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Alteractones encontradas por Tomografia Computada en pacientes con leucodistrofias
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RESUMEN

TITULO: Alteraciones encontradas por Tomografia Computada en pacientes con
LEUCODISTROFIAS (reporte de 8 casos).

OBJETIVO: Mostrar las alteraciones por imagen encontradas por Tomografia Computada
de craneo en pacientes con Leucodistrofias mas frecuentes en el Hospital * Dr. Gaudencio
Gonzélez Garza “ Centro Médico Nacional “La Raza™.

DISENO: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, transversa, presentacion de
€asos,

MATERIAL Y METODOS: Se revisaron 8 expedientes radiologicos y clinicos de los
pacientes con diagnostico de leucodistrofias con déficit enzimatico comprobado, atendidos
en el Hospital “Dr. Gaudencio Gonzélez Garza” del Centro Médico Nacional “La Raza” en
el periodo comprendido de Marzo de 1991 a Septiembre de 1998 independieniemente de
edad y sexo,

RESULTADOS: En el analisis de los 8 casos se encontrd que los hallazgos radiologicos mas
comunes son: la afrofia se presenta en procesos avanzados, los Iobulos mas afectados son
los parietales, el tipo de reforzamiento predominantemente es periventricular, los ventriculos
son morfologicamente normales y 1a calcificacion no es caracteristica.

CONCI.USIONES: Las leucodistrofias son un grupo de enfermedades entre las que se
incluyen Adrenoleucodistrofia, Leucodistrofia Metacromatica, Enfermedad de Canavan,
Alexander, entre otras, cuyo resultado es el acumulo anormal de un metabolito en el tejido
cerebral.

PALABRAS CLAVES: Leucodistrofias, Tomografia Computada



INTRODUCCION

Las leucodistrofias son también conocidas como enfermedades dismielinizantes que forman
un grupo heterogéneo de nosologias caracterizadas por insuficiencias enzimaticas que dan
lugar a formacidn anormal, destruccién o modificacién de la mielina.

En algunas enfermedades, como la Leucodistrofia Metacromética, las anomalias
bioquimicas especificas ya han sido identificadas; en otras, por ejemplo la enfermedad de
Alexander, ain no se ha podido determinar el defecto enzimatico subyacente. Algunas
Leucodistrofias tienen signos caracteristicos en imagen, ejemplo: dismielinizacién casi
completa: Canavan y Pelizacus-Merzbacher, dismielinizacion frontal:  Alexander,
dismielinizacién occipital: Adrencleucodistroftas, macrocefalia: Alexander y Canavan,
ganglios basales hiperdensos: Krabbe, reforzamiento tras la administracién de medio de
contraste: Alexander y Adrenoleucodistrofias; mientras en otras los signos son
inespecificos.(1)

Hay muchos tipos de Leucodistrofias diferentes, en este trabajo describiremos Unicamente
las mas frecuentes e importantes como son:
Alteracion de enzimas lisosoémicas; Leucodistrofia Metacromética v enfermedad de Krabbe.
Causado por un defecto enzimatico peroxisomico: Adrenoleucodistrofia.
Biosintesis defectuosa de las proteinas proteolipidicas: Enfermedad de Pelizacus-
Merzbacher.
Est4 implicado a un defecto enzimatico citosdlico: Enfermedad de Canavan.
De etiologia desconocida: Enfermedad de Alexander.

A continuacion se describen los hallazgos mds importantes por Tomografia Computada de

cada una de ellas:



1.- Leucodistrofia Metacromatica: Se caracteriza por uma desmielinizacion simétrica,
cerebelo atrofico. Existen 3 tipos de acuerdo a la edad de presentacion: Infantil tardia
(80%), Juvenil y Adulta.

Afecta mas frecuentemente la sustancia blanca periventricular y el 16bulo frontal es el mas
intensamente alterado.

La Tomografia Computada sin contraste muestra una dilatacion ventricular moderada,
existe lesiones hipodensas que avanzan de delante atras dentro de la sustancia blanca, no
muestra realce tras la administracién de contraste intravenoso(2)

2.- Enfermedad de Krabbe: El encéfalo es pequefio y atrofico. Se observa una extensa
dismielinizacion simétrica del centro semioval y de la corona radiada.

La Tomografia Computada: Los tdlamos y los ganglios basales aparecen hiperdensos sin
contraste intravenoso(3) Con alteraciones similares en la corona radiada y el cerebelo(4).
En la sustancia blanca periventricular hay una densidad baja difusa. No hay realce tras la
administracion de contraste intravenoso.

3.- Adrenoleucodistrofia: La corteza es normal, ia desmielinizacion normalmente afecta de
manera primaria los lobulos occipitales y e} esplenio del cuerpo calloso de forma bilateral y
simétrica, los hallazgos por imagen son caracteristicos.

La Tomografia Computada sin medio de contraste muestra de forma tipica grandes
lesiones simétricas de baja densidad en las regiones parieto-occipitales (peritrigonales). En
ocasiones pueden reconocerse calcificaciones. La Tomografia Computada con contraste
muestra un realce del borde de progresion de la lesién, rodeado de una zona edematosa mas
periférica no realzada(5).

4 -Enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher: El cerebro y cerebelo son atroficos.
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La Tomografia Computada sin contraste muestra una leve atrofia cerebral y cerebelar
inespecifica. La sustancia blanca puede ser normal, casi normal o mostrar difusos cambios de
baja densidad. La cortical esta intacta.(6-7).

5.- Enfermedad de Alexander: La Tomografia Computada sin contraste muestra una baja
atenuacidn de la sustancia blanca profunda. Los ganglios basales también pueden mostrar
alteraciones hipodensas. En los ganglios basales y las regiones periventriculares se presenta
reforzamiento tras la administracion de contraste.

6.- Enfermedad de Canavan: La Tomografia Computada sin medio de contraste intravenoso
muestra una baja densidad difusa en toda la sustancia blanca del cerebro. Los ventriculos

suelen ser de tamafio normal(8).
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OBJETIVO:
Mostrar las alteraciones por imagen encontradas por Tomografia Computada de craneo en
pacientes con Leucodistrofias mas frecuentes en el Hospital “ Dr Gaudencio Gonzalez

Garza “ Centro Médico Nacional “La Raza”,
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MATERIAL Y METODOS

Se incluyeron todos los expedientes clinicos y radiologicos de los pacientes con diagnostico
de Leucodistrofias con déficit enziméatico comprobado, atendidos en el Hospital “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza™ Centro Médico Nacional “La Raza” en et periodo comprendido
de marzo de 1991 a septiembre de 1998 independientemente de la edad y sexo .

Se incluyeron expedientes de pacientes con diagndstico enzimitico de Leucodistrofia en
cualquiera de sus tipos. Con expediente clinico completo, de cualquier edad vy sexo, con
expediente radioldgico de Tomografia Computada completo.

A partir del censo de pacientes del servicio de Neurclogia Pediatrica de! Hospital “Dr.
Gaudencio Gonzélez Garza” Centro Meédico Nacional “La Raza” se realizard la
identificacion de los casos con diagnostico de Leucodistrofia en cualquiera de sus formas. Se
revisaron de manera integral los expedientes clinicos, especialmente la valoracion
paraclinica de la deficiencia enzimatica, de las alteraciones encontradas por Tomografia
Computada enlistando todos y cada uno de ellos en una hoja de recoleccion de datos (anexo
1). De acuerdo con tales hojas de evaluacion de hallazgos de imagen se hizo un resumen de
cada uno de los casos en los que se recopilaron los principales estigmas de la enfermedad,
los cuales seran mostrados ademas a través de cuadros, graficas e imagenes.

Se realizo una revision en forma retrospectiva desde marzo de 1991 hasta septiembre de
1998, se verifico su integridad de los expedientes radiologicos, con el analisis del estudio
tomografico del créneo, que se realizo con un equipo de tercera generacion marca General
Electric, modelo Sytec 3000, realizado en forma bifésica (simple y contrastada) con técnica
de infusion o bolo en la instilacién del medio de contraste por via endovenosa, tipo

hidrosoluble, idnico o no idnico, a una dosis de 2 a 3 ml por kg de peso corporal, se hicieron
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cortes en sentido axial con grosor de 3,5 y 10 mm a intervalos de 5 mm., a nivel
infratentorial y de 10 mm., en los cortes supratentoriales y tiempos de barrido de 3 seg.
Qcasionalmente se hizo infusién 2 doble dosis del contraste y cortes tardios a la hora, dos y
tres horas posterior a la misma. Se puso especial atencion en la cuantificacién de los valores
de atenuacion de la sustancia blanca y el sitio de afectacion primaria, distribucion y el tipo de
reforzamiento sobre las estructuras anatomicas normales y anormales. Posteriormente s¢
hizo un listado de los mismos, comprobando el cumplimiento de los criterios de seleccion
{Anexo No.1).

1.-RLJ: Masculino de 6 afios de edad con diagnodstico de Adrenoleucodistrofia,
observaciones: No existe evidencia de atrofia cerebral ni cerebelar, con afectacion de la
sustancia blanca de predominic de los l6bulos parietales de manera simétrica, con presencia
de reforzamiento periventricular a la administracion del medio de contraste IV, el sistema
ventricular es normal, no existe evidencia de calcificaciones en el parénquima cerebral.
2.-JJE: Masculino de 3 afios de edad con diagnostico de Leucodistrofia Metacromatica,
observaciones: Evidencia de atrofia cerebral, con afectacion de la sustancia blanca de
predominio de los 16buios parietales y occipital de manera simétrica, con presencia de
reforzamiento perilesional y periventricular, el sistema ventricular presento difatacién de
predominio en los laterales, sin presencia de calcificaciones en el parénquima.

3.-CSJ: Masculino de 8 afios de edad con diagndstico de Adrenoleucodistrofia,
observaciones: No existe evidencia de atrofia cerebral ni cerebelar, con afectacion de la
sustancia blanca de predominio de los 16bulos parietales de manera simétrica, sin presencia

de reforzamiento a la administracién del medio de contraste IV, el sistema ventricular es
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normal, no existe evidencia de calcificaciones en el parénquima cerebral, como dato
importante presenta hipodensidades bilatereales a nivel de los talamos.

4.- ACA: Masculino de 1 afio de edad con diagnostico de Enfermedad de Canavan,
observaciones: No existe evidencia de atrofia cerebral ni cerebelar, con afectacion de fa
sustancia blanca de manera generalizada sin predominio focal de manera simétrica, con
presencia de reforzamiento periventricular a la administracion del medic de contraste 1V, el
sistema ventricular se encuentra comprimido a nivel de laterales, no existe evidencia de
calcificaciones en €] parénquima cerebral.

5~ POE: Masculino de 12 afios de edad con diagnostico de Adrenoleucodistrofia,
observaciones: Evidencia de atrofia cerebral de manera simétrica, con afectacién de la
sustancia blanca de manera generalizada sin predominio focal de manera simétrica, sin
reforzamiento a la administracién del medio de contraste IV, el sistema ventricular se
encuentra dilatado de manera tetraventricular, sin evidencia de calcificaciones en el
parénquima cerebral.

6.- SCK: Femenino de 2 afios de edad con diagnostico de Leucodistrofia Metacromatica,
observaciones: Sin evidencia de atrofia cerebral o cerebelar, con afectacién de la sustancia
blanca de predominio de los lébulos parietales de manera simétrica, con reforzamiento
periventricular a la administracién de medio de contraste IV, el sistema ventricular de
caracteristicas normales, sin presencia de calcificaciones en el parénquima.

7.- DPSM: Femenino de 3 afios de edad con diagnostico de Leucodistrofia Metacromatica,
observaciones: Sin evidencia de atrofia cerebral o cerebelar, con afectacion de la sustancia

blanca de predominio de los l6bulos frontales y parietales de manera simétrica, sin
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reforzamiento a la administracién del medio de contraste IV, el sistema ventricular es de
caracteristicas normales, sin calcificaciones en el parénquima.

8.-GVD: Masculino de 5 afios de edad con diagnostico de Adrenoleucodistrofia,
observaciones: Sin evidencia de atrofia cerebral de manera simétrica, con afectacién de la
sustancia blanca d¢ manera generalizada con predominio de los 16bulos frontales y parietales
de manera simétrica, con presencia de reforzamiento periventricular a la administracién del
medio de contraste IV, el sistema ventricular es de caracteristicas normales, presencia de

calcificaciones periventriculares a nivel de astas occipitales,
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RESULTADOS:

En el presente estudio de los 8 casos, 6 fueron niflos (75%} y 2 nifias(25%) (cuadro y
grifica No. 1), en edades comprendidas de 1 a 12 afios (cuadro y grifica No.2) de los
cuales 4 fueron Adrenoleucodistrofias, 3 Leucodistrofias Metacromaticas y 1 Enfermedad de
Canavan (cuadro y grafica No.3).

De las alteraciones encontradas en la Tomografia Computada se encontrarén, las 4
Adrenoleucodistrofias 1 presentd atrofia cerebral, los lobulos més afectados fueron los
Parietales de manera simétrica, 2 de ellas con reforzamiento periventricular a Ia
administraciéon del medio de contraste 1V y solamente un paciente presento dilatacion del
sistemy ventrigular (correspondi¢ al mismo con atrofia cerebral) un solo paciente presento
calcificaciones periventriculares a nivel de astas occipitales.

Los 3 pacientes con Leucodistrofias Metacromatica solo uno presento atrofia cerebral,
siendo los lébulos més afectados los parietales de manera simétrica, un paciente present¢
reforzamiento perilesional y periventricular con dilatacion de los ventriculos laterales, no
hubo evidencia de calcificaciones parenquimatosas

El paciente con Enfermedad de Canavan no tuvo datos de atrofia cerebral afectandose de
manera difusa todos los lobulos sin preferencia focal o regional, a la administracion del
medio de contraste IV se presentd reforzamiento periventricular, con ventriculos laterales

comprimidos y sin evidencia de calcificaciones parenquimatosas (cuadro No.4).
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CONCLUSIONES:

Las levcodistrofias pueden ser sugerentes del diagnostico por imagen en la Tomografia
Computada al correlacionar los hallazgos reportados en la literatura mundial (2) lo cual
complementa de manera importante los datos especificos que reporta la Resonancia
Magnética (5).

El identificar e! tipo y sitic de las calcificaciones parenguimatosas en este grupo de
enfermedades permite una mejor distincidn entre ellas (3).

Por lo tanto no desmeritamos el valor de la Tomografia Computada 1a cual puede sugerir el
Diagnastico por imagen en las Leucodistrofias al correlacionar el sitio de afectacion de la
sustancia blanca, el tipo de reforzamiento al administrar el medio de contrastre; la presencia
de calcificacion, Ia atrofia y la dilatacion del sistema ventricular estin en relacion 2 una fase

avanzada de la enfermedad.
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APENDICE
ANEXO 1
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
1.-Nombre:
2.-Edad: A 3.-Sexo:

4.-Tipo de Leucodistrofia:

a).-Deficiencia enzimatica:
3 -Hallazgos por Tomografia:
a).-Atrofia {cerebral) (cerebelar)

b).-Afectacion de la sustancia blanca

Sitio:

Lobule mas afectado:
{Simétrico) (Asimétrico)
¢).-Reforzamiento con contraste LV.  (si) (no)
Perilesional (si) (no)
Periventricular (si} (no)
d).-Ventriculos
Normales (si) (no)
Dilatados: (si) (no)

e).-Calcificaciones (si) (no)

Localizacion:

6.-Conclusidn;
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INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR T.C. EN PACIENTES CON LEUCODISTROFIAS (8CASOS)

Marzo 1991 a Septiembre 1998

DISTRIBUCION POR SEXO

(CUADRO No.1})

...8EXO ... . NUMERO - ' PORCENTAJE: - '«
ascIino | . 7 77 o o 5
Femenine 2 25

FUENTE: EXPEDIENTES RADIOLOGICOS.




20

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURG SOCIAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR TC EN PACIENTES CON LEUCODISTROFIAS (8 CASOS)
Marzo 1991 a Septiembre 1998

DISTRIBUCION POR SEXO
{GRAFICA No.1)

FEMENINO 25%

FUENTE.EXPEDIENTES RADIOLOGICOS
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INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR T.C. EN PACIENTES CON LEUCODISTROFIAS (8CASQS)

Marzo 1991 a Septiembre 1998

DISTRIBUCION POR EDAD

(CUADRO No.2)

- "NOMBRE..

4~ ACA 1

5.-POE i2
6.- SCK 2
7.-DSM 3
3.-GVD 5

FUENTE: EXPEDIENTES RADIOLOGICOS.



INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURQO SOCTAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR TC EN PACIENTES CON LEUCODISTROFIAS (8 CASOS)
Marzo 1991 a Septiembre 1998
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DISTRIBUCION POR EDAD
—
L3 ]
Gwkh |
s |
SCK .
@ POE
[1]
3 ACA
=
csL
JIE
LJR
0 2 4 6 8 10 12
EDADES

FUENTE:EXPEDIENTES RADIOLOGICOS
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INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTER ACIONES ENCONTRADAS POR T.C. EN PACIENTES CON LEUCODISTROHIAS (8CASOS)
Marzo 1991 a Septiembre 1998

TIPOS DE LEUCODISTROFIAS

{(CUADRO No.3}

CANAVAN B 1

LEUCODISTROFLA METACROMATICA 3
ADRENOCLEUCODISTROFLA 4

FUENTE: EXPEDIENTES RADIOLOGICOS,
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INSTITUTO MEXICANG DEL SEGURQ SOCIAL

HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR TC EN PACIENTES CON LEUCODISTROFTAS (8 CASOS}
Marzo 1991 a Septiembre 1998

TIPOS DE LEUCODISTROFIAS

ADRENOLEUCODIST

METACROMATICA B oo ot

L oI

0 1 2 3
NUMERO

FUENTE.EXPEDIENTES RADIOLOGICO
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HOSPITAL “Dr. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN “LA RAZA”
ALTERACIONES ENCONTRADAS POR T.C. EN PACIENTES CON LEUCODISTROFIAS (8CAS0S)
Marzo 1991 a Septiembre 1998
TABLA GENERAL (CUADRO No.4)

NOMBRE EDAD . SEXO TIPO DE LEUCODISTROFIA  ATROFIA

1.- ,}R 7 . | Adrenoleucodistrofia

2-JJE 3 M j Metacromatica Si

3.- CSL 8 M i Adrenoleucodistrofia No
4.- ACA 1 M E Canavan No
5.- POE 12 M Adprenoleucodistrofia S5i

6.-5CK 2 ¥ Metacromatica No

i

7.-DSM 3 F ] Metacromitica No
8.-GVD 5 M f Adrenoleucodistrofia No

NOMB

REFORZAMIENTO LV._. " VENTRICULOS C:

LOB+AFECTADO

1.- R arieta . eriventriar ] Norml o No
2-JIE  |Parietal v Occipital  Perilesional y Peniventric Dilatados No

3.- CSL | Parietal No Normal No

4.- ACA |Todos Periventricular Comprimides No

5.POE |Todos : No Dilatados No

6.-5CK |Parietal . Peniventricular Normal No

7.-DSM | Frontal v Parietal ;No Normal No

8.-GVD Frontal v Panetal E Periventricular Normal Si

!

FUENTE: EXPEDIENTES RADIOLOGICOS.



IMAGENES

1.- Masculino de 1 afio de edad con diagnéstico de Enfermedad de
con afectacién de la sustancia blanca de manera

Canavan,
generalizada sin predominio focal, sistema ventricular comprimido,
no hay datos de atrofia, reforzamiento periventricular.
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2.- Masculino de 5 afos de edad con diagndstico de
Adrenolencodistrofia, con afectacién de la sustancia blanca de
predominio en Frontales y Parletales simetrica, sistema veatricular
normal, no hay datos de atrofia, reforzamiento periventricular,
calcificaciones periventriculares a nivel de astas occipitales.
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