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2. OBJETIVO DOCENTE

✓Revisar los hallazgos clínico-radiológicos de la angiopatía amiloide

cerebral inflamatoria (AACI).

3. REVISIÓN DEL TEMA

• La AACI es un subtipo poco frecuente de la angiopatía amiloide cerebral

(AAC) en la que se desarrolla una respuesta inflamatoria contra el -amiloide

(Aβ).

3.1. Introducción

3.2. Clínica

• La presentación común es en forma de: deterioro cognitivo/funcional

agudo o subagudo, déficits neurológicos focales o multifocales, crisis

epilépticas de nueva aparición y cefalea.

• La localización de los déficits neurológicos sigue la distribución de la

inflamación, en general suele ser supratentorial y subcortical, aunque

también se ha descrito afectación en los núcleos basales, tálamo y cerebelo.

• En comparación con la AAC, la AACI se asocia con una edad de presentación

significativamente más joven (aprox. 7 años).



3.3. Patogenia

• Pueden estar presentes todos los cambios de la AAC, pero además hay una

vasculitis crónica y una inflamación perivascular limitada al cerebro.

• La inflamación suele ser irregular, afecta principalmente a las arterias

leptomeníngeas y corticales superficiales de pequeño y mediano

calibre. Además, las leptomeninges pueden estar infiltradas con linfocitos,

células plasmáticas, histiocitos y ocasionalmente células gigantes, y pueden

mostrar engrosamiento fibroso.

• El mecanismo subyacente detrás de AACI aún es incierto. Se han propuesto

varios que incluyen la acumulación de Aβ debido a la inflamación o la inducción

de inflamación por los agregados de Aβ. Curiosamente, se han encontrado

anticuerpos anti-Aβ en el LCR y en la sangre de pacientes con AACI, lo que

podría sugerir una base inmunológica.
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Esq. 1. Diagrama de la fisiopatología de la AAC (A) y de la AACI (B).
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3.4. Criterios diagnósticos

3.5. Diagnóstico diferencial

≥ 1 clínica: cefalea, ↓ conciencia, alteración del
comportamiento, déficits neurológicos focales o
crisis epilépticas

Lesiones en sustancia blanca (SB), cortico-subcortical o
profunda, hiperintensas en T2, uni/multifocales y asimétricas

≥ 1 lesiones hemorrágicas cortico-subcorticales:
macrosangrados, microsangrados o hemosiderosis superficial
cortical

Ausencia de:
- Neoplasia
- Infección
- Otra causa

PROBABLE 
AACI  

≥ 40 
años
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SVCR

Sarcoidosis VVZ y otras vasculitis infecciosas

Arteritis células 
gigantes

Vasculitis 
primaria del SNC 

(PACNS)

PRES MELAS



3.6. Tratamiento (tto.)

• Las recomendaciones se basan en gran medida en la experiencia con PACNS.

✓ Tto. inicial = Metilprednisolona i.v. en dosis altas 3-5 días → reducción

gradual prolongada de los esteroides orales durante al menos 1-2 meses,

guiada por la respuesta clínica y radiológica.

✓ ¼ pacientes tratados sufren una recaída. En este caso, se pueden considerar

agentes ahorradores de esteroides como el Micofenolato y Azatioprina.

• Si NO hay mejoría clínica y radiográfica con los bolos iniciales de esteroides, se

debe considerar un diagnóstico alternativo.

3.7. Presentación de casos

• Presentamos 6 pacientes, 4 hombres y 2 mujeres, de entre 33 y 69 años,

diagnosticados de PROBABLE AACI.

• Los hallazgos descritos en RM fueron:

- Lesiones en SB hiperintensas en T2/FLAIR uni/multifocales

- Lesiones hemorrágicas cortico-subcorticales

- Realces leptomeníngeos/parenquimatosos tras la administración de cte.



CASO 1

Varón 69 años 

Clínica: cefalea, vómitos y alteración del comportamiento

Fig. 1. (A) FLAIR: lesiones hiperintensas cortico-subcorticales a nivel temporo-

occipital bilateral (> dcho.). (B) T1 con cte.: relace leptomeníngeo temporo-occipital

dcho. (f lecha). (C) SWAN: microsangrados cortico-subcorticales en ambos hemisferios,

de predominio occipital dcho.

Fig. 2. Respuesta radiológica 

a los 2 meses de iniciar el 

tto. corticoideo. FLAIR antes 

(A) y después (B). 
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Varón 64 años 

Clínica: deficit neurológico en hemicuerpo izqdo.

Fig. 3. (A-B) TC sin cte.: dos hematomas 

a nivel parietal y frontal dcho. (f lechas). 

(C-D) TC con cte.: relace leptomeníngeo 

en ambos lóbulos frontales (f lechas). 

CASO 2
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Fig. 4. (A) T1 sin cte.: dos lesiones hiperintensas cortico-subcorticales frontal y

parietal dchas. en relación con hematomas. (B-C) SWAN: signos de siderosis

cortical frontal bilateral y occipital izqda. (f lechas). (D) T1 con cte.: relace giriforme

temporal dcho. (f lecha).



CASO 3

Mujer 58 años 

Clínica: confusión y crisis tónico-clónica 

Fig. 5. (A-D) FLAIR: extensas lesiones hiperintensas en SB yuxtacortical y profunda de 

distribución bilateral y asimétrica. (E-F) T2*: microsangrados supratentoriales de 

distribución periférica en ambos hemisferios. 
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Fig. 6. Respuesta radiológica 

al mes (A) y a los 6 meses (B) 

de iniciar tto. corticoideo. 

Imágenes FLAIR. 
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Varón 58 años 

Clínica: deterioro cognitivo de forma insidiosa

Fig. 7. (A-C) FLAIR: lesiones hiperintensas en

SB periventricular y profunda bilaterales

compatibles con microangiopatía crónica y

lesiones en SB yuxtacortical occipital bilateral

(f lechas). (D) SWAN: microsangrados de

distribución periférica en ambos hemisferios.

Fig. 8. RM control a los 2 años sin tto.

(A-D) FLAIR: aumento de las lesiones compatibles

con microangiopatía crónica, desaparición de las

lesiones en SB yuxtacortical occipital bilateral y

aparición de otras en SB yuxtacortical fronto-

temporo-occipital (f lechas).
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Varón 33 años 

Clínica: crisis tonico-clónica generalizada

Fig. 9. (A) TC sin cte.: lesión cortico-

subcortical hipodensa frontal dcha. 

(f lecha). (B) TC con cte.: la lesión presenta 

relace en anillo incompleto y lineal en su 

interior (f lecha). 

CASO 5

BA

Fig. 10. (A) T2: lesión hiperintensa en SB yuxtacortical frontal

dcha. (B) T1 con cte.: relace lineal en el interior de la lesión

(f lecha). (C) SWAN: microsangrados cortico-subcorticales en la

lesión y de distribución lobar en ambos hemisferios.
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Fig. 11. RM control a

los 5 meses sin tto.

(A) T2: resolución de la

lesión frontal dcha.

A



Mujer 54 años 

Clínica: deterioro cognitivo

CASO 6

A B C

Fig. 12. (A) FLAIR: lesiones hiperintensas en SB periventricular, profunda y subcortical 

compatibles con microangiopatía crónica. (B) FLAIR: lesión hiperintensa cortico-subcortical 

frontal izqda. (f lecha), inespecífica. Se decidió completar el estudio (Fig. 14). (C) SWAN: 

multiples microsangrados periféricos de predominio fronto-parietal bilateral. 

Fig. 13. Estudio complementario a los

2 meses. (A) FLAIR: resolución de la 

lesión frontal izqda. y aparición de una 

lesión en SB yuxtacortical frontal dcha. 

que presenta leve captación de cte. 

(f lechas) (B). (C) Espectroscopía uni-voxel 

de la lesión frontal dcha:. patrón normal. 
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4. CONCLUSIONES

1) La AACI es una patología poco conocida e infradiagnosticada que

representa parte del espectro de trastornos neurológicos relacionados con

el amiloide, en un continuo entre PACNS y AAC.

2) Puede presentarse con síntomas clínicos muy variables, atribuibles a una

respuesta inflamatoria al depósito de Aβ en el cerebro. En su evolución

temporal suele ser agudo o subagudo y presenta un curso recurrente.

Puede ser evidente radiológicamente años antes de la aparición de los

síntomas.

3) Los corticosteroides y el tto. inmunosupresor adicional en algunos

pacientes mejoran los resultados clínicos y radiológicos.

4) Es importante conocer los hallazgos radiológicos característicos, ya

que un diagnóstico y tto. precoz mejoran significativamente el

pronóstico.
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