autoinmune del SNC. El hallazgo histopatolégico mas
comun es la infiltracion perivenosa de linfocitos que provoca desmielini-
zacion aguda en el encéfalo y la médula espinal. Suele ser un episodio mo-
nofasico y multifocal, que se asocia a una infeccién precedente en el 50 al
75% de los casos en adultos.'

En los pacientes con sospecha de EMDA, debe de realizarse una IRM
cerebral y de médula cervical y tordcica, incluso en ausencia de mielopa-
tia. Las lesiones cerebrales en la IRM asociadas son tipicamente bilaterales,
asimétricas, mal delimitadas y de tamafio variable; pudiéndose observar
grandes lesiones confluentes, lesiones solitarias o multiples lesiones peque-
nas. Suelen ser hiperintensas en las secuencias T2/FLAIR e hipointensas
en T1, con captacién variable al medio de contraste y pueden presentar
restriccion a la difusion en los primeros dias.

Las lesiones se localizan principalmente en la sustancia blanca periven-
tricular y subcortical, asi como en la sustancia gris, incluyendo la corteza,
nucleos de la base y tdlamos. En la region infratentorial, se localizan en
el tronco cerebral, cerebelo y médula espinal. Las lesiones intramedulares
comunmente son grandes, confluentes y se extienden por multiples seg-
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mentos, particularmente cuando la EMDA se asocia a los anticuerpos an-
ti-MOG.?

La mayoria de las lesiones se resuelven en 18 meses, pero es necesario
realizar IRM secuenciales durante el seguimiento para confirmar el diag-
noéstico de EMDA monofasico; ya que el desarrollo de recaidas con nuevas
lesiones en la IRM sugiere un diagndstico alternativo, dependiendo de las
caracteristicas clinicas y de la imagen.’

Viieta clinica

Una mujer de 44 ainos de edad inicié con mareo y vomi-
to, debilidad hemicorporal izquierda, disartria y diplo-
pia. Durante su estancia hospitalaria, se agregaron una
OIN y hemiparesia izquierda. Se realizé una IRM y pun-

cion lumbar, en la cual se encontré proteinorraquia y
BOC positivas. Se decidié administrar esteroide 1V, con
adecuada respuesta clinica y remision de las lesiones
en la IRM.




ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA

Figura 1, Capitulo 25. Resonancia magnética de cerebro en secuencias FLAIR, T2, T1
contrastado. Se observan lesiones hiperintensas en las secuencias FLAIR/T2, hipointen-
sas en T1; difusas, confluentes, mal delimitadas, sin captacion al medio de contraste,
que afectan a los talamos, la sustancia blanca subcortical, protuberancia y pedinculos
cerebelosos medios.
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Figura 2, Capitulo 25. Resonancia magnética de cerebro en secuencias FLAIR y T2, reali-
zada un afo después, en el seguimiento de la paciente. Se observa pequefia hiperintensi-
dad en FLAIR/T2 en el pedunculo cerebeloso medio izquierdo, con remision del resto de
las lesiones observadas en el estudio previo.
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Aspectos generales de

neuromielitis optica

a NMO es una enfermedad inflamatoria, desmielinizante y autoinmune

del SNC, caracterizada por afectar severamente a la médula espinal y a
los nervios 6pticos de forma monofésica o en brotes y remisiones. A partir
de los criterios del 2015, se establecieron 6 sindromes clinicos tipicos prin-
cipales los cuales son: NO, mielitis aguda, sindrome de area postrema, sin-
drome de tallo cerebral, sindrome diencefdlico o narcolepsia y sindrome
cerebral agudo. Para establecer el diagnéstico de NMO se debe presentar
un episodio clinico tipico mas la presencia de los anticuerpos anti-AQP4,
en caso de no contar con anticuerpos disponibles o en caso que el resul-
tado sea negativo, debemos tener 2 episodios clinicos tipicos para poder
establecer el diagnéstico de NMO.!

La NO dentro del espectro de la NMO normalmente es extensa, con
involucro de mas del 50% de la longitud del nervio 6ptico, presentando
hiperintensidad central en la secuencia T2 y reforzamiento al medio de
contraste, que en ocasiones puede llegar a afectar el quiasma 6ptico.!

La mielitis tipica de la NMO también suele ser longitudinalmente ex-
tensa, afecta a mds de 3 segmentos vertebrales en cortes sagitales, con
predominio en la médula cervicotoracica. En la IRM se observan dreas
hiperintensas en la secuencia T2 llamadas “lesiones hiperintensas bri-
llantes” (“bright spotty lesions™) por cambios necréticos y microquisticos
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ocasionados por desmielinizacion, edema focal o atrapamiento de liquido
cefalorraquideo; con captacién al medio de contraste. La acuaporina 4
(AQP4) es abundante en células periependimarias del canal central ad-
yacentes a las células ependimarias del canal central, por lo cual, estas le-
siones predominantemente afectan la médula central. Aunado a estas
caracteristicas en la IRM de columna, se debe realizar una resonancia de
craneo donde no se observen lesiones tipicas de EM.

Viieta clinica

Una mujer de 25 afios inicié con parestesias en el he-
micuerpo izquierdo y dolor cervical, remitiendo parcial-
mente. Posteriormente, presenté amaurosis fugax bila-
teral y debilidad en la pierna izquierda. El siguiente afiio,
comenzo6 con vision borrosa del ojo izquierdo y dolor a
los movimientos oculares. A la exploracion neurolégica

con vision a cuenta dedos del ojo izquierdo, hemipare-
sia izquierda, hiperreflexia generalizada, nivel sensitivo
en C6 y marcha espastica que ameritaba uso de anda-
dera. Se solicité una IRM de cerebro y columna cervi-
cotoracica, los anticuerpos anti-AQP4 fueron positivos,
cumpliendo criterios para NMO.




ASPECTOS GENERALES DE NEUROMIELITIS OPTICA

T1 FAT SAT
gadolinio

Figura 1, Capitulo 26. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales, presenta hiper-
intensidad del nervio éptico izquierdo en secuencias STIR, que afecta al segmento intraor-
bitario y con realce poscontraste.
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Sagital T2 08/04/2019

Figura 2, Capitulo 26. Resonancia magnética de columna cervical en cortes sagitales en
secuencias T2, con una hiperintensidad longitudinal heterogénea de C4 a C7.
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Sindrome del area

postrema en NMO

U na de las lesiones mas especificas en pacientes con NMO es la afeccion
en el tronco encefélico dorsal adyacente al cuarto ventriculo, especifi-
camente el drea postrema y los tractos del nucleo solitario.

El area postrema es mas accesible para el ataque de AQP4-IgG, ya que en
esta region la barrera hematoencefalica es menos restrictiva, por lo cual,
se afecta del 7 al 46% de los pacientes con NMO. Clinicamente se presenta
con un cuadro de singulto, ndusea y vomito intratable. Estas lesiones pue-
den estar asociadas a los primeros sintomas de la enfermedad o anteceder
una exacerbacion aguda.!

Las lesiones en la IRM en esta zona a menudo se contintan hacia la
region ependimaria del canal central en la médula espinal cervical, por
lo general toman una forma lineal, con una hiperintensidad variable en la
secuencia T2 FLAIR y captacion al medio de contraste.?
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Viineta clinica

Figura 1, Capitulo 27. Resonancia magnética de cerebro en corte axial donde se observa
hiperintensidad a nivel de la region posterior del bulbo bilateral (area postrema) en se-
cuencia FLAIR (A) y T2 (B). Asi como extension de la lesién bulbar hacia la regién central
de la médula espinal (C).
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Sindrome diencefalico en NMO

L a prevalencia de lesiones cerebrales en NMO es variable, la mayoria
son silentes o inespecificas, ocurren entre el 24 al 89% de los pacientes.
La AQP4 normalmente es expresada en la region subpial, periacueductal,
6rganos circunventriculares, diencéfalo, quiasma, talamo, hipotalamo y
cuerpo calloso. En fases agudas, por lo general, se observan lesiones hiper-
intensas en secuencias T2/FLAIR, que suelen ser confluentes, edematosas,
asimétricas, distribuidas en las zonas antes mencionadas. El cuerpo calloso
suele estar afectado de forma continua en su superficie ependimaria.’
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Viieta clinica

Un hombre de 42 afios de edad comenzé con nauseas
y vémito intratable, 2 meses después desarrollé cua-
driparesia y retencion urinaria. Por sospecha de lesion
desmielinizante, se manej6 con bolos de metilpredni-
solona e inmunoglobulina intravenosa, con respuesta
parcial. Posteriormente presenté disminucion de la
agudeza visual bilateral, somnolencia, disartria y disfa-
gia, ameritando sesiones de plasmaféresis. Las BOC y
los anticuerpos anti-AQP4 resultaron negativos, conclu-
yendo el diagndstico de NMO seronegativa. Actualmen-
te se encuentra en tratamiento con rituximab.

Figura 1, Capitulo 28. Resonancia magnética de craneo en corte axial, coronal y sagital.
Identificando una hiperintensidad a nivel anterior del tdlamo izquierdo, hipotalamo, asi
como la lesién extensa del tronco encefalico y alrededor del cuarto ventriculo.
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Mielitis corta y evolucion de
las lesiones medulares en

neuromielitis optica

L a mielitis longitudinalmente extensa es el hallazgo radioldgico mas es-
pecifico en la NMO. Sin embargo, la mielitis corta (<3 segmentos ver-
tebrales), que es mds comun en la EM, puede ser la primera manifesta-
cién, hasta en un 40%, de pacientes con NMO con anticuerpos anti-AQP4
positivos. En una cohorte de 116 pacientes se reportd una mielitis corta
en un 36% en pacientes seropositivos para AQP4 y en un 7.3% en serone-
gativos, y hasta el 92% de los pacientes desarrollaron eventualmente una
mielitis longitudinal extensa durante el seguimiento.'

De esta manera, se infiere que la incidencia de mielitis cortas en NMO
generalmente se observa en pacientes que tienen un diagnéstico temprano
y/0 que se encuentran bajo tratamiento crénico de mantenimiento, lo cual
disminuye la actividad de la enfermedad y el dafio tisular.

También se ha observado que, en la evolucion de mielitis longitudinales
con dafio tisular franco, las dreas de hiperintensidad pueden segmentarse y
dar la impresion de consistir en multiples lesiones hiperintensas cortas, lo
cual se puede confundir con EM.>?
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Viieta clinica

Una mujer de 63 afios con LES, presenté una NO en 2
ocasiones. Un afo después presentd debilidad en el
miembro pélvico izquierdo e hipoestesia con nivel
sensitivo hasta C3. Se realizé una IRM de la columna
cervical, encontrando una lesién hiperintensa en la se-
cuencia STIR en C2. Posteriormente se establecié un
sindrome medular completo, con una lesién medular
longitudinal extensa a nivel toracico T4-T6, cumpliendo
criterios para NMO.

Figura 1, Capitulo 29. Resonancia magnética de columna cervical con corte sagital y axial
en secuencias STIR y T2, identificando una hiperintensidad ventral a nivel de C2 (Ay B) y
en corte axial potenciado en T2 (C).
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Evolucion de lesiones medulares en la neuromielitis 6ptica

Figura 2, Capitulo 29. Lesion medular longitudinalmente extensa a nivel cervical, de com-
portamiento hiperintensa en T2 (A) e hipointensa en T1 (B), con disminucion de la hiper-
intensidad en T2 y atrofia medular en estudio de seguimiento (C y D). En cortes sagitales
en T1 se observa una zona hipointensa secundaria a dafio tisular (“pseudosiringomielia”).
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Viieta clinica

Un hombre de 46 aios de edad present6 un episodio
de parestesias en miembros inferiores, al dia siguien-
te se agrego incontinencia urinaria. Se realiz6é una re-
sonancia magnética de columna cervical donde no se

observaba una lesion franca, 2 dias después se deci-
dio repetir el estudio de imagen observando multiples
hiperintensidades sugestivas de mielitis de segmento
corto multifocal.
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Figura 3, Capitulo 29. Se observa la evolucién de una mielitis multifocal de segmento
corto, inicialmente se observa una hiperintensidad poco delimitada en la médula cervical
(A); 2 dias después se observan las hiperintensidades bien delimitadas a lo largo de toda
la regién cervical (B) y un mes después observamos la confluencia de dichas lesiones (C).
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- CAPITULO 30

Neuromielitis optica y otras

enfermedades autoinmunes

L a NMO se asocia a otra enfermedad autoinmune hasta en un 25% de los
casos, especialmente los pacientes seropositivos para anticuerpos an-
ti-AQP4. Se ha descrito esta relacion en pacientes con LES, Sjogren, sindro-
me antifosfolipido, escleroderma, tiroiditis, anemia perniciosa y miastenia
gravis, entre otras.! La mielitis se ha asociado a actividad neuropsiquiatrica
de LES; sin embargo, la seroprevalencia de anticuerpos anti-AQP4 en este
grupo de pacientes es baja (2.2%). Cuando se analizan los pacientes con
LES y mielitis o NO, hasta el 48 y 21%, respectivamente, corresponden
a NMO.? En una revision sistemdtica de pacientes con Sjogren y mielitis
longitudinalmente extensa se reportaron anticuerpos anti-AQP4 positivos
en el 83% de los casos.?

Las manifestaciones clinicas de la NMO con o sin enfermedades autoin-
munes son similares; sin embargo, parece que la mielitis es mds frecuen-
te cuando hay alguna enfermedad autoinmune asociada, especialmente
en LES o SS (sindrome de Sjogren). Los episodios de NMO en pacientes
con enfermedades sistémicas autoinmunes usualmente tienen el mis-
mo comportamiento clinico y radiolégico que los que ocurren en pa-
cientes con NMO sin comorbilidades autoinmunes y pueden ocurrir en
episodios de inactividad de dichas enfermedades. Por estos motivos, se
recomienda tener un alto indice de sospecha en NMO en pacientes con
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enfermedades sistémicas autoinmunes y episodios de NO, mielitis longi-
tudinal o cualquier sindrome parte del NMO.>*

Viieta clinica

Una mujer de 23 afos, con antecedente de LES y sindro-
me antifosfolipidos, presenté disminucién de la agude-
za visual bilateral, con recuperacion total con esteroides
IV, un afo después presentdé nuevamente una NO del ojo

izquierdo. Posteriormente, se solicité una IRM de cere-
bro y de columna cervicotoracica, detectando ademas
anticuerpos anti-AQP4 positivos, cumpliendo criterios
de NMO.
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NEUROMIELITIS OPTICA Y OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Figura 1, Capitulo 30. Resonancia magnética de cerebro en secuencias FLAIR, con hiper-
intensidades yuxtacorticales y en sustancia blanca profunda, confluentes, de distribucién
difusa y asimétrica, algunas de ellas con afectacion perpendicular al sistema ventricular.
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Figura 2, Capitulo 30. Resonancia magnética de columna en secuencia T2 STIR sagital y
T2 axial, con una lesién medular focal dorsal en el nivel C5-Cé6.
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- CAPiTULO 31

Enfermedad asociada a

anticuerpos anti-MOG

a enfermedad asociada a anticuerpos contra la mielina de los oligo-

dendrocitos (MOGAD) es un trastorno inflamatorio del SNC que se ca-
racteriza por la desmielinizacién inmunomediada y es mads frecuente en
poblacién pediatrica.!

La MOG es un componente menor de la mielina y se expresa en la su-
perficie de los oligodendrocitos, actiia como una molécula de adhesién ce-
lular, regula la estabilidad de los microtibulos y modula las interacciones
inmunoldgicas de la mielina. El anticuerpo anti-MOG es directamente pa-
togénico, ya que produce activacion del complemento y desmielinizacion
secundaria.'

El espectro de presentacion clinica es amplio, puede tener un curso mo-
nofasico o recidivante. Dependiendo de la edad, puede presentarse como
EMDA, NO uni o bilateral o mielitis transversa longitudinalmente extensa
con involucro frecuente del cono medular.?

Las lesiones en IRM suelen presentarse como hiperintensidades gran-
des, mal delimitadas, usualmente bilaterales y con realce irregular al me-
dio de contraste. Las lesiones del nervio 6ptico pueden ser bilaterales y
longitudinales, afectan predominantemente a la regién anterior del nervio
optico, respetando al quiasma. Puede haber afeccién de la sustancia gris
profunda, particularmente en los nucleos talamicos. Se ha observado un
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patrén de IRM similar al de la leucodistrofia, con afectacion difusa de la
sustancia blanca y a nivel infratentorial con lesiones grandes y algodonosas
en los pedinculos cerebelosos medios.?

Las lesiones de la médula espinal suelen ser longitudinalmente extensas,
de afeccién central, con realce tenue, parcheado y menos avido que en la
NMO. Hasta en un tercio pueden estar restringidas a la materia gris central,
formando el signo de la H axial y la localizacién tipica de afectacion es el
cono medular.?

Viieta clinica

Una mujer de 42 anos de edad comenz6 con un episo-
dio de vértigo subito. En la exploracion fisica se encon-
tré con nistagmo multidireccional. El LCR fue normal y
las BOC fueron negativas. Se realizé una IRM de craneo
contrastada (figura 1). Por cuadro clinico y hallazgos
de imagen sugerentes de EMDA, se solicitaron anticuer-

pos anti-MOG los cuales fueron positivos. La paciente
presenté evolucion clinica favorable con la administra-
cion de esteroide 1V y se inicié TME con anticuerpo an-
ti-CD20, con lo cual no ha presentado nuevas recaidas
y ha tenido mejoria radiol6gica, persistiendo con lesio-
nes periventriculares (figura 2).




ENFERMEDAD ASOCIADA A ANTICUERPOS ANTI-MOG

Figura 1, Capitulo 31. Resonancia magnética de cerebro en cortes axiales. (A) Corte axial
en la secuencia FLAIR, se observan lesiones hiperintensas en la sustancia blanca, difusas
y con un patron “algodonoso” en la sustancia blanca periependimaria, asi como a nivel
pontino y en el pedinculo mesencefalico izquierdo. (B) En la secuencia T1 contrastada se
observa captacion de contraste heterogéneo en las lesiones pontinas y supratentoriales.
No se encontraron lesiones medulares.
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Figura 2, Capitulo 31. Resonancia magnética de cerebro de control 3 afios después del
evento clinico: en cortes axiales en T2 se observa disminucién del volumen lesional y re-
solucién de gran parte de las lesiones. No se observaron lesiones que captaran contraste.
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tlas de enfermedades desmielinizantes, constituye

un texto realizado por un equipo interdisciplinario

de expertos que integra de manera practica y dina-
mica los sindromes clinicos junto con sus presentaciones
mas frecuentes en esclerosis multiple y neuromielitis 6p-
tica, asi como sus caracteristicas en imagenes de resonan-
cia magnética. Incluye también actualidades acerca de los
signos porimagen para el abordaje de estas enfermedades
y brinda de esta manera un panorama conciso y practico
de las bases fisiopatoldgicas y sus manifestaciones en es-
tudios de neuroimagen.

Ademas, ofrece vifietas clinicas ilustradas con imagenes de
resonancia magnética que permiten correlacionar las ma-
nifestaciones clinicas con los hallazgos por imagen encon-
trados en cada uno de ellos.

Este libro esta dirigido a todos aquellos médicos particu-
larmente especialistas en neurologia, asi como radidlogos
que busquen encontrar una herramienta practicay sencilla
que acentie y amplie el panorama clinico-radiolégico de
las enfermedades desmielinizantes.

Sl *
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