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La resonancia magnética (RM) es la prueba complementaria mdas importante en el diagnéstico
de la esclerosis maltiple (EM). Permite obtener imagenes del sistema nervioso central (SNC)
que detectan las lesiones desmielinizantes de la enfermedad de forma incruenta y, con ello,
ayuda a diagnosticarla en fases mds tempranas. El diagnéstico se basa en la presencia de
lesiones en areas tipicas de afectacién de la enfermedad y en la identificacién de lesiones
que se han originado en distintos momentos temporales. También es imprescindible para el
diagndstico diferencial de otras patologias que pueden tener una presentacion clinica similar
a la EM. La diferenciacién con otras enfermedades se plantea en funcién de las caracteristicas
morfolégicas, de distribucion y de ndimero de lesiones observadas en distintas secuencias de
RM. En los udltimos afnos se han Ilevado a cabo actualizaciones en los criterios diagnésticos
que simplifican y adelantan el diagnéstico definitivo de la EM, y también se han desarrollado
nuevas secuencias que pueden apoyarlo en los casos inconcluyentes.
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Los criterios actuales para el diagndstico de EM se basan en las revisiones de 2017 de los
criterios de McDonald, realizadas por un panel de expertos™”. Contemplan la combinacién de
signos y sintomas, los hallazgos en la RM y la presencia de bandas oligoclonales (BOC) en el
liquido cefalorraquideo (LCR). La RM permite alcanzar el diagnéstico en fases mas iniciales,
incluso tras un Unico episodio clinico, a través de la demostracién de la diseminacion en el
tiempo y el espacio de las lesiones desmielinizantes (Tabla 1).

En dicha revisién los criterios se simplificaron y se abandond la diferenciacion entre lesiones
sintomdticas y asintomaticas para alcanzar la evidencia de diseminacion en el espacio o el
tiempo en el sindrome supratentorial, infratentorial y medular. De esta forma, aquellos pacientes
con una lesiéon captante en la primera exploracién ya cumplen el criterio de diseminacion
en el tiempo. Ademds, en los nuevos criterios las lesiones corticales pueden utilizarse para
demostrar la diseminacién en el espacio. La diferenciacién entre lesiones yuxtacorticales y
corticales, especialmente de tipo |, que afectan a la sustancia gris cortical y a la sustancia blanca
adyacente yuxtacortical puede ser dificultosa, por lo que los nuevos criterios eliminan dicha
diferenciacion. Todo ello permite Ilegar al diagnéstico de EM en pacientes con un sindrome
clinico aislado de forma mas rdpida, incrementando la sensibilidad, aunque a expensas de una
leve reduccion en la especificidad®?.

Es importante destacar que dichos criterios siempre han enfatizado que no debe existir una
explicacién mejor para la presentacién de los sintomas y signos del paciente, lo cual implica que
debe realizase una evaluacién cuidadosa para descartar posibles diagnésticos diferenciales®.
Por tanto, debe tenerse en cuenta que los criterios son aplicables a los sindromes clinicos
tipicos y a las lesiones en la RM que son caracteristicas de tener un origen desmielinizante, y
que es necesario valorar otras posibilidades a través de un estudio detallado, preferiblemente
llevado a cabo por parte de personal experto en la patologia.
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Diseminacion 1 o mas lesiones en 2 | Periventricular
en el espacio 0 mds dreas:

Cortical o yuxtacortical

Cerebral infratentorial

Medular

Diseminacion Lesiones captantes y no captantes de contraste
en el tiempo en la misma RM

Nueva lesién o captacion de contraste gadolinio
en cualquier RM de seguimiento

En pacientes con edad mayor de 50 afios o con patologia vascular es prudente buscar mas
lesiones periventriculares

Tabla 1. Criterios de McDonald de 2017 para demostrar la diseminacién en el tiempo y el espacio por

resonancia magnética (RM) en un paciente con un sindrome clinico aislado.
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3.1. Protocolos de adquisicion

Existen distintas guias que han establecido las recomendaciones en los protocolos de
adquisicién de RM en el diagndstico de la EM®7. La mas reciente, de 2021, combina las
recomendaciones del Magnetic Resonance Imaging in Multiple Sclerosis Study Group, el
Consortium of Multiple Sclerosis Centre y la North American Imaging in Multiple Sclerosis
Cooperative®. La adquisicion de las imagenes deberia realizarse en una maquina de 1,5 teslas
(T) o idealmente en 3 T si esta disponible, e incluir secuencias cerebrales potenciadas en T2
como el fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) en 3D, la secuencia T2 axial y la secuencia
potenciada en T1 tras la administracion de gadolinio. En la médula es aconsejable adquirir
al menos 2 de las siguientes secuencias: secuencia potenciada en T2 spin echo con tiempos
de eco moderadamente largos, densidad proténica o short tau inversion recovery (STIR). Con
esta recomendacién se consigue aumentar la sensibilidad para detectar lesiones medulares y
excluir artefactos®?.

Las recomendaciones enfatizan el uso de FLAIR-3D en los centros donde la adquisicién
consiga imdagenes de buena calidad, asi como el uso racional del contraste gadolinio.
Ademas, proporcionan un listado de secuencias imprescindibles y opcionales en el proceso de
diagndstico, asi como recomendaciones para la adquisicion e interpretacion de las imagenes
(Tablas 2 y 3).



MODULO El papel actual de la resonancia
,+EDICION magnética en el diagnoéstico diferencial
1 9 de la esclerosis multiple

TiTULO D E E X P E R T O

DIAGNOSTICO 'DIFERENCIAL

EN LAS

Secuencia potenciada en T2 axial (turbo spin echo o fast spin echo) Recomendada
FLAIR sagital (preferentemente 3D; supresion grasa opcional) Recomendada
FLAIR axial (no es necesario si se adquiere en 3D) Recomendada
Secuencia potenciada en T1 axial (o 3D sagital) después de contraste* Recomendada
Imagen de difusion Opcional
DIR o PSIR para identificar lesiones corticales Opcional
Secuencia T1 de alta resolucion (MPRAGE) para cuantificar la atrofia cerebral Opcional
Imagen de susceptibilidad magnética para identificar el signo de la vena central | Opcional

* Dosis de 0,1 mmol/kg de peso de contrate macrociclico con un retraso de 5-10 minutos entre la administracién y la adquisicién de la secuencia
DIR: double inversion recovery; FLAIR: fluid attenuated inversion recovery; MPRAGE: magnetization-prepared rapid acquisition with gradient
echo; PSIR: phase-sensitive inversion recovery

Tabla 2. Protocolo de adquisicion de la resonancia magnética (RM) cerebral para el diagndstico de esclerosis
mdltiple (EM).
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Secuencias en RM medular Grado de recomendacion

Al menos 2 secuencias: potenciada en T2 sagital, densidad proténica o STIR Recomendada

Secuencia potenciada en T1 sagital 3D (PSIR o MPRAGE) solo para el segmento cervical | Opcional

Secuencia potenciada en T2 o gradiente eco axial para corroborar, caracterizary Opcional
confirmar las lesiones observadas en imagenes sagitales

Secuencia potenciada en T1 sagital antes de la administracién de contraste Opcional
Secuencia potenciada en T1 sagital después de la administracion de contraste* Recomendada
Secuencia potenciada en T1 axial después de la administracién de contraste* Opcional

* Dosis de 0,1 mmol/kg de peso de contrate macrociclico con un retraso de 5-10 minutos entre la administracion y la adquisicion de la secuencias
DIR: double inversion recovery; FLAIR: fluid attenuated inversion recovery; MPRAGE: magnetization-prepared rapid acquisition with gradient echo;
PSIR: phase-sensitive inversion recovery; STIR: short tau inversion recovery

Tabla 3. Protocolo de adquisicion de la resonancia magnética (RM) medular para el diagndstico de esclerosis
mdltiple (EM).

3.2. Caracteristicas principales de las lesiones
desmielinizantes

La morfologia y la localizacién de las lesiones observadas en la RM nos van a permitir
diferenciar entre lesiones con un origen desmielinizante de otras etiologias"®'". Las lesiones
tipicas de EM son hiperintensas en secuencias potenciadas en T2, tienen una forma redonda
u ovalada, miden >3 mm en el plano mas largo y pueden llegar a alcanzar un tamafo de 1-2
centimetros. Las mas caracteristicas se localizan en regiones periventriculares, yuxtacorticales,
corticales, en el tronco, el cerebelo y la médula espinal (Figuras 1y 2). Su distribucion en el
cerebro es asimétrica, sobre todo al inicio de la enfermedad, cuando la carga lesional no es
muy elevada™. Para descartar los artefactos o las pequenas hiperintensidades, las lesiones
deberian ser observadas en mds de un corte (aunque si se adquieren cortes gruesos es posible
que la lesién se observe Ginicamente en uno).
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Diseminacion en espacio
A. Periventriculares B. Yuxtacorticales/corticales
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D. Medulares

Criterios de diseminacién en el espacio. Lesiones tipicas de la esclerosis multiple (EM): en la figura A
pueden observarse lesiones periventriculares que contactan con el ventriculo lateral y la tipica morfologia de
dedos de Dawson en cortes sagitales; B: ejemplos de lesiones corticales en imagenes FLAIR y DIR; C: lesiones

infratentoriales cercanas al cuarto ventriculo y en el cerebelo; D: lesiones medulares cortas, de predominio
lateral.
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Diseminacion en tiempo

A. Nuevas lesiones B. Captacion de contraste

12 exploracion 23 exploracién

Criterios de diseminacién en el tiempo. A: presencia de nuevas lesiones en una resonancia magnética
(RM) de seguimiento; B: presencia de lesiones captantes de contraste. La captacién puede ser en anillo o

nodular.

Se han descrito lesiones inflamatorias atipicas de gran tamano o tumefactas (tumefactive
demyelination) de diversos tipos: megaquisticas, infiltrativas, de tipo Bal6 (con aspecto de
capas de cebolla) o captantes de gadolinio en anillo, que pueden hacer plantear el diagnéstico
diferencial con lesiones tumorales o abscesos"?.
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3.2.1. Lesiones periventriculares

Las lesiones periventriculares se definen como aquellas lesiones hiperintensas en secuencias
potenciadas en T2 en la sustancia blanca, que estan en contacto directo con los ventriculos
laterales. También se incluyen las lesiones que tocan los ventriculos y estan localizadas en el
cuerpo calloso. Estas caracteristicas permiten diferenciarlas de las presentes en pacientes con
patologia vascular de pequefio vaso, migrana, espectro de la neuromielitis 6ptica (NMO) o
enfermedad por anticuerpos contra la glucoproteina del oligodendrocito asociada a la mielina
(myelinoligodendrocyte glycoprotein -MOG-)""?.

Estas lesiones se distribuyen tipicamente de forma perivascular y perpendicular a los ventriculos
laterales. Las secuencias FLAIR (preferiblemente en 3D) junto con otras secuencias potenciadas
en T2 o T1-magnetization prepared-rapid gradient echo (MPRAGE) ayudan a diferenciarlas de
los espacios perivasculares aumentados o de las zonas hiperintensas que aparecen en las astas
anteriores o posteriores de los ventriculos laterales con la edad.

Entre las caracteristicas atipicas de las lesiones desmielinizantes por EM debemos considerar:

* Los infartos lacunares o microsangrados, sugestivos de patologia vascular de pequeno
vaso.

* Las alteraciones simétricas y confluentes de la sustancia blanca, indicativas de
leucodistrofias genéticas o metabdlicas.

* Las lesiones periventriculares con afectacion temporal marcada que pueden ser
debidas a arteriopatias hereditarias como cerebral autosomal dominant arteriopathy
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy (CADASIL) y otras.

* Las lesiones multifocales, redondas, en el espesor del cuerpo calloso sugestivas del
sindrome de Susac.

* Las lesiones en el cuerpo calloso con margenes poco definidas, cloud-like, con aspecto
jaspeado, presentes en el espectro de la NMO.
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3.2.2. Lesiones yuxtacorticales o corticales

Las lesiones yuxtacorticales de la EM afectan a las fibras en U, estdn en contacto directo con
la corteza y se ven preferiblemente en secuencias T2-FLAIR. A diferencia de estas, las lesiones
en pacientes con migrafa o patologia vascular de pequeio vaso presentan una banda de
sustancia blanca entre la lesion y la corteza, y por lo tanto no estan en contacto directo con
la corteza™?.

Las lesiones corticales pueden afectar exclusivamente a la corteza o extenderse a la sustancia
blanca subyacente. Algunas secuencias especializadas como la double inversion recovery
(DIR) o la phase sensitive inversion recovery (PSIR) pueden ayudar a detectarlas, aunque la
sensibilidad de estas técnicas es baja y detectan un pequefio porcentaje de lesiones que se
observan en anatomia patolégica (alrededor del 25%), incluso en RM de 3 T, La distincion
entre lesiones intracorticales, leucocorticales y yuxtacorticales es dificultosa, por lo que de
forma practica se incluyeron todas ellas en el criterio de afectacién yuxtacortical. Las lesiones
corticales se consideran muy especificas de la EM, aunque también pueden estar presentes en
enfermedades vasculares como la vasculitis.

Caracteristicas atipicas de la afectacién yuxtacortical:
* Los infartos corticales pequefios, sugestivos de necrosis laminar.

* Las lesiones subcorticales de sustancia blanca muy abundantes, presentes en la
patologia isquémica de pequeno vaso.

* Las anormalidades lineales o punteadas con apariencia de LCR de los espacios de
Virchow-Robin agrandados.

* Las hipointensidades en secuencias potenciadas en T2, en los microsangrados lobares.

* Las hiperintensidades en imagenes potenciadas en T2 con hipointensidad en imagenes
gradiente eco en la vasculitis del SNC.

* Las lesiones con bordes poco definidos de la leucoencefalopatia multifocal progresiva.
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3.2.3. Lesiones infratentoriales

Las lesiones infratentoriales predominan en la protuberancia, los pedinculos cerebelosos
(principalmente los pedinculos medio y superior) y el cerebelo. Tienen tendencia a localizarse
cerca de la superficie o a presentar una forma redondeada en regiones mas interiores".

En la protuberancia las lesiones suelen ser contiguas a las cisternas o afectan al suelo del
cuarto ventriculo, la superficie pontina o la zona de entrada de la raiz del nervio trigémino. A
diferencia de estas, las lesiones isquémicas afectan a la protuberancia central y se distribuyen
a lo largo de las fibras pontinas.

En el mesencéfalo, las lesiones se localizan en los pedinculos cerebrales o cerca de la sustancia
gris periacueductal. En el bulbo tienen una localizacién paramediana.

Diagndstico diferencial con otras patologias:

* Enla NMO las lesiones son periacueductales y en la protuberancia dorsal adyacente al
cuarto ventriculo, afectando al drea postrema y al tracto solitario.

* La enfermedad por anticuerpos anti-MOG puede presentar lesiones algodonosas en
areas cercanas al cuarto ventriculo y a los pedinculos cerebelosos.

* El neuro-Behget puede presentar grandes lesiones diencefdlicas e infratentoriales.

3.2.4. Lesiones medulares

Los segmentos medulares mds afectos por orden decreciente son el cervical, el toracico bajo
y el toracico medio. Las lesiones de EM suelen estar bien definidas, con forma de cigarro
en imdagenes sagitales y de cufia en las axiales. Su tamano no suele extenderse més alla de
dos cuerpos vertebrales y afectan a menos de la mitad del area medular. Suelen estar en la
periferia y predominantemente en las columnas laterales o posteriores. En la fase aguda, la
médula puede estar aumentada de tamafio y las lesiones captan con menor frecuencia que las
cerebrales™.

Su presencia ayuda en el diagnéstico diferencial, ya que no se identifican lesiones medulares
en pacientes con migrafia o patologia vascular de pequeio vaso.
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Aspectos diferenciales con otras patologias:

* Las lesiones del espectro de la NMO suelen extenderse mds alld de tres segmentos
vertebrales, afectan de forma prominente la sustancia gris central y estdin aumentadas
de tamano.

* La enfermedad por anticuerpos anti-MOG tiene predileccién por afectar la parte mas
caudal de la médula (cono medular).

¢ Cuando existe afectacion leptomeningea o de raices podria tratarse de neurosarcoidosis,
patologia infecciosa o neoplasica.

* La afectacion selectiva de las columnas posteriores es sugestiva de un déficit de
vitamina B,, o de cobre.

* En lafistula arteriovenosa es habitual identificar micro- o macrosangrados o vacios de
flujo.

* En la isquemia medular aparecen lesiones de predominio anterior, con el signo de
los “ojos de serpiente” por hiperintensidad de las astas anteriores de la sustancia gris
medular.

3.2.5. Captacion de contraste gadolinio

La administracién de gadolinio ayuda a demostrar la diseminacion en el tiempo en el
momento del debut, cuando existen lesiones que captan y otras que no, y ademas ayuda en el
diagnéstico diferencial. La captacion de gadolinio se produce habitualmente en las primeras
2 a 8 semanas de la nueva lesion inflamatoria desmielinizante. La lesion captante presenta
un drea de hiperintensidad en secuencias T1 tras la administracion de contraste (adquiridas al
menos 5 minutos después de la inyeccién de gadolinio) de mds de 3 mm que se corresponde
con un drea de hiperintensidad en secuencias T2 o FLAIR. La captacion puede ser nodular o
en anillo, generalmente abierto"?.

Debido a la acumulacién del contraste en el SNC, se ha limitado el uso de contrastes lineales
y se aconseja utilizar contrastes macrociclicos a la menor dosis y frecuencia posible. Por
ello, las nuevas recomendaciones incluyen la secuencia poscontraste como opcional en el
seguimiento rutinario del paciente con EM diagnosticada®.
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Algunos elementos atipicos que deben hacer pensar en otras patologias son:

° La captacién leptomeningea extensa, que puede presentarse en neurosarcoidosis o
granulomatosis.

* La captacién puntiforme o miliar, mas sugestiva de CLIPPERS (chronic lymphocytic
inflammation with pontine perivascular enhancement responsive to steroids), vasculitis,
sindrome de Susac o encefalopatia multifocal progresiva.

* La captacion algodonosa en el espectro de NMO.
* La captacion cortical pura, que es mas frecuente en infartos subagudos.

* Las captaciones persistentes mas alla de 3 meses, sugestivas de telangiectasias capilares
o artefactos de flujo por vasos cercanos.

* Enla médula, la captacién subpial junto con la del canal medular central o “signo del
tridente” sugieren neurosarcoidosis o déficit de vitamina B,,, la captacion irregular
o parcheada suele observarse en el espectro de la NMO vy la captacion lineal en
secuencias sagitales en regiones de compresién o signo del pancake son tipicas de la
espondilosis cervical.
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Diversas patologias pueden presentar lesiones similares a las observadas en la EM y deben
tenerse en cuenta en el diagndstico diferencial™™ (Figura 3). A continuacién, exponemos
algunas de las mas relevantes.

4.1. Patologia cerebrovascular y hallazgos
que aparecen con la edad

La patologia cerebrovascular de pequefio vaso es frecuente en la poblacién general y
representa uno de los principales diagnésticos diferenciales con la EM en personas de mayor
edad. Ademas, la patologia vascular puede estar presente de forma concomitante en personas
con EM. Se considera que los infartos lacunares, los espacios de Virchow-Robin aumentados y
los microsangrados son marcadores subrogados de la patologia de pequefio vaso.

Con la edad, aparecen hiperintensidades lineales periventriculares, rebordes hiperintensos
o bandas en las astas de los ventriculos laterales, que deben diferenciarse de las lesiones
periventriculares de la EM. Las lesiones puntiformes en la sustancia blanca son frecuentes
en la poblacion general, incluso en jévenes. De forma menos frecuente, también pueden
identificarse lesiones confluentes en la sustancia blanca que aumentan con la edad.

Entre las caracteristicas que orientan mas a la EM que a la patologia vascular de pequefio
vaso se incluyen las lesiones del nervio 6ptico, de areas yuxtacorticales, en la periferia de la
protuberancia, en regiones posterolaterales de la médula cervical, asi como las lesiones con
forma irregular o con apariencia de dedos de Dawson (lesiones periventriculares en forma de
llama, perpendiculares a los ventriculos laterales).



LECCION 2.

Ejemplos de diagnésticos diferenciales. A: neurosarcoidosis, con afectacion meningea y

parenquimatosa y abundantes captaciones nodulillares; B: sindrome de Susac: se observan lesiones en el
cuerpo calloso en forma de bola de nieve (snow ball), alguna de ellas con restriccion en la imagen de difusion;
C: enfermedad por anticuerpos anti-MOG en paciente con antecedente de neuritis pticas recurrentes que

presenta cuadro de afectacién del tronco; D: lesiones de la sustancia blanca profunda en paciente con migrafa.

Los pacientes con migrana pueden presentar lesiones pequenas, no confluentes, en regiones
profundas de la sustancia blanca, que afectan menos a las areas periventriculares que las
lesiones de EM y presentan menos cambios a lo largo del tiempo. La presencia de lesiones
corticales o medulares apoya el diagnostico de EM en contra de los hallazgos en la migrafa.
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4.3. Espectro de la neuromielitis optica

Diversos hallazgos de neuroimagen ayudan al diagnéstico diferencial entre la EM vy el
espectro de la NMO'", lo cual es especialmente (til para aquellos pacientes con anticuerpos
antiacuaporina negativos. Aunque existen lesiones caracteristicas de la enfermedad, los
pacientes también pueden presentar lesiones periventriculares de la sustancia blanca, en el
cuerpo calloso o lesiones medulares cortas, similares a la EM, y el 42% puede llegar a cumplir
los criterios de Barkhof de EM™®.

Entre las lesiones tipicas se encuentran las localizadas en areas periependimarias lineales a los
ventriculos laterales, tercer y cuarto ventriculo y en estructuras diencefélicas como el talamo,
el hipotalamo y el area postrema. Las lesiones pueden tener margenes poco definidos y con
captacion ependimaria caracteristica (pencil-thin). En el cuerpo calloso suelen seguir la linea
ependimaria, a diferencia de las lesiones de EM, que tienden a ser perpendiculares. Pueden
existir lesiones hemisféricas confluentes y extensas. Pueden encontrarse lesiones en forma de
huso en los tractos corticoespinales y captacion meningea, mientras que las lesiones corticales
estan ausentes.

Las neuritis Opticas se presentan con lesiones largas del nervio éptico que suelen ser mas
posteriores que en la EM y extenderse al quiasma 6ptico.

Las mielitis transversas longitudinalmente extensas son tipicas de la enfermedad, suelen afectar
a regiones cervicales, con alteracién de mas de la mitad del drea medular, hipointensidad en
secuencias T1 en la sustancia gris medular y edema’”. La captacién suele ser parcheada.
Dentro de la propia lesiéon suelen presentar puntos mas hiperintensos en T2 que son muy
especificos y en la evolucion desarrollan importante atrofia, en ocasiones con cavidades
siringomiélicas. La captacién de contraste es muy frecuente en las lesiones medulares agudas,
en ocasiones en forma de anillo.

Se han propuesto unos criterios de localizacién de lesiones que ayudan a diferenciar entre
pacientes con EM y los pacientes con espectro de la NMO con un 92% de sensibilidad y
un 96% de especificidad"®. Estos incluyen la presencia de al menos una lesion adyacente
al cuerpo del ventriculo lateral y en el [6bulo temporal inferior o la presencia de lesiones
subcorticales en las fibras en U o las lesiones de tipo dedos de Dawson.
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4.4. Enfermedad por anticuerpos contra la glicoproteina
mielinica de los oligodendrocitos

Esta entidad ha sido identificada recientemente en pacientes adultos y pediatricos con
desmielinizacion del SNC". Su presentacién clinica mas habitual es en forma de neuritis
Optica (en el 80% de los pacientes), mielitis transversa o encefalomielitis aguda diseminada.

La afectacién del nervio 6ptico en la enfermedad por anticuerpos anti-MOG predomina en
areas anteriores del nervio 6ptico, aunque puede extenderse al quiasma, es extensa y presenta
captacién de gadolinio perineural. En el 40% de los pacientes se presenta de forma bilateral
simultanea.

Las lesiones medulares pueden ser longitudinalmente extensas o cortas. Afecta al cono medular
de forma mas frecuente que la EM o la NMO. Las alteraciones predominan en la sustancia
gris medular (se observa una linea sagital o el signo H en planos axiales) y en raices nerviosas.
Presenta menor captacion de contraste y las lesiones pueden resolverse de forma completa.

Cuando se presenta en forma de encefalomielitis aguda diseminada, se pueden observar
lesiones grandes y poco delimitadas, bilaterales y asimétricas. La sustancia gris profunda puede
afectarse, principalmente el tdlamo. Las lesiones pueden presentar captacion frecuente y afectar
al cuerpo calloso, el tronco y el cerebelo. A diferencia de la EM, las lesiones desaparecen
frecuentemente en el seguimiento.

4.5. Sindrome de Susac

Se presenta clinicamente con la triada de encefalopatia, pérdida auditiva neurosensorial y
alteraciones visuales. Las lesiones cerebrales en la RM tipicas son las que se encuentran en el
espesor del cuerpo calloso en forma de bola de nieve (snowballs), que son debidas a isquemia
con hiperintensidad en T2 e hipointensidad en T1%%. También pueden identificarse infartos
en la capsula interna. En lesiones agudas puede observarse hiperintensidad en secuencias de
difusién con o sin restriccion en los mapas de ADC.
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Se han propuesto diversas técnicas de RM que pueden ayudar en diagnéstico diferencial de
la EM®" y que han sido incluidas como secuencias opcionales en las guias de protocolos de
adquisicion®. Sin embargo, existen limitaciones para su aplicacién en la practica clinica habitual.

5.1. Signo de la vena central en imagen de susceptibilidad
magnética

Las lesiones de EM se forman mayoritariamente alrededor de vasos pequenos vy, por ello,
la proporcién de lesiones que presentan una vena central es mayor en la EM que en otras
patologias. El uso de secuencias concretas como la imagen potenciada en T2* de fase y
magnitud, y el posprocesado (imagen eco-planar, EPI, principalmente 3D) como el FLAIR*
permiten identificar el signo de la vena central (SVC), sobre todo en imagenes adquiridasen 3 T
o campos mas elevados®'??. En un metaanalisis reciente®? se determiné que la proporcién de
lesiones con SVC en la EM era del 73% y que el umbral mds idéneo, con una elevada precision,
para la diferenciacion entre la EM y otras patologias como la migrafa, las vasculopatias o la
NMO era del 40% de las lesiones con SVC. También se ha propuesto la utilidad de identificar
mas de 6 lesiones de este tipo. Su aplicabilidad estd limitada por la falta de estandarizacion
de las imagenes de adquisicion, su validacion, la variabilidad entre diversos observadores y
también por el consumo de tiempo que requieren.

5.2. Captacion leptomeningea

En los Gltimos afios se ha sugerido que existe una asociacion entre la presencia de infiltrados
inflamatorios leptomeningeos y la desmielinizacién subpial cortical. Dichos infiltrados pueden
visualizarse con secuencias T2-FLAIR poscontraste en un 20-50% de los pacientes®'?2?%. Son
mas frecuentes en pacientes con formas progresivas de la enfermedad y suelen permanecer
estables a lo largo del tiempo. Aunque no son exclusivos de la EM, su relaciéon con el
adelgazamiento cortical y las lesiones corticales si parecen ser altamente especificos de esta
enfermedad.
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Las técnicas cuantitativas de RM cada vez son mds utilizadas en el ambito de la investigacion
y han sido incluidas entre los objetivos secundarios de diversos ensayos clinicos. Sin embargo,
todavia no existe una evidencia suficiente que apoye su aplicacién en el proceso diagnéstico,
principalmente debido a las limitaciones prdcticas y técnicas que dificultan su incorporacién
en la practica asistencial®'?.
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* La RM se ha convertido en una herramienta indispensable en el diagnéstico de la EM.
A lo largo de los anos, las nuevas revisiones de los criterios diagndsticos permiten
alcanzar el diagnéstico de EM mds precozmente a expensas de una mayor sensibilidad
y una leve reduccién de la especificidad.

° Es necesario utilizar protocolos de adquisicion de calidad y con las secuencias
recomendadas para dar una mayor certeza en la valoracién del paciente con sospecha
de EM.

* Los criterios diagnésticos de diseminacion en el tiempo y el espacio deben aplicarse
Unicamente a los pacientes con un cuadro clinico sugestivo de EM y a las lesiones que,
por sus caracteristicas de imagen, sean sugestivas de tener un origen desmielinizante.

* Existen diversas caracteristicas de distribucién espacial, morfolégicas, de evolucién de
las lesiones y patrones de captacién de contraste que hacen sospechar un diagndstico
alternativo a la EM. Es necesario realizar un diagnéstico diferencial teniendo en cuenta
dichas caracteristicas.

* Lasnuevas técnicas de imagen como la susceptibilidad magnética, que permite detectar
el signo de la vena central, podrian llegar a estar disponibles como una herramienta
adicional en el proceso diagnéstico. Sin embargo, actualmente es necesario que se
produzcan mejoras técnicas que faciliten su uso en la practica clinica asistencial.
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Motivo de consulta

Se trata de una paciente de 41 afos que presentd un cuadro de confusion y alteracion del
lenguaje unas 3 semanas después de una gastroenteritis en 2011.

Antecedentes personales

No tenia antecedentes personales relevantes.

Exploracion fisica/Exploracion complementaria

Ingres6 en un hospital comarcal donde se le realiz6 una resonancia magnética (RM) que
objetivaba 4 lesiones de la sustancia blanca, periventriculares, de gran tamano, en las
regiones frontal, temporal y parietal derechas, y temporoparietal izquierda, con captacién de
contraste en forma de anillo incompleto. Se le realizé una puncién lumbar que no detectd
signos que sugirieran una infeccién y las bandas oligoclonales estaban presentes en el
liquido cefalorraquideo. Se orienté como una posible encefalomielitis aguda diseminada y la
paciente mejoré con corticoides, aunque de forma residual presentaba dificultades cognitivas
(enlentecimiento psicomotor, alteraciéon de la memoria y apraxia).

Al cabo de 6 meses, la paciente acudi6 a nuestro centro para una segunda opinién y seguimiento.
Se le realizé una RM de control que mostré una nueva lesiéon de gran tamano, frontal izquierda,
captante de contraste, a pesar de que no presentaba cambios en su sintomatologia. Las lesiones
previas habian disminuido de tamafo. Los anticuerpos antiacuaporina resultaron negativos.

Juicio clinico y evolucion

Con dichos hallazgos, se orienté como una posible esclerosis multiple (EM) con presentacién
pseudotumoral.
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En 2013 la paciente presentaba un empeoramiento de la lentitud psicomotora y mayor
apatia. La RM mostraba una nueva lesion frontal derecha y con captacion de gadolinio,
asi como atrofia generalizada. También se observaban algunas lesiones de menos de 1 cm
periventriculares y cercanas al cuerpo calloso (Figura 1). Se le administraron 2 ciclos de 3
dias de metilprednisolona endovenosa, con lo que la paciente mejoré clinicamente. Inici6
tratamiento con natalizumab. En las RM de control no se observaron nuevas lesiones, pero si
el aumento de tamafio de una lesion en la rodilla del cuerpo calloso y la paciente se mantuvo
clinicamente estable, con déficits cognitivos residuales.

En 2016 se sustituy6 el natalizumab por fingolimod por el riesgo de desarrollar una leucoen-
cefalopatia multifocal progresiva, ya que presentaba una serologia positiva para el virus JC.

Figura 1. Se observan varias lesiones hiperintensas de gran tamano en la secuencia FLAIR (imdgenes de la

linea superior) a nivel frontal bilateral y parietal derecho, que no ejercen efecto de masa, asi como lesiones de
pequefio tamano periventriculares en cuerpo calloso y cerca de las astas posteriores de los ventriculos laterales.

Las lesiones frontales captan contraste gadolinio en la secuencia T1 (imagenes de la linea inferior).
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Se mantuvo estable hasta el ano 2020, cuando presenté una paresia de la mano derecha asociada
a una lesién frontoparietal izquierda captante de contraste gadolinio (Figura 2). La clinica
se resolvi6 completamente tras el tratamiento corticoide. Se decidi6 sustituir el tratamiento
con fingolimod por ocrelizumab y desde entonces se ha mantenido sin cambios clinicos ni
radiolégicos. A nivel clinico, presenta disfuncion del lenguaje, alteracién visuoespacial y de
las funciones ejecutivas similar a 2015, presenta hiperreflexia y leve hipopalestesia en las
piernas. Su discapacidad en la escala de Kurtzke (Escala Expandida del Estado de Discapacidad
—EDSS-) es de 3,0 puntos.

Comentario y conclusiones

Se trata de una paciente con lesiones inflamatorias desmielinizantes pseudotumorales
recidivantes. El diagndstico diferencial inicial es con lesiones neopldsicas, que suelen presentar
un mayor edema asociado, captacién de gadolinio mas irregular y una evolucién hacia el
aumento de tamano, y también con la encefalomielitis aguda diseminada, que con frecuencia
presenta lesiones en la sustancia gris y es menos habitual que se asocie a la presencia de
bandas oligoclonales. También podrian estar en el contexto de una neuromielitis 6ptica o una
enfermedad por anticuerpos anti-MOG, por lo que es recomendable descartar la presencia de
anticuerpos antiacuaporina 4 y de anticuerpos anti-MOG. La evoluciéon en forma de mejoria
de las lesiones y las recurrencias a lo largo de los siguientes meses y afios, en ocasiones con
lesiones de pequefio tamano tipicas de la EM, asi como la presencia de bandas oligoclonales,
apoyan el diagnéstico de una EM recidivante pseudotumoral®?.



LECCION 2.

Se objetivan varias lesiones hiperintensas frontales en la secuencia FLAIR (imagenes de la linea

superior), una de ellas con captacién de contraste gadolinio en la secuencia T1 (imdgenes de la linea inferior).
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