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RESUMEN 

Antecedentes. Las lesiones tumefactivas desmielinizantes son variantes raras de 

enfermedades desmielinizantes que se caracterizan por ser lesiones grandes (>2cm), con 

edema y/o efecto de masa y/o patrones de reforzamiento atípicos. Frecuentemente 

semejan tumores o abscesos y representan un reto diagnóstico y terapéutico.  

Objetivos. Describir las características demográficas, clínicas y radiológicas de las lesiones 

tumefactivas desmielinizantes, así como los desenlaces clínicos al seguimiento. 

Métodos. Estudio retrolectivo y observacional que incluyó pacientes con diagnóstico de 

lesiones tumefactivas desmielinizantes en el INCMNSZ del 2007 al 2021. Se describen las 

características clínicas, bioquímicas y radiológicas al diagnóstico y la evolución al 

seguimiento por al menos 12 meses. 

Resultados. Se incluyeron siete casos de lesiones tumefactivas desmielinizantes. 

Observamos una predominancia en hombres y media de edad al diagnóstico de 28.4 años. 

Los síntomas de presentación fueron multifocales en la mayoría de los casos y todos 

recibieron dosis altas de corticoesteroides en el evento agudo. La mayoría de los casos no 

tenían diagnóstico previo de enfermedad desmielinizante. El tamaño de las LTD fue entre 

20-34mm, la mayoría fueron supratentoriales, el sitio más común fue el centro semioval en 

el lóbulo frontal. El patrón de reforzamiento periférico fue el más frecuente. La mediana de 

seguimiento fue 42 meses, la mayoría de los pacientes finalmente cumplieron criterios de 
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Esclerosis múltiple e iniciaron TME. En estos casos, se observó una disminución del puntaje 

de EDSS al último seguimiento. 

Conclusiones. Las LTD continúan siendo una entidad poco conocida y con un curso clínico 

y pronóstico variable. El diagnóstico y tratamiento temprano tienen un impacto en la 

discapacidad. Es importante identificar aquellos casos con mayor riesgo de recurrencia ya 

que el inicio de TME podría cambiar el curso clínico. 
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INTRODUCCIÓN 

 

Las variantes atípicas de las enfermedades desmielinizantes que se presentan con lesiones 

tumefactivas y un curso clínico agresivo, con frecuencia representan un desafío diagnóstico 

y terapéutico. Las lesiones tumefactivas desmielinizantes (LTD), también llamadas lesiones 

desmielinizantes pseudotumorales son placas de desmielinización que se presentan como 

lesiones ocupantes de espacio, con edema, efecto masa y disrupción de la barrera 

hematoencefálica (De Lacour et. Al., 1998); Desde el punto de vista radiológico, se definen 

por diferentes combinaciones de las siguientes características: lesiones grandes (>2cm), 

presencia de edema o efecto de masa y/o patrones de reforzamiento atípicos. (Lucchinetti 

et al. 2008). Debido a las manifestaciones clínicas y radiológicas atípicas, las LTD 

comúnmente se diagnostican erróneamente como tumores o abscesos, y en algunos casos 

la biopsia será necesaria para hacer un correcto diagnóstico.  

Existe un grupo heterogéneo de enfermedades desmielinizantes inflamatorias del sistema 

nervioso central (SNC) que pueden causar lesiones tumefactivas entre las que se incluyen 

síndrome clínico aislado, esclerosis múltiple (EM), variantes atípicas de EM, encefalomielitis 

diseminada aguda (EMDA), leucoencefalitis hemorrágica aguda y espectro neuromielitis 

óptica (NMO). Las variantes atípicas tumefactivas de EM incluyen a la enfermedad de 

Schilder, la variante aguda de Marburg y la esclerosis concéntrica de Baló (ECB) (Frederick 

and Cameron, 2016). 
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Las LTD son formas de presentación variables, su incidencia mundial se desconoce y se cree 

que podría estar infraestimada por la heterogeneidad de la enfermedad y la ausencia de 

registros apropiados (Hardy, 2019). Se ha reportado una frecuencia de 1-3 por cada 1000 

casos de EM y se ha calculado una incidencia anual de 0.3 casos por cada 100,000 habitantes 

(Algahtani et. Al., 2017). Las características demográficas de los pacientes con LTD no 

difieren a las de EM típica, con mayor afección a mujeres que hombres y edad de 

presentación más frecuente entre la tercera y cuarta décadas de la vida (Hardy, 2019). 

Sorprendentemente, algunas de las terapias modificadoras de la enfermedad (TME) 

utilizadas en EM, particularmente el Fingolimod, se han asociado con la aparición de LTD, 

particularmente después de su inicio o suspensión, por un efecto de rebote. (Vakrakou et. 

Al., 2020) 

En contraste con la EM clásica, las LTD con frecuencia se presentan con cuadros multi- 

sintomáticos, cefalea, compromiso de funciones corticales (apraxia, agnosia, afasia, 

alteraciones cognitivas), alteraciones del estado de alerta, hipertensión intracraneal, crisis 

convulsivas, hemiparesia y desordenes visuales corticales. 

Las LTD pueden presentarse como formas de enfermedad desmielinizante atípica aislada, 

sin las características radiológicas clásicas de EM, o como una recurrencia en el contexto de 

una enfermedad desmielinizante ya conocida. El curso clínico también es variable, puede 

comportarse como una enfermedad monofásica o ser recurrente. (Vakrakou et. Al., 2020) 

En muchos casos será necesario iniciar un TME para prevenir nuevas recaídas y 

discapacidad. No existen predictores de recaídas claramente establecidos, pero se ha 
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propuesto que la coexistencia de otras lesiones desmielinizantes concomitantes, el 

diagnóstico previo de EM y la presencial de bandas oligoclonales en LCR podrían ser factores 

predisponentes. Aquellos casos con LTD aisladas, que no cumplen criterios de EM, podrían 

tratarse como síndrome clínico aislado ya que pocos casos desarrollarán EM al seguimiento 

a corto y mediano plazo. (Hardy, T. A.,  2019) 
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JUSTIFICACIÓN 

Las lesiones tumefactivas desmielinizantes continúan siendo un grupo heterogéneo de 

enfermedades poco conocidas y frecuentemente mal diagnosticadas, lo que da lugar a un 

retraso importante en el tratamiento. Para poder identificarlas adecuadamente es 

importante generar más conocimiento acerca de las características demográficas, clínicas y 

radiológicas de estas enfermedades, así como la evolución a largo plazo de las LTD y el 

comportamiento tras la instauración de TME.  
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OBJETIVOS 

1. Describir las características demográficas y clínicas de los pacientes con LTD 

2. Identificar los hallazgos radiológicos más característicos de las LTD 

3. Conocer los desenlaces clínicos de los pacientes con LTD al seguimiento 
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MATERIAL Y MÉTODOS 

Se trata de un estudio retrolectivo, observacional y descriptivo. Se realizó revisión y análisis 

de los expedientes clínicos de los pacientes con diagnóstico de lesiones tumefactivas 

desmielinizantes en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán 

durante el periodo de 2007 a junio de 2021. 

 

Selección de pacientes  

Se incluyeron pacientes mayores de 18 años que cumplieron con los siguientes criterios de 

inclusión: 1) pacientes con o sin antecedente de enfermedad desmielinizante previo a la 

aparición de LTD, 2) presencia de lesiones tumefactivas de etiología desmielinizante 

definida radiológicamente por lesiones grandes (≥2cm en su diámetro mayor) con presencia 

de edema y/o efecto de masa y patrones de reforzamiento variables y 3) Seguimiento clínico 

y radiológico de al menos 12 meses. 

Se excluyeron pacientes con lesiones tumefactivas de etiología no desmielinizante tales 

como neoplásicas, infecciosas o vasculares. 

 

Recolección de datos 
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Se recolectaron del expediente clínico y radiológico los datos demográficos, clínicos, 

bioquímicos e imagenológicos al momento del diagnóstico, incluyendo: edad, género, 

antecedentes médicos, diagnóstico previo de enfermedad desmielinizante, características 

clínicas al diagnóstico, temporalidad entre el diagnóstico de enfermedad desmielinizante y 

la aparición de LTD, Escala expandida del estado de discapacidad (EDSS) al diagnóstico, 

tratamiento agudo, TME, presencia de bandas oligoclonales (BOC) y niveles de vitamina D.  

Las secuencias de imagen por resonancia magnética (IRM) requeridas fueron T1, T2/FLAIR 

y T1 con gadolinio. Se obtuvo información acerca del tamaño de la lesión (medida en 

T2/FLAIR), localización, presencia de edema y efecto de masa, presencia y patrón de 

reforzamiento con gadolinio (anillo completo e incompleto, homogéneo, heterogéneo y 

nodular), así como la presencia de otras lesiones desmielinizantes concomitantes. 

Se realizó biopsia cerebral únicamente en un caso, del cual se incluyeron los hallazgos 

neuropatológicos. 

En cuanto al seguimiento, se recolectó información relacionada con la evolución clínica e 

imagenológica: tiempo de seguimiento, diagnóstico final de enfermedad desmielinizante, 

último EDSS, número de recaídas, hallazgos de última IRM y TME actual y previos. 
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RESULTADOS 

Datos clínicos y bioquímicos (Tabla 1) 

Se incluyeron siete casos de LTD del año 2007 a 2021 (4 hombres y 3 mujeres), la media de 

edad al diagnóstico fue de 28.4 años (rango 20 a 38 años). De los 7 casos identificados, 6 

tuvieron LTD como el primer episodio desmielinizante y solo un caso tenía el diagnóstico 

previo de Esclerosis múltiple remitente-recurrente (EM R-R) 7 años antes. 

Los síntomas de presentación fueron agudos y multifocales en la mayoría de los casos (5/7), 

todos presentaron síntomas motores, seguido de síndromes afásicos (2/7), síntomas de 

tallo cerebral (2/7), síntomas cerebelosos (2/7) y un caso se presentó con síntomas 

sensitivos. 

En todos los pacientes se realizó análisis de LCR en busca de BOC, con resultados positivos 

en 5 de 7 casos. Los niveles séricos de vitamina D se encontraron bajos en 5 casos. 

Solo un paciente fue sometido a biopsia cerebral por ausencia de respuesta al tratamiento 

inicial, en este caso el reporte histopatológico fue compatible con placa activa de 

desmielinización. 

Todos los pacientes recibieron dosis altas de corticosteroides al momento de la 

presentación y tres de estos también requirieron recambios plasmáticos, por respuesta 

parcial a corticoesteroides.  
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Hallazgos de imagen (Tabla 2) 

A todos los pacientes se les realizó IRM de cráneo al momento de presentación, en 6/7 casos 

se encontró una LTD única y solo un caso presentó dos LTD simultáneas. De las 8 lesiones 

desmielinizantes identificadas en los 7 casos, la mediana de tamaño, en su diámetro más 

grande, fue de 27.5mm (rango 20 a 34mm). La topografía supratentorial de las lesiones fue 

la predominante, en 6/7 casos, únicamente en un caso la LTD fue infratentorial, localizada 

en el cuerpo restiforme (caso 3).  

De las lesiones supratentoriales, la localización fue similar en la mayoría de los casos, con 

una predilección por el lóbulo frontal, periventricular, particularmente el centro semioval, 

y un caso en el lóbulo parietal. 

Se encontró la presencia de edema en imágenes ponderadas en T2 en todas las lesiones, 

pero únicamente una de ellas presentaba efecto de masa. En todos los casos había 

reforzamiento a la administración de gadolinio; Los patrones de reforzamiento fueron 

variables, en la mayoría de los casos se encontraron patrones mixtos, el más frecuente fue 

el reforzamiento periférico (6/8) en forma de anillo incompleto (4/8) o completo (2/8). 

Otros patrones de reforzamiento observados fue el nodular (5/8) y solo un caso presentó 

un patrón de reforzamiento heterogéneo. 

Al momento del diagnóstico, se encontraron otras lesiones desmielinizantes no 

tumefactivas simultáneas en 6/7 casos, todas ellas en localizaciones típicas de EM de 
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acuerdo con el grupo de estudio MAGNIMS (Filippi, M. et al., 2016).  Únicamente en uno de 

los casos la LTD fue única. 

Se realizó IRM de columna cervical y dorsal al diagnóstico en 6/7 pacientes y se encontraron 

lesiones medulares desmielinizantes compatibles con mielitis transversa en 2/6 pacientes 

(casos 4 y 7), una de ellas en columna cervical y otra en columna dorsal. 

Seguimiento y diagnóstico final (Tabla 1) 

Tras la aparición de LTD, todos los pacientes tuvieron seguimiento clínico y radiológico de 

al menos 12 meses, la media de seguimiento fue de 59 meses (rango de 12 a 144 meses).  

Se inició TME al diagnóstico en 4 casos y uno más inició TME de baja potencia, interferón 

beta 1ª (INFb1a), después de una segunda recaída. Dos de los casos no han recibido TME a 

la fecha, uno de ellos por tratarse un evento único, con una LTD aislada (caso 2), y el otro 

por rechazo del paciente a iniciarlo (caso 7). Al último seguimiento 3/7 pacientes se 

encuentran en tratamiento con rituximab, un paciente con ocrelizumab y otro con INFb1a. 

Tres de los casos no han tenido recaídas clínicas al último seguimiento, sin embargo, la 

mayoría (4/7) han presentado al menos una recaída clínica en algún momento del 

seguimiento. Solo uno de los casos presentó actividad radiológica al seguimiento, sin 

correlación clínica (caso 1).  

Finalmente 6/7 casos cumplieron criterios para diagnóstico de EM. Hubo un caso de 

enfermedad de Marburg que al último seguimiento se comporta como EMRR altamente 

activa (Caso 3), dos casos de esclerosis concéntrica de baló (ECB), uno de los cuales se ha 
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comportado como una enfermedad monofásica al último seguimiento de 108 meses (caso 

2) y otro caso con comportamiento de EM R-R (caso 4).  

En aquellos casos que finalmente se catalogaron como EM y se encuentran con TME, 

podemos observar menor puntaje de EDSS en la última visita de seguimiento comparado 

con el puntaje de EDSS al momento del diagnóstico. Esto contrasta con lo observado en el 

caso sin TME (caso 7), en el que se hubo un incremento del EDSS a 6 al último seguimiento. 

En uno de los casos (caso 5) no se pudo obtener información del EDSS basal. 
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DISCUSIÓN 

En este trabajo presentamos las características clínicas, bioquímicas, histopatológicas y 

radiológicas de los pacientes con diagnostico de LTD en el INCMNSZ en los últimos 14 años, 

así como el seguimiento y los desenlaces a mediano-largo plazo.  

Las LTD son variantes raras de enfermedades desmielinizantes del SNC con formas de 

presentación polisintomáticas y evolución clínica variable. Esta heterogeneidad clínica 

aunada a la similitud radiológica con tumores y/o abscesos hace que el diagnóstico de este 

grupo de enfermedades sea un reto. (Frederick, M. C., & Cameron, M. H., 2016) 

La media de edad al momento de presentación en nuestra serie fue de 28 años, cerca de 10 

años menos que lo reportado en algunas las series más grandes de casos confirmados por 

biopsia, (Lucchinetti, C. F. et al., 2008) (Tremblay, M. A.,et. Al., 2017) (Kalinowska-Lyszczarz, 

A., et al., 2021). Encontramos una mayor proporción de hombres afectados en nuestra serie 

(4:3) lo cual contrasta con lo reportado en otras series donde entre 60-70% fueron mujeres 

(Altintas, A., et al., 2012) (Wallner-Blazek, M., et al, 2013) (Balloy, G., et. Al., 2018) 

(Kalinowska-Lyszczarz, A., et al., 2021) (Jeong, I. H., et al., 2015). La mayoría de los pacientes 

de nuestra serie (6/7) no tenían diagnóstico previo de enfermedad desmielinizante y la 

aparición de LTD fue la forma de presentación, sin embargo, a excepción de un caso, todos 

estos ya tenían otras lesiones desmielinizantes simultáneas cuando debutaron.  

Las LTD típicamente tienen formas de presentación polisintomáticas y poliregionales, 

(Altintas, A., et al., 2012), (Kilic, A. K., et al., 2013), las manifestaciones más frecuentes son 
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motoras, sensitivas, cognitivas y cerebelares (Kalinowska-Lyszczarz, A., et al., 2021) 

(Lucchinetti, C. F. et al., 2008) (Altintas, A., et al., 2012) (Jeong, I. H., et al., 2015) y, a 

diferencia de la EM, no es raro encontrar como crisis convulsivas, cefalea o alteración del 

estado de alerta como manifestación de aumento de la presión intracraneal. (Lucchinetti, 

C. F. et al., 2008) (Siri, A., et al., 2015). En nuestra serie ningún paciente presentó estas 

manifestaciones atípicas, pero si observamos síntomas multifocales en 5/7 casos, el 100% 

presentaron síntomas motores y en segundo lugar, con la misma frecuencia, síntomas 

sensitivos, trastornos del lenguaje, manifestaciones cerebelosas y afección de tallo cerebral.  

Encontramos BOC positivas en 5/7 casos; Anteriormente se ha propuesto que la presencia 

de BOC podría predecir un mayor riesgo de conversión a EM (Siri, A., et al., 2015) (Altintas, 

A., et al., 2012). Este hallazgo no fue reproducible en nuestro trabajo, dado que los 2 

pacientes que tuvieron BOC negativas finalmente desarrollaron EM y un caso con BOC 

positivas se ha comportado como un evento monofásico a 108 meses de seguimiento. No 

obstante, no es posible emitir una conclusión de esta observación debido al reducido 

número de casos en nuestra serie. 

La respuesta a corticoesteroides fue favorable en la mayoría de los casos, sin embargo, tres 

pacientes requirieron tratamiento con recambios plasmáticos (PLEX) por respuesta parcial 

al tratamiento inicial. Se sabe estos casos suelen tener una respuesta excelente a 

corticoesteroides, alrededor del 80%, sin embargo, no existe consenso claro de cuándo es 

necesario iniciar TME debido a la ausencia de ensayos clínicos en esta enfermedad. Una 

proporción importante de casos tienen un curso monofásico, por lo que se propone el inicio 

de TME en los casos en los que se cumple criterio diagnóstico de alguna enfermedad 
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desmielinizante de curso recurrente, como EM o NMO. (Frederick & Cameron, 2016). Si bien 

es difícil establecer una asociación por el número limitado de casos, observamos una 

tendencia a mejores desenlaces funcionales en aquellos pacientes bajo TME, con puntajes 

de EDSS ≤ 1.5. 

La IRM es el método mas sensible en la actualidad para detectar lesiones desmielinizantes 

de SNC; A pesar de esto, cuando son lesiones grandes y ocupantes de espacio, muchas veces 

la precisión diagnóstica falla y con frecuencia se confunden con tumores, abscesos o 

infartos. (Lucchinetti, C. F. et al., 2008). Las LTD clásicamente se describen como lesiones 

con un tamaño ≥2 cm que pueden tener efecto de masa y edema; Pueden encontrarse en 

cualquier topografía del SNC, aunque la mayoría son lesiones supratentoriales, 

periventriculares y tienen una predilección por el lóbulo frontal y parietal (Lucchinetti, C. F. 

et al., 2008) (Altintas, A., et al., 2012) (Kilic, A. K. et. Al., 2013) (Siri, A., et al., 2015). Nuestros 

hallazgos concuerdan con lo reportado, ya que de las 8 LTD que se encontraron en los 7 

casos, 7 fueron supratentoriales, periventriculares y la mayoría se encontraron en el lóbulo 

frontal. La única lesión infratentorial se localizó en el pedúnculo cerebeloso medio, similar 

a lo observado en otras series, donde solo alrededor del 6% de las lesiones fueron 

infratentoriales. (Siri, A., et al., 2015) (Altintas, A., et al., 2012). 

A la administración de gadolinio todas las lesiones presentaron reforzamiento, observamos 

una variedad de patrones, la mayoría mixtos. El patrón más común fue reforzamiento en 

anillo, similar a lo encontrado en otras series (Lucchinetti, C. F. et al., 2008) (Altintas, A., et 

al., 2012) (Kilic, A. K., et al., 2013) (Lin, X.,. et. Al.,  2017).  
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El tiempo de seguimiento en nuestra cohorte fue relativamente largo. A excepción de un 

caso de ECB monofásica, todos tuvieron diagnóstico final de EM R-R al último seguimiento. 

En algunas de las series más grandes de casos de LTD con seguimiento a mediano y largo 

plazo, se ha observado una proporción similar de conversión a EM, entre 70 y 91% 

(Lucchinetti, C. F. et al., 2008) (Kalinowska-Lyszczarz, A., et al., 2021) (Balloy, G., et. Al., 

2018) (Altintas, A., et al., 2012). No ha sido posible establecer predictores clínicos o 

radiológicos específicos de presentar recurrencia posterior a un evento de LTD, aunque se 

ha encontrado una posible relación entre una mayor cantidad de lesiones desmielinizantes 

en IRM en los pacientes que desarrollarán EM. (Lucchinetti, C. F. et al., 2008). 

Es interesante que las series más grandes con seguimiento a largo plazo reportan puntajes 

de EDSS relativamente bajos al último seguimiento, en promedio ≤3, a pesar de la 

agresividad del evento inicial (Lucchinetti, C. F. et al., 2008) (Kalinowska-Lyszczarz, A., et al., 

2021) (Jeong, I. H., et al., 2015); Incluso se reportan puntajes de EDSS menores cuando se 

comparan con EM convencional en un periodo de tiempo similar. (Balloy, G., et. Al., 2018). 

En nuestra serie pudimos observar un fenómeno similar, ya que los pacientes que 

desarrollaron EM y en quienes se inició TME presentaron puntajes de EDSS bajos, entre 0 y 

2.5. Se ha propuesto que la presencia de lesiones tumefactivas podría ser un factor 

protector de la aparición de nuevas lesiones en T2, o quizá, este relacionado con que estos 

pacientes suelen ser tratados de forma más agresiva posterior a un ataque inicial, 

comparado con EM típica. (Kalinowska-Lyszczarz, A., et al., 2021).  
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Limitaciones 

Este estudio tiene varias limitaciones como ser un estudio retrospectivo con un número pequeño 

de pacientes y el haber sido realizado en un único centro, lo cual limita la fuerza y generalización de 

los resultados. Adicionalmente no se obtuvo información sobre la presencia de anticuerpos anti-

acuaporina 4 o anti-MOG, que sería importante tomar en cuenta como diagnóstico diferencial. 
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CONCLUSIONES 

Las LTD como manifestación inicial de una enfermedad desmielinizante continúa siendo una 

entidad que con frecuencia representa un reto diagnóstico. La generación de más 

conocimiento en esta enfermedad, particularmente las características clínico-radiológicas, 

podría evitar que algunos pacientes sean sometidos a biopsia cerebral y los riesgos que 

conlleva.   

Es importante dar tratamiento inicial agresivo y seguimiento estrecho a estos pacientes, ya 

que muchos van a evolucionar a una enfermedad desmielinizante recurrente. 

Contrario a lo que se esperaría, un primer evento desmielinizante con una LTD no significa 

necesariamente un peor pronostico funcional a mediano plazo. Particularmente en aquellos 

pacientes que inician TME.  
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