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i. RESUMEN

CARACTERISTICAS CLINICO-RADIOLOGICAS DE LAS LESIONES PSEUDOTUMORALES
INFLAMATORIAS DESMIELINIZANTES EN PACIENTES DEL INSTITUTO NACIONAL DE
NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA.

OBJETIVO: Describir las caracteristicas clinico-radioldgicas de las Lesiones Pseudotumorales Inflamatorias
Desmielinizantes (LPID) y evolucion de las mismas.

MATERIAL Y METODOS: Pacientes de ambos sexos, mayores de 15 afios vistos en el Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia con inicio agudo de manifestaciones clinicas y diagnostico segun la Clasificacion
Internacional de las Enfermedades de Enfermedad desmielinizante del sistema nervioso central (SNC),
capturados en forma consecutiva de enero 2006 a diciembre 2008. Estos contaban con estudio de Resonancia
Magnética (IRM) realizada en los primeros 30 dias de los sintomas y presentaban lesiones de tamafio mayor o
igual a 2 cm. de diametro del (SNC) excepto la médula espinal, que incluyeran al menos secuencia T2 y T1
contrastada y una imagen de control con resolucion parcial (30%) o completa de la lesién a 6 meses. Se
descarto enfermedad infecciosa o granulomatosa del SNC. Se registraron datos epidemioldgicos, presentacion
clinica paraclinica y radioldgica. La IRM de encéfalo fue interpretada por un solo Neuroradiélogo de forma
sistematica. El andlisis se realizd con SPSS ver. 14.0. Las variables continuas se describieron con medidas de
tendencia central y las nominales con frecuencias absolutas y relativas.

RESULTADOS: Se estudiaron 11 pacientes (4 hombres y 7 mujeres) con edad de 26.8 + 6.6 (media + D.E.).

En 2 pacientes la lesion fue manifestada como un proceso inflamatorio monofasico, en 2 como parte del curso
de Esclerosis multiple (EM) y en 3 como la presentacion inicial de EM.

Las manifestaciones predominantes fueron de afeccion poliregional y piramidal. Ninguno de los pacientes tenia
historia de infeccién previa.

El puntaje EDSS al inicio fue 5.27 + 2.84 (media £ D.E), y a los 6 meses de 4.13 + 3.24. Se encontraron
bandas oligoclonales positivas en 4 de 8 sujetos y potenciales evocados visuales alterados en 7 de 10.

En la IRM inicial el 91% presentd lesiones adicionales en sustancia blanca asi como algun grado de edema
perilesional pero solo uno ejercia efecto de masa. Solo el 45% tuvo realce con gadolinio; 18% en forma de anillo
abierto, 18% de forma heterogénea y 9% en anillo cerrado.

Todos los pacientes tuvieron reduccion en el tamafio de la lesion (promedio en didmetro méaximo de 11.59mm) y
ninguno presento realce a los 6 meses.

Un paciente fallecio luego de terminado el seguimiento a 6 meses.

4 sujetos fueron tratados con prednisona, 10 recibieron bolos de metilprednisolona, 3 ciclofosfamida y 3
azatioprina.

CONCLUSIONES: Las LPID pueden tener un curso Unico o bien pueden ocurrir como la manifestacion inicial o
durante el curso de la EM. Existen caracteristicas radioldgicas que podrian servir de guia en el diagnéstico
diferencial; por ejemplo: presencia de lesiones concomitantes, edema perilesional y ausencia de efecto de
masa, asi como la desaparicion del reforzamiento y la reduccién de tamafio en el seguimiento. Se necesitan
estudios prospectivos y con mayor nimero de pacientes para establecer conclusiones, pero por lo infrecuente
de esta condicidn clinica es dificil. Este es el primer estudio en México que recopila y describe de forma
sistematica este tipo de padecimiento.



ii. ANTECEDENTES

Las enfermedades inflamatorio-desmielinizantes idiopaticas (EIDI) representan un amplio y
variado espectro de procesos con diferentes caracteristicas patologicas, clinicas y
radiolégicas. ¥ La EM en sus formas clinicas remitente-recurrente y secundariamente
progresiva representa el prototipo de EIDI, a través de la cual se han conocido algunos

fenémenos fisiopatolégicos de estas .

Formas menos frecuentes de EM son las que tienen un curso progresivo desde su inicio
(forma primariamente progresiva) o las que cursan, después de 10 o mas afios, con escasa

o nula discapacidad (formas benignas).

Las EIDI menos frecuentes se pueden clasificar en funcién de su forma de inicio y curso
clinico. Asi tenemos que existen formas de inicio agudo y con frecuencia de curso
fulminante como la enfermedad de Marburg, la esclerosis concéntrica de Bald, la
enfermedad de Schilder y la Encefalomielitis Diseminada Aguda (EMDA).®) Existen otras
formas de EIDI que si bien con frecuencia corresponden a una primera manifestacién de
una forma remitente-recurrente de EM, en ocasiones tienen un curso monofasico y
autolimitado como la mielitis transversa, la neuritis éptica y los sindromes de tallo cerebral.
Otro tipo de EIDI esta constituido por aquellas con una topografia restringida a
determinadas areas anatomicas como la neuromielitis Optica, la neuritis éptica recurrente y

la mielitis recidivante.

En raras ocasiones las EIDI arriba descritas pueden presentarse en forma de un proceso
expansivo que simula clinica y radiologicamente un tumor cerebral. Estas formas, que han
sido llamadas por algunos autores como pseudotumorales o tumefactas, parecen
presentarse clinicamente con frecuencia a través de manifestaciones tales como cefalea,
afasia, alteracion del nivel de conciencia y crisis convulsivas “®. En estos casos, los
estudios neurorradiol6gicos suelen mostrar lesiones de tamafio superior a los 2
centimetros, Unicas o multiples, localizadas generalmente en los hemisferios cerebrales,
que se realzan con el gadolinio en anillo ©®. A diferencia de las lesiones tumorales, estas
lesiones se rodean de escaso edema y el efecto de masa que producen es discreto o
moderado ). La presencia de un realce en anillo incompleto, con el margen abierto en

contacto con la sustancia gris, es un signo de gran ayuda para diferenciar estas lesiones de



tumores o abscesos. En ocasiones el diagnostico de estas lesiones requiere la biopsia
cerebral. Sin embargo, aun los estudios de biopsia pueden llevar a errores diagndsticos
debido a la hipercelularidad de estas lesiones que con frecuencia se asocian con una
morfologia astrocitaria irregular (macréfagos y astrocitos reactivos con “mitosis” granulares).
Por lo anterior, no es sorprendente el diagndstico erréneo de neoplasias y su confusion
inicial con gliomas de bajo grado en muchos de estos casos @, llegando incluso a aplicar
radioterapia para erradicarlas ©. El volumen celular puede llegar a ser en raras ocasiones
muy intenso y asociarse a edema importante, incluso puede dar lugar a efecto de masa y

compresion de estructuras vecinas.

Es dificil clasificar estas lesiones pseudotumorales dentro del contexto de las EIDI. Si bien
en ocasiones estas formas pseudotumorales se presentan en forma de una EIDI de curso
monofasico, no es infrecuente que sean la primera manifestacion de una EM recurrente-
remitente o aparecer de forma aislada o repetida durante la fase recurrente de una EM®°%:
En ocasiones estas formas pseudotumorales adoptan un patrén en los estudios de
Resonancia Magnética (RM) tipo Balé, mostrando en las secuencias T2 la tipica
configuraciéon en bandas concéntricas o con un patrén en mosaico, reflejando las bandas
mas hipointensas, generalmente de menor grosor, sustancia blanca que conserva la
mielina, y las mas hiperintensas, mas gruesas especialmente en el centro lesional, reas de
sustancia blanca desmielinizadas.?

Algunos autores ®®

exponen que estas lesiones “pseudotumorales” merecen ser
individualizadas, y proponen considerarlas como una entidad clinica intermedia entre la EM
clasica y la encefalomielitis aguda diseminada, en los casos que reunan las siguientes

caracteristicas:

— Grandes lesiones focales en neurocimagen

— Inicio agudo

— Buena respuesta a la terapia con esteroides

— Localizacion de lesiones en RM fuera de zonas tipicas

— Ausencia de progresion o recurrencia (excluyendo aquellos casos con historia previa de

vacunacion o infeccién).



Desde finales de los afios 70 ¥, se han comunicado casos de grandes placas de
desmielinizacion, indistinguibles de otras lesiones ocupantes de espacio tanto clinica como
radiologicamente que han llevado a realizar un diagnéstico inicial incorrecto y un
tratamiento inadecuado. La presencia de grandes lesiones con efecto masa o con realce
periférico en anillo en trastornos desmielinizantes puede dificultar el diagndstico diferencial
con otras entidades como neoplasias o abscesos, llevar a un enfoque diagnostico inicial
erréneo, e incluso aplicar terapias no adecuadas y agresivas. En pacientes jévenes con
imagenes radiolbgicas indicativas de procesos expansivos (ya sean solitarias o multiples)
deberia considerarse la posibilidad de una enfermedad desmielinizante primaria del sistema
nervioso central con apariencia pseudotumoral. Esto cobra mayor importancia cuando la

duda diagnéstica obliga a la toma de biopsia y la morbilidad asociada a esta.

Al momento, la informacién cientifica disponible es escasa y sin consenso debido a que la
mayoria de publicaciones son reportes de casos sin describir caracteristicas en comun

entre los diferentes casos reportados.

El Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Manuel Velasco Suarez” es un centro de
atencion de tercer nivel Ubicado en la Zona sur del Distrito Federal, el cual es centro de
referencia para enfermedades neuroldgicas en toda la republica, en su gran mayoria que no
cuentan con derecho a atencion médica por otras entidades como El ISSSTE o el Instituto
Mexicano del Seguro social. Por estas caracteristicas forma un escenario oportuno para

recolectar casos de enfermedades poco comunes que compartan caracteristicas en comun.



iii. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

No existen criterios que den soporte al diagnostico de formas tumorales de EIDI que
puedan discriminar esta entidad de otras patologias en las que debe considerarse la
realizacion de una biopsia, por esto, se planed realizar un estudio descriptivo que permitiera
la identificacion y correlacion clinico-radiolégicas comunes a las Lesiones Pseudotumorales

Inflamatorias Desmielinizantes (LPID) a través de la siguiente pregunta:

¢ Existen caracteristicas clinico-radiol6gicas comunes a las LPID?

IV. HIPOTESIS

No aplica

V. OBJETIVOS
1. Describir las caracteristicas clinico-radioldgicas de las LPID

2. Evaluar la evolucion clinico-radiolégica de las LPID

VI. JUSTIFICACION

Dado lo infrecuente de las lesiones pseudotumorales en el contexto de las EIDI, no existen
series largas de casos que permitan analizar sus caracteristicas radiolégicas y clinicas.
Este proyecto, por tanto, recogié6 casos de EIDI pseudotumoral de diferentes
caracteristicas, con el objeto de disponer de una serie que permita definir las caracteristicas

propias de estas lesiones.



VIl. METODOLOGIA

a)  DISENO

Estudio observacional, descriptivo, serie de casos.

b) POBLACION Y MUESTRA

Fue conformada por los pacientes vistos por la clinica de enfermedades desmielinizantes
del Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suarez, hombres vy
mujeres mayores de 15 afios con inicio agudo de manifestaciones clinicas con diagndsticos
segun la Clasificacién Internacional de las Enfermedades (CIE-10) de G35 a G37:
Enfermedades desmielinizantes del sistema nervioso central, que en los estudios de
neuroimagen presentaran lesiones con de tamafio mayor o igual a 2 cm. de diametro;

reclutados en forma consecutiva entre enero 2006 y diciembre 2008.

La informacion de los pacientes fue registrada en una hoja de colecciéon de datos que
incluia las caracteristicas demograficas y clinicas del paciente, hallazgos de laboratorio y el

curso de la Enfermedad cuantificado a través del EDSS. (ver anexo 1)

Se registraron los datos epidemiolégicos, manifestaciones clinicas y el puntaje en la escala
de EDSS en el contacto inicial con el paciente y durante su seguimiento a seis meses.
Todos los pacientes fueron sometidos a estudio de LCR en el abordaje inicial. Se realiz6
IRM de encéfalo al inicio del cuadro y en su seguimiento a los seis meses. Se investigé la
presencia de bandas oligoclonales en LCR mediante el método de electroforesis gel
agarosa en algun momento durante las primeras dos semanas de su admisién hospitalaria

de acuerdo a la decision del médico tratante.

La IRM de encéfalo y médula espinal fue evaluada por un solo Neuroradidlogo
experimentado. Las IRM de encéfalo fueron reportadas describiendo de forma sistemética
el maximo diametro antero posterior asi como el lateral de la lesibn en cortes axiales,
presencia de lesiones adicionales, el patron de reforzamiento con la administracién de
gadolinio en la secuencia T1, este Ultimo descrito a su vez como ausente, en anillo abierto,
en anillo cerrado, nodular o heterogéneo. La morfologia de la lesion fue reportada como una
de las siguientes: 1.Quistica, 2.Tipo Balé o 3.Infiltrativa. La presencia de edema cerebral y

el efecto de masa ejercido por la lesién también fueron descritos.



Adicionalmente se buscaron intencionadamente los criterios radiolégicos para EM y se

reportaron si estaban presentes.
Se realiz6 una segunda Resonancia magnética con un tiempo de diferencia minima de seis

meses con respecto a la inicial, la cual fue reportada de la misma forma que la anterior.

Se calcul6 el cambio en el tamarfio de la lesion entre los dos estudios cuando lo hubo.

C) CRITERIOS DE SELECCION DEL ESTUDIO
Criterios de inclusion

1. Mayores de 15 afios
2. Cualquier género

3. Demostracion por RM de 1 o mas lesiones pseudotumorales mayores o iguales a 2

cm. en el SNC excluyendo la médula espinal.

4. Estudio inicial de RM obtenido en la fase aguda del desarrollo lesional (primeros 30

dias tras el inicio de la clinica).

5. Diagnostico de un proceso inflamatorio-desmielinizante idiopatico (mediante biopsia

0 seguimiento clinico-radiologico), EM (criterios de Poser o McDonald) o EMDA.

6. Demostracion radiolégica de resolucién parcial (al menos 50%) o completa de la

lesion (minimo 6 meses tras el estudio inicial).

7. Exclusion razonable de lesiones tumorales y procesos infecciosos o
granulomatosos a través de técnicas de imagen y paraclinicos como estudio cito
guimico y citoldgico de liquido cefalorraquideo.

8. Estudio de RM que incluya al menos secuencias T2 y T1 con contraste

9. Acceso a datos demograficos y clinicos completos
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d) VARIABLES
Edad: en anos.

Género: masculino, femenino

. Contexto Clinico:

e Esclerosis Mdltiple
e EIDI Monofasica
e EMDA

. Bandas Oligoclonales en LCR:

e Presentes
e Ausentes
¢ No realizados

. Potenciales Evocados Visuales:

¢ Normales
e Alterados
e No realizados

. Manifestaciones iniciales:

Piramidal: si o no
Cerebeloso: si o no
Sensitivo: si 0 no
Neuritis Gptica: si 0 no
Polisintomatico: si o no
Otros: especificar

. Puntaje EDSS al inicio: 0-10 (escala)

. Puntaje EDSS a 6 meses: 0-10 (escala)

Tamarfio de la Lesion: didmetro maximo en mm (antero-posterior, lateral) y volumen
3
encm®.

Lesiones adicionales: presentes o ausentes
Caracteristicas lesiones adicionales: pseudotumorales, no pseudotumorales

Tipo de realce con gadolinio: ausente, anillo abierto, anillo cerrado, nodular,
heterogéneo

Edema Perilesional: ausente, presente
Efecto de masa: ausente, discreto/moderado, grave.
Caracteristicas de la lesion: quistica, tipo balg, infiltrativa.

Biopsia: si o0 no.



16. Tamario lesion en seguimiento RM: diametro maximo en mm (antero-posterior,
lateral) y volumen en cm?.

17. Cambios tamafio en seguimiento RM: sin cambios, aumento, disminucién

18. Tipo de realce gadolinio en seguimiento RM: ausente, anillo abierto, anillo cerrado,
nodular, heterogéneo

19. Edema perilesional en seguimiento RM: ausente, presente.
20. Efecto de masa en seguimiento RM: ausente, discreto/moderado, grave
21. Caracteristicas de la lesién en seguimiento RM: quistica, bald, infiltrativa

23. Tratamiento recibido: especificar

e)  ANALISIS ESTADISTICO

El analisis estadistico se realiz6 usando el software SPSS ver. 14.0.

Las variables continuas se describieron usando medidas de tendencia central (media,
mediana, desviacion estandar).

Las variables nominales se describieron usando medidas de frecuencias absolutas y
relativas.

f) CONSIDERACIONES ETICAS

Los casos incluidos en el estudio se mantuvieron en anonimato, solo se identificaron por un
cbdigo de numeros en orden consecutivo.

Se obtuvo aprobacion del comité de Bioética para la realizacion del estudio.



VIIl. RESULTADOS

En total se estudiaron 11 pacientes que cumplieron los criterios de inclusion del estudio. La
distribucion por sexo fue 4 del sexo masculino (36%) y 7 del sexo femenino (64%). La edad
promedio fue de 26.8 + 6.6 afios (media + desviacion estandar), con un minimo de 17 y un

maximo de 37 afos.
Las caracteristicas clinicas y paraclinicas se detallan en las tablas 1,2 y 3.

Respecto a los sintomas (manifestados por los pacientes en la historia del padecimiento
actual), 4 (36%) habian tenido cefalea, 2 (18%) diplopia, 7 (64%) paresia, 6 (55%) acusaron
alteraciones sensitivas, 3 (27%) sensoriales, 4 (36%) disminucién de la agudeza visual, 3
(27%) ataxia y 2 (18%) sintomas autondmicos. El vértigo, la disfagia y la disnea se
presentaron Unicamente en 1 paciente (9%) cada sintoma. 2 pacientes (18%) dieron

historia de crisis convulsiva en el desarrollo de su padecimiento.

Al describir todas las manifestaciones clinicas a la exploracién fisica en los 11 pacientes,
encontramos que 9 tuvieron signos poliregionales (81%), 6 sujetos tuvieron signos
piramidales (55%), los signos sensitivos, de funciones mentales y los de tallo estuvieron
presentes en 5 cada uno (46%), la neuritis 6ptica en 4 (36%), los signos cerebelosos y
medulares 3 cada uno (27%).

Tabla 1. Caracteristicas Clinicas.

Datos Objetivos Frecuencia absoluta (n)
Manifestaciones piramidales 6 (11)
Manifestaciones de cerebelo 3 (11)
Manifestaciones sensitivas 5(11)
Neuritis 6ptica 4(11)
Manifestaciones espinales 3(11)
Manifestaciones del tallo cerebral 5(11)
Alteraciones de funciones mentales superiores 5(11)
Poliregional 9 (11)
Sintomas

Cefalea 4(11)
Diplopia 2 (11)
Paresia 7(11)
Alteraciones sensitivas 6 (11)
Dishea 1(11)
Disfagia 1(11)
Convulsiones 2 (11)
Disminucion de la agudeza visual 4 (11)
Ataxia 4 (11)
Manifestaciones autonémicas 2(11)
Vértigo 1(11)
Diagndstico previo de EM 2 (11
Infecciones virales en 2 meses previos 0(11)
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En ninguno de los pacientes se logré consignar historia de infeccion viral o bacteriana en

los 2 meses previos al padecimiento.

Se encontrd historia de un episodio similar al actual en 3 pacientes (27%) y antecedentes
personales patolégicos solamente en 2 (18%) pacientes, quienes ya tenian el diagnostico
confirmado de EM desde antes del episodio actual. En quienes tenian historia de un
episodio similar previo, la sintomatologia de éstos habia consistido en: neuritis Optica,
signos piramidales, Alteraciones sensitivas, de tallo cerebral o sintomas poliregionales.

Ninguno reporté manifestaciones cerebelosas.

Tabla 2. Valores de la escala EDDS* en la poblacion de estudio

Media + SD Rango
Inicial 5.27+2.84 1.0-9.0
Seguimiento 6 meses 413 £ 3.24 1.0-95
Variacién del EDSS de - 113 +2.82 (-)6.5 - (+)2.5
seguimiento respecto al inicial

*EDSS:Expanded Dysability Status Score.

Se aplico la escala EDSS al inicio y luego de 6 meses (ver tabla 2). En la evaluacioén inicial
la escala tuvo un promedio de 5.27 + 2.84 (media + SD), y al momento del control realizado
6 meses después fue de 4.13 = 3.24. habiendo disminuido en 6 pacientes(55%) y
aumentado en 5 pacientes(45%), en quienes aumenté, o hizo en un rango de 0.5 a 1.5

puntos.

En cuanto a los examenes auxiliares (tabla 4), las bandas oligoclonales se investigaron solo
en 8 pacientes y fueron positivos en 4 de ellos (50% de los datos vélidos). Ninguno de los 2
pacientes que ya tenian el diagnéstico previo de EM fueron sometidos a estudio en busca
de bandas oligoclonales. Los potenciales evocados visuales fueron realizados en 10

pacientes, de los cuales 3 (27%) fueron normales y 7 (64%) alterados.

Tabla 4. Caracteristicas en pruebas de Laboratorio y Gabinete.

Prueba Frecuencia absoluta (n)
Bandas Oligoclonales 4 (8)

Potenciales Evocados Visuales Anormales 7 (10)

Al final del seguimiento 5 pacientes (45.5%) sustentaban el diagnéstico de Esclerosis
Multiple cumpliendo con los criterios diagnésticos de McDonald. Los 6 pacientes restantes

(55%) tuvieron el diagnéstico final de Proceso Inflamatorio Monofésico.
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Tabla 3. Diagnéstico Final.

Frecuencia absoluta (n)

EM 5 (11)

Proceso Inflamatoria Monofasica 8 (11)

Tabla 5. Caracteristicas radiolégicas basales y de seguimiento
Caracteristica Basal (n) Seguimiento (n)

Lesiones adicionales 10(11) 10 (11)

Realce con gadolineo 5 (11) 0(11)
Anillo Abierto 2 (11) N.A.
Anillo Cerrado 1 (11) N.A.
Heterogeneo 2 (11) N.A.

Edema perilesional 10 (11) 0(11)

NA= No Aplica

Tabla 6. Detalle del tamafio de la lesién
Medicién Basal Seguimiento a 6 meses
Caracteristica
Diametro maximo Media Mediana | Rango Media Mediana | Rango
(milimetros) +SD +SD
Antero-posterior 24.33 27.08 13.01-34.12 16.47 17.00 4.00 - 29.32
+8.08 + 8.56
Lateral 24.29 24.13 9.91 —42.00 12.7 8.80 2.80 - 15.72
+9.91 +10.36

Las caracteristicas radiol6gicas iniciales y en el momento del control se presentan en la

tabla 5y las medidas de la lesion se detallan en la tabla 6.

En el estudio inicial, 9 (82%) tenian caracteristicas infiltrativas, 1 (9%) quistica, y 1 (9%) tipo
Bal6. En el seguimiento 4(36%) tuvieron caracteristicas quisticas y 6 (64%) infiltrativas.

Respecto el comportamiento con gadolinio, durante el estudio inicial se encontré que 6 no
tuvieron realce (55%), 2 (18%) lo tuvieron en forma de anillo abierto, 2 (18%) en forma
heterogénea y 1 (9%) en anillo cerrado. Durante el estudio final, Ninguno de los 11

pacientes presento realce radiologico ante la administracién del gadolinio.

En cuanto a la presencia de edema perilesional, en el estudio inicial 10 (91%) de los
pacientes lo tuvieron, y en el estudio de seguimiento estuvo presente Unicamente en 1 (9%)
paciente. El efecto de masa se encontrd solo en 1 (9%) paciente en el estudio inicial y en

ninguno en el de seguimiento.
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Todos los pacientes tuvieron reduccion en el tamafio de la lesién en la IRM, con una
reduccion en el promedio del maximo didmetro Anteroposterior de 7.86mm y en el lateral de
11.59mm.

Se pudieron apreciar lesiones adicionales independiente de su tamafio en 10 (91%) de los
pacientes. En quienes tenian lesiones adicionales a la de interés, estas se catalogaron con
“aspecto Pseudotumoral” en 8 (73%) y como no pseudotumoral en 3 (27%) pacientes.

El diagnéstico de la primera interpretacién radioldégica en el abordaje del paciente fue

variado y se detalla en la tabla 7. El méas frecuente fue de EMDA.

Tabla 7. Diagnostico de la primera interpretacion radiolégica en el manejo del
paciente

Diagnéstico Numero %
EMDA 3 27
Esclerosis Multiple 2 18
Lesion Inflamatoria 2 18
Esclerosis concéntrica de Balo 1 9
Enfermedad de Marburg 1 9
Lesion Inflamatoria Desmielinizante 1 9
Leucodistrofia 1 9

Solamente a 1 paciente se le realizd biopsia de la lesion, la cual reporto infiltrado

inflamatorio inespecifico.

Respecto al prondstico, luego de terminado el periodo de observacion, los pacientes

contintan en vigilancia. 10 de ellos se encuentran vivos.

El tratamiento (tabla 8) vari6é entre los pacientes, pudiendo estar combinado o seguido de
otro en algunos de los casos. En total 4 recibieron prednisona (36%), 10 recibieron bolos de
metilprednisolona (91%), 3 (27%) ciclofosfamida intravenosa, 3 (27%) azatioprina. So6lo 1

(9%) recibié interferon.

Tabla 8. Tratamiento Utilizado.

Metilprednisolona 10 (112)
Prednisona 4 (11)
Ciclofosfamida 3(11)
Interferon 1(11)
Azatriopina 1(11)
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IX. DISCUSION

El principal propdsito de este estudio fue describir las caracteristicas en la presentacion
clinica y radiologica de los pacientes con lesiones pseudotumorales inflamatorias

desmielinizantes en una poblacion mexicana.

La muestra recopilada es pequefa, siendo esta la primera debilidad del estudio; sin
embargo, debe considerarse que se trata de una entidad extremadamente rara de una
enfermedad de por si poco comun en México. La serie mas grande de casos que sin
completar los criterios de nuestro estudio se aproxima a la intencién de este, fue publicada
en 2007 por la red MAGNIMS®® en Europa la cual consistié en una revisién sistematica de

publicaciones de casos con presentaciones atipicas de lesiones desmielinizantes.

Dos terceras partes de los sujetos afectados fueron mujeres(64%) y aunque la muestra es
pequefia, coincide con la serie de la red MAGNIMS la cual reunié una mayor cantidad de
casos con seguimiento clinico e IRM de control(41) de los cuales la mayor cantidad fueron

mujeres (62%).

Destaca que el promedio de edad en el momento de aparicion de estas lesiones fue propia
de pacientes jovenes 26.8+ 6.6 afios un poco menor a la reportada en la serie europea
donde fue de 34.5 y un rango mas amplio de edad llegando a presentarse hasta en
pacientes de 69 afios, por el contrario la desviacién estandar en nuestro estudio es apenas

de 6 afios y medio y el rango superior de edad fue de 37afos.

Las manifestaciones clinicas en la aparicion del episodio fueron similares a las descritas en
otros casos clinicos, destacando la presencia de crisis convulsivas, dato que es
extremadamente infrecuente en el contexto de una enfermedad desmielinizante y que es

frecuente en otras entidades clinicas como abscesos y neoplasias del SNC.

Aunque la neuritis 6ptica solo fue encontrada de forma clinica en 4 pacientes, al aplicar los
estudios paraclinicos (PEV) se encontr6 afectacion desmielinizante en el 70% de los sujetos
estudiados, lo que podria justificar la realizacién de forma rutinaria a este tipo de casos,
como parte del abordaje ya que seria un hallazgo indirecto mas, dentro del constructo

clinico, a favor de la naturaleza desmielinizante de la lesiéon en cuestién.
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Un hallazgo peculiar es que a pesar de no contar con un diagnostico de Esclerosis multiple,
las Bandas oligoclonales estuvieron presentes en el 50% de los casos investigados. Este

hallazgo ha sido descrito en un pequefio porcentaje de las EMDASs.

EL estudio aporta un dato claro en cuanto al grado de discapacidad inicial y residual de los
pacientes estudiados ya que fue sistematizado a través de la valoracion de una escala
clinica (EDSS). El cambio promedio del EDSS fue apenas de -1.14 puntos ya que
solamente en 6 pacientes disminuy6 y en el resto aunque de forma modesta, aumenté.
Aunque hubiera resultado interesante, no fue posible, por el tamafio de la muestra,
establecer ninguna relacién de este comportamiento con la edad, presentacion clinica o
caracteristicas radiolégicas de la lesiobn. No obstante, a nuestro conocimiento es la Unica

serie de casos que contempla el EDSS inicial y de seguimiento de los sujetos.

Dos pacientes tenian ya el diagnéstico de Esclerosis mdltiple, sin embargo, las
caracteristicas de la presentacion clinica y los hallazgos radioldgicos pudieron orientar a la

sospecha de otro padecimiento agregado de origen neoplasico.

Durante el seguimiento tres sujetos mas completaron criterios para el diagnéstico de EM
incluyendo los dos que ya contaban con este, lo cual indica que las LPID pueden

presentarse en el debut, en el curso de una EM o como un evento clinico aislado.

En cuanto a las caracteristicas radiolégicas cabe sefialar que fueron interpretadas en un
hospital especializado en neurociencias y que a pesar de ello los diagnosticos radiologicos
iniciales fueron variados, lo que revela la importancia de caracterizar estas lesiones desde
el punto de vista radiolégico con la intencién de tener pautas en su interpretacién. Aunque
todas las imagenes fueron interpretadas por un Neuroradiélogo experimentado, no existio
un segundo observador como para realizar una correlacion interobservador, lo que

consideramos es otra debilidad del estudio.

Las caracteristicas radiol6gicas en el estudio inicial orientan en su mayoria a una lesién con
algun grado de edema perilesional con poco o nulo efecto de masa y a diferencia de lo
reportado en los otros caso el 55% no tuvo realce con el contraste. Y en quienes lo tuvieron
fue de forma repartida entre las 3 diferentes formas sugeridas, por o que aun no se logra
encontrar un tipico comportamiento de las mismas. No obstante, en el seguimiento a 6
meses ninguno reforzé lo que puede sugerir que de encontrar reforzamiento en este
momento podria considerarse un dato de alarma para considerar etiologias diferentes a la

inflamatoria desmielinizante.
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En el 91% de los pacientes se observaron lesiones adicionales independientemente de su
tamafio o caracteristicas lo que podria ser un dato indirecto que apoye al constructo clinico
de las LPID. Aunque con rangos muy variados, las lesiones disminuyeron de tamafio.

Los tratamientos recibidos fueron variados pero en 10 pacientes se aplicaron pulsos de
metilprednisolona como primera opcion; teniendo que recurrir a la ciclofosfamida Iv en 3
casos y solamente a 3 se les decidié dejar dosis oral de prednisona en las semanas
subsecuentes. Lo anterior podria hablar de diferentes grados de respuesta al mismo
tratamiento, siendo necesario iniciar un inmunosupresor como ciclofosfamida y dejar
prednisona en aquellos casos que fueron considerados como EMDA en un inicio por el

médico tratante.
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X. CONCLUSIONES

Desde la década de los 70's se han descrito en la literatura casos con grandes placas
desmielinizantes'®, muchas veces indistinguibles de lesions ocupantes de espacio de origen
incluso tumoral, no solo por la presentacion clinica sino también por las caracteristicas

radiolégicas.

La presencia de grandes lesions con efecto de masa o con reforzamiento a la aplicacion del
medio de contraste de algunos trastornos desmielinizantes puede volver dificil su
aproximacion diagnostica especialmente para diferenciarlas de neoplasias o abscesos.
Aunque extremadamente infrecuente, la posibilidad de un trastorno desmielinizante
primario del sistema nervioso central debe ser considerada cuando el clinico se enfrenta a

este tipo de casos.

Se necesitan estudios con un a mayor cantidad de pacientes y un seguimiento mas
prolongado para garantizar la exclusion de una neoplasia respondedora a esteroides y para
una mejor caracterizacion de las LPID. Lo anterior obviaria el uso de un abordaje mas

agresivo (biopsia).
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XIl. ANEXOS

ANEXO 1.
Escala EDSS (Expanded Disability Status Scale) de Kurtzke: criterios de puntuacion

Kurtzke JF. Rating neurologic impairment in multiple sclerosis: an expanded disability status scale (EDSS).

Neurology (Cleveland) 1983; 33: 1444-1452.
A) Sistemas Funcionales. (SF)

Piramidal

. hormal.

. signos anormales sin incapacidad.

. incapacidad minima.

. paraparesia o hemiparesia leve o0 moderada. Monoparesia grave.

. paraparesia o hemiparesia grave. Monoplejia o cuadriparesia moderada.

. paraplejia o hemiplejia. Cuadriparesia intensa.

o 01 A WO N O

. cuadriplejia.

Cerebelo
0. Normal.
. Signos anormales sin incapacidad.
. Ligera ataxia.
. Moderada ataxia de los miembros o del tronco.

. Ataxia intensa de todas las extremidades.

a h W N P

. Incapaz de realizar movimientos coordinados por ataxia.

+. afladir tras cada puntuacién en caso de debilidad grado 3 que dificulte la prueba.

Tronco del encéfalo

0. Normal.

1. S6lamente signos.

2. Nistagmus moderado o cualquier otro tipo de incapacidad.

3. Nistagmus intenso, pardlisis extraocular intensa o0 moderada incapacidad por otros
ares.

4. Disartria intensa o cualquier otro tipo de incapacidad.

5. Incapacidad para tragar o hablar.
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Sensibilidad
0. Normal.
1. Alteracion de la sensibilidad vibratoria o grafestesia en una o dos extremidades.
2. Disminucion ligera de la sensibilidad tactil o dolorosa, o de la posicional y/o
disminucion ligera de la vibratoria en uno o dos miembros o vibratoria (o0 grafestesia) en
3 0 4 miembros.
3. Id. moderada, incluida alteracion propioceptiva en 3 6 4 miembros.
4. Id. intensa, o bien grave alteracion propioceptiva en mas de 2 miembros.
5. Pérdida de la sensibilidad en una o dos extremidades o bien disminucién del tacto o
dolor y/o pérdida del sentido posicional en mas de dos miembros.

6. Pérdida de sensibilidad practicamente total por debajo de la cabeza.

Vejiga e intestino
(Redefinicion de Goodkin et al. Neurology 1992; 42: 859-863).

Instrucciones: Afiada un punto mas en la puntuaciéon de 0-3 vesical si se usa

autocateterismo vesical. Puntle la situacion peor del modo siguiente:

Vejiga
0. funcién normal.

1. ligero titubeo, urgencia o retencion.

2. moderado titubeo, urgencia o retencién tanto del intestino como de la vejiga, o
incontinencia urinaria poco frecuente.

3. incontinencia < semanal.

4. incontinencia > semanal.

5. incontinencia diaria.

6. catéter vesical.

Intestino
0. funcion normal.
. estrefiimiento de < diario, sin incontinencia.
. estrefiimiento de menos de a diario pero no incontinencia.
. incontinencia < semanal.
. incontinencia > semanal pero no a diario.

. ningun control intestinal.

o 01~ W N P

. grado 5 intestinal méas grado 5 de disfuncion vesical.
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Vision
0. normal.
1. escotoma con agudeza visual (corregida) superior a 20/30.
2. el ojo que esta peor con un escotoma tiene de agudeza entre 30/30 y 20/59.
3. El ojo peor (por escotoma o alteracion de campo) con agudeza maxima entre 20/60 y
20/99.
4. id. entre 20/100 y 20/200; igual un grado 3 mas maxima agudeza en el mejor ojo de
20/60 o inferior.
5. id. en el ojo peor con agudeza inferior a 20/200; o bien grado 4 mas maxima agudeza
en el ojo mejor de 20/60 o menos.

6. +. afiadir tras la puntuacién en los grados 0-5 si existe palidez temporal.

Funciones mentales

0. normal.

. alteracion del estado de animo Unicamente (no afecta a la puntuacion EDSS).
. ligera alteracion cognitiva.

. moderada alteracién cognitiva.

. marcada alteracién cognitiva.

ga A W N B

. demencia o sindrome cerebral crénico.
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ANEXO 2

Escala de Discapacidad
0= examen neurolégico normal (todos los items de FS son de cero).
1.0= ninguna incapacidad pero signos minimos solamente en un apartado de la FS.
1.5= ninguna incapacidad pero signos minimos en mas de un apartado de la FS.
2.0=incapacidad minima en un apartado de la FS (al menos uno con puntuacion de 2).
2.5= incapacidad minima (dos apartados de la FS puntuando 2).

3.0= incapacidad moderada en un FS (un FS puntlia 3 pero los otros entre 0 y 1). El
paciente deambula sin dificultad.

3.5= deambula sin limitaciones pero tiene moderada incapacidad en una FS (una tiene un
grado 3) o bien tiene una o dos FS que puntldian un grado 2 o bien dos FS puntdan un grado
3 0 bien 5 FS tienen un grado 2 aunque el resto estén entre O y 1.

4.0= deambula sin limitaciones, es autosuficiente, y se mueve de un lado para otro
alrededor de 12 horas por dia pese a una incapacidad relativamente importante de acuerdo
con un grado 4 en una FS (las restantes entre 0 y 1). Capaz de caminar sin ayuda o
descanso unos 500 metros.

4.5= deambula plenamente sin ayuda, va de un lado para otro gran parte del dia, capaz de
trabajar un dia completo, pero tiene ciertas limitaciones para una actividad plena, o bien
requiere un minimo de ayuda. El paciente tiene una

incapacidad relativamente importante, por lo general con un apartado de FS de grado 4 (los
restantes entre 0 y 1) o bien una combinacién alta de los deméas apartados. Es capaz de
caminar sin ayuda ni descanso alrededor de 300 metros.

5.0= camina sin ayuda o descanso en torno a unos 200 metros; su incapacidad es
suficiente para afectarle en funciones de la vida diaria, verbigracia trabajar todo el dia sin
medidas especiales. Los equivalentes FS habituales son uno de grado 5 solamente, los
otros entre 0 y 1 o bien combinaciones de grados inferiores por lo general superiores a un
grado 4.

5.5= camina sin ayuda o descanso por espacio de unos 100 metros; la incapacidad es lo
suficientemente grave como para impedirle plenamente las actividades de la vida diaria. El
equivalente FS habitual es de un solo grado 5, otros de 0 a 1, o bien una combinacion de
grados inferiores por encima del nivel 4.

6.0= requiere ayuda constante, bien unilateral o de forma intermitente (baston, muleta o
abrazadera) para caminar en torno a 100 metros, sin o con descanso. Los equivalentes FS
representan combinaciones con mas de dos FS de grado 3.

6.5= ayuda bilateral constante (bastones, muletas o abrazaderas) para caminar unos 20

metros sin descanso. El FS habitual equivale a combinaciones con mas de dos FS de grado
3+.
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7.0= incapaz de caminar mas de unos pasos, incluso con ayuda, basicamente confinado a
silla de ruedas y posibilidad de trasladarse de ésta a otro lugar, o puede manejarse para ir
al lavabo durante 12 horas al dia. El equivalente FS habitual son combinaciones de dos o
mas de un FS de grado 4+. Muy raramente sindrome piramidal grado 5 solamente.

7.5= incapaz de caminar mas de unos pasos. Limitado a silla de ruedas. Puede necesitar
ayuda para salir de ella. No puede impulsarse en una silla normal pudiendo requerir un
vehiculo motorizado. El equivalente FS habitual son combinaciones con mas de un FS de
grado 4.

8.0= basicamente limitado a la cama o0 a una silla, aunque puede dar alguna vuelta en la
silla de ruedas, puede mantenerse fuera de la cama gran parte del dia y es capaz de
realizar gran parte de las actividades de la vida diaria. Generalmente usa con eficacia los
brazos. El equivalente FS habitual es una combinacién de varios sistemas en grado 4.

8.5= basicamente confinado en cama la mayor parte del dia, tiene un cierto uso util de uno
o0 ambos brazos, capaz de realizar algunas actividades propias. ElI FS habitual equivale a
combinaciones diversas generalmente de una grado 4 o mas

9.0= paciente invalido en cama, puede comunicarse y comer. El equivalente FS habitual
son combinaciones de un grado 4 para la mayor parte de los apartados.

9.5= totalmente invélido en cama, incapaz de comunicarse o bien comer o tragar. El
equivalente FS habitualmente son combinaciones de casi todas las funciones en grado 4 o
mas.

10= muerte por esclerosis multiple.
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