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Objetivos Docentes

Ofrecer un repaso anatdmico del tridngulo de Guillain-Mollaret, explicar las caracteristicas
fisiopatologicas de la Hipertrofia Olivar Degenerativa (HOD) y ofrecer una descripcion de los hallazgos
radioldgicos claves y ttiles para su interpretacion.

Revision del tema

La Hipertrofia Olivar Degenerativa (HOD), Degeneracion Olivar Hipertréfica o Pseudohipertrofia del Nucleo Olivar Inferio
(NOI) es una entidad rara, comunicada a cualquier edad y con afectacién de ambos sexos.

Consiste en una degeneracion secundaria del NOI, generalmente causada por lesiones primarias en la vie
Dento-Rubro-Olivar o Triangulo Anatémico de Guillain-Mollaret (Figura 1).

Dicho triangulo esta definido por tres estructuras anatémicas (Figura 2):

1. Nucleo dentado del cerebelo (contralateral)
2. Nucleo rojo del mesencéfalo (ipsilateral)
3. Nucleo olivar inferior del bulbo raquideo (ipsilateral)

La via Dento-Rubro-Olivar conecta estos 3 elementos a través de:

1. Tracto tegmental central: Conecta el nticleo rojo con el nticleo olivar inferior. Las fibras originadas en el nticleo rojo
descienden hasta alcanzar el nucleo olivar inferior ipsilateral.

2. Pedunculo cerebeloso inferior: Conecta el ntcleo olivar inferior con el ntcleo dentado contralateral. La oliva proyecte
fibras al nucleo dentado contralateral a través del pedunculo cerebeloso inferior, cruzando la linea media a la altura de
nucleo olivar inferior (tracto olivo-dentado).

3. Pedunculo cerebeloso superior: Las fibras eferentes del nucleo dentado ascienden a través del pedunculo
cerebeloso superior y se decusan hasta hacer sinapsis con el ndcleo rojo contralateral (tracto dento-rubral ¢
dentado-rubrico).

La HOD es producida por lesiones que afectan a los tractos dento-rubral (1) o tegmental central (2), que son las que van ¢
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producir la desconexion olivar (Figura 3 de Dr. Mauricio Castillo).

Asi pues, se piensa que la desaferentizacion olivar es el origen de la posterior HOD, produciéndose una “degeneracior
neuronal transinaptica”, que hace referencia a la alteracion que sufre un grupo de neuronas cuando un proceso destructivo, de
la naturaleza que sea, interrumpe la mayoria de sus impulsos aferentes.

La degeneracion puede ocurrir en otras localizaciones, pero la HOD ha sido considerada un tipo morfolégico unico en el que
se produce hipertrofia de las neuronas degeneradas.

Asocia degeneracion vacuolar citoplasmatica, astrocitosis e hipertrofia glial, a diferencia por ejemplo de la mas conocide
Degeneracion Walleriana, que implica cambios degenerativos en la porcion distal del axén.

Entre las causas mas frecuentes que conducen a la interrupcion de la via dentado-rubro-olivar destacan:

Enfermedad de origen vascular: Isquemia o Hemorragia.
Traumatismo: Esponténeo o iatrogénico (manipulacion quirurgica).
Tumor

Infeccion

Enfermedad Desmielinizante

Enfermedad Degenerativa

Idiopatica
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A continuacion, se exponen 4 casos clinicos representativos de esta entidad de diferentes etiologias. Ver figuras 4 a 19.

Existen 3 patrones en imagen de HOD dependiendo de la via que afecta la lesién primaria:

1. HOD Ipsilateral: La lesion primaria esta limitada al tronco del encéfalo (tracto tegmental central).
2. HOD Contralateral: La lesién primaria est4 en el cerebelo (ntcleo dentado o pedinculo cerebeloso superior).
3. HOD Bilateral: La lesion afecta tanto al tracto tegmental central como al pedinculo cerebeloso superior.

HALLAZGOS EN IMAGEN

Caracteristicas generales

Mejor instrumento de imagen: RM

Mejor clave diagnostica: Aumento de tamafio del nucleo olivar inferior, hiperintenso en T2, sin realce.
Consejo segun protocolo: En T2 incluya cortes frontales y sagitales.

Localizacion: Triangulo de Guillain-Mollaret.

Tamano: Variable dependiendo del tiempo de evolucién.

Normal en fase aguda < 6 meses

Aumentado (hipertrofia) entre 6 meses --- 3-4 afios

Disminuido (atrofia) > 3-4 afios.

Morfologia: El nucleo olivar inferior inicialmente se hipertrofia en lugar de atrofiarse — Tipo unico de degeneracior
transneuronal.

Hallazgos de TC

TC sin Contraste Intra-Venoso (CIV): Puede mostrar una lesion primaria aguda (Ej. Hemorragia) en el tegmento (tectum).
Caracteristicamente la HOD no se detecta en TC.

Hallazgos de RM

Se describen 3 estadios evolutivos del ntcleo olivar inferior en las secuencias de RM, que reflejan la evolucior
témporo-espacial de la degeneracion transneuronal asociada a la HOD, lo que permite establecer una adecuada correlacior
anatomo-radioldgica.

Primer Estadio o Fase Aguda (< 6 meses)
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Nucleo olivar inferior de tamafo normal
T1: Sin alteraciones de sefial
T2: Hiperintensidad de sefal

Segundo Estadio (6 meses --- 3-4 afios)

Nucleo olivar inferior aumentado de tamafio (hipertrofia)

T1: Variable. Isointenso, ligeramente hipointenso o ligeramente hiperintenso, en relacién con la sustancia gris
T2: Hiperintensidad de sefal

Tercer Estadio (> 3-4 afos)

Empieza al desaparecer la hipertrofia del nucleo olivar inferior.

T1: Sin alteraciones de sefal
T2: Hiperintensidad de sefial, que suele permanecer indefinidamente

Otras SECUENCIAS en RM

Densidad Proténica (DP) / Intermedia: El aumento de intensidad de sefial del nucleo olivar inferior se detecta mejor en DP que
en T2.

FLAIR: Similar a T2.
Potenciacion en T1 con CIV: El nucleo olivar inferior degenerado no realza tras la administracion de CIV.
Secuencias de susceptibilidad magnética: Permiten detectar la degeneracion del nucleo rojo en pacientes con HOD.

Estudios de perfusion cerebral: Hiperperfusion de los nucleos olivares inferiores hipertréficos con incremento del volumen y
flujo sanguineos cerebrales.

Tensor de difusion: Aumento de la difusividad radial, que representa la desmielinizacion, y un aumento de la difusividad axial
que traduce la hipertrofia neuronal.

Hallazgos en Medicina Nuclear

PET: Hipermetabolismo de la glucosa en el bulbo de pacientes con HOD.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Entre los signos y sintomas mas frecuentes debemos mencionar:

1. Temblor / Mioclonia palatinos sintomaticos: Representa un movimiento involuntario y ritmico del paladar blando,
Uvula, faringe y laringe. Si es grave la mioclonia, puede afectar también a los musculos cervicales y al diafragma.

2. Temblor dento-rubral (dentado-riibrico) o de Holmes: Temblor de 2,5 Hz de reposo, postural y cinético de la
extremidad superior. Puede aparecer antes del temblor palatino.

3. Sintomas de disfuncién cerebelosa o troncoencefalica: Asociados a la lesién del Triangulo de Guillain-Mollaret.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Con todas aquellas enfermedades que pueden manifestarse con una hiperintensidad de sefial del nucleo olivar inferior er
secuencias potenciadas en T2.

Isquemia: Infarto de la arteria perforante vértebro-basilar
Enfermedades Desmielinizantes: Esclerosis Multiple

Tumores: Metastasis, Astrocitoma, Linfoma

Enfermedades infecciosas: Tuberculosis, VIH/SIDA, Rombencefalitis
Enfermedades inflamatorias: Sarcoidosis
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Imagenes en esta seccion:
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Guillain-Mollaret triangle

red nucleus

dentate gucleusg

olivary nucleus

SCP: superior cercbellar peduncle
CTT: central tegmental tract
ICP: inferior cercbellar peduncle

Fig. 1: Esquema representativo del Triangulo de Guillain-Mollaret.

Pagina 4 de 23 www.seram.es




Cernry

tegmental
tract

Fig. 2: Esquema representativo de la via dento-rubro-espinal.
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Tracts 1 & 2 need to be
disconnected for HOD to Red nudleus
occur

Dentate nucleus

Infenior olivary nucleus

Fig. 3: Esquema ilustrativo del triangulo de Guillain-Mollaret propiedad del Dr. Mauricio Castillo.
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Fig. 4: Caso 1. Etiologia vascular. Imagenes axiales. A. TC sin CIV (02/12/2012). B. SWI (05/08/2012).
Varoén de 54 afios. Hematoma intraparenquimatoso agudo en la protuberancia, de probable origen
hipertensivo. (A). Hipointensidad de sefial en la protuberancia que refleja sangrado cronico.
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Fig. 5: Caso 1. Etiologia vascular. Mismo paciente que el caso anterior (Ver figura 4). Imagenes axiales.
RM 05/08/2012. A. T1 sin GD. B. T1 con GD. Se aprecia area de encefalomalacia en la zona donde
existio el sangrado, que no realza tras la administracion de CIV.
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Fig. 6: Caso 1. Etiologia Vascular. Mismo paciente que el caso anterior (Ver Figuras 4 y 5). Imagenes
axiales. RM 05/08/2012. A. Difusion. B. ADC. Area de encefalomalacia en hemiprotuberancia izquierda
que no restringe el agua libre en el estudio de difusion.
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Fig. 7: Caso 1. Etiologia Vascular. Mismo paciente que el figuras previas (Ver figuras 4-6). Imagenes
axiales. RM 05/08/2012. A. FLAIR. B. T2 FS. Obsérvese el aumento de senal en el nucleo olivar inferiot
izquierdo, caracteristico de la Hipertrofia Olivar Degenerativa (HOD).
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Fig. 8: Caso 1. Etiologia Vascular. Mismo paciente que figuras previas (Ver figuras 4-7). Imagenes
axiales. RM 05/08/2012. A. FLAIR. B. T2 FS. Corte mas caudal que el de la figura inmediatamente
anterior (Figura 7), donde se observa una hipersefial llamativa del nticleo olivar inferior en ambas
secuencias.
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Fig. 9: Caso 2. Etiologia Desmielinizante. Imagenes axiales. A. FLAIR. B. T2 FS. C. Difusion. Lesion
hiperintensa en hemiprotuberancia izquierda, concretamente afectando al coliculo facial izquierdo, que
restringe en el estudio de difusion, compatible con lesion desmielinizante.
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Fig. 10: Caso 2. Etiologia Desmielinizante. Mismo paciente que el caso anterior (Ver figura 9).
Secuencia potenciada en T1 post-gadolinio. A. Axial. B. Sagital. Lesién desmielinizante infratentorial
que capta de manera intensa y homogénea tras la administracion de CIV; indicando actividad.
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Fig. 11: Caso 2. Etiologia Desmielinizante. Mismo paciente que figuras anteriores (Ver figuras 9 y 10).
RM Créneo un afio después. Imagenes axiales. A. T2 FS. B. T1 sin GD. C. T1 con GD. Apréciese el area
de encefalomalia a nivel del coliculo facial izquierdo, donde previamente existio la lesion
desmielinizante.
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Fig. 12: Caso 2. Etiologia Desmielinizante. Mismo paciente que figuras anteriores (Ver figuras 9-11).
RM Craneo un afio después. Imagenes axiales. A. T2 FS. B. FLAIR. Se aprecia un aumento de tamafio,

asi como un aumento de sefal de la oliva bulbar y del tracto tegmental central; hallazgos caracteristicos
de la HOD.
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Fig. 13: Caso 2. Etiologia Desmielinizante. Mismo paciente que figuras anteriores (Ver figuras 9-12).
RM Craneo un afio después. A. Coronal T2 FS. B. Axial FLAIR. Podemos apreciar en el plano coronal
la hiperintensidad de sefial, asi como el aumento de tamafio del tracto tegmental central.
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Fig. 14: Caso 3. Etiologia tumoral. RM Créaneo. Secuencia potenciada en T1 post-contraste. Lesiones
cerebrales multiples, con intensa captacion de contraste, localizadas en el cuerpo del cuerpo calloso (A) y
en hemisferio cerebeloso izquierdo (B), concretamente afectando al nucleo dentado izquierdo.
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Fig. 15: Caso 3. Etiologia tumoral. Mismo paciente que el caso anterior (Ver figura 14). A. Imagen axial
a nivel mas craneal que las mostradas en B. Apréciese la hiperintensidad de sefial de la oliva bulbar
derecha, en relacion con HOD.
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Fig. 16: Caso 4. Etiologia inflamatorio / infecciosa. RM Craneo. Imagenes axiales en secuencia T1
post-contraste. Se aprecia captacion de aspecto nodular e irregular de la cépsula interna y
hemimesencéfalo derechos, asi como de la hemiprotuberancia izquierda, caracteristicos de la afectacion
cerebral secundaria a la Enfermedad de Bechet.
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Fig. 17: Caso 4. Etiologia inflamatorio / infecciosa. Mismo paciente que el caso anterior (Ver Figura 16).
A. FLAIR. B. T1 post-GD. Se aprecia hiperintensidad de sefal en capsula interna derecha, con
afectacion del tdlamo derecho y discreta de los ganglios basales ipsilaterales, que realzan tras la
administracion de CIV, reflejando afectacion inflamatorio-infecciosa aguda secundaria a Bechet. Notese
el realce meningeo generalizado que asocia esta entidad.
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Fig. 18: Caso 4. Etiologia inflamatorio / infecciosa. Mismo paciente que el caso anterior (Ver figuras 16
y 17). RM Craneo después de un afio. Imagenes axiales. A. T2 FS. B. FLAIR. Se aprecia un aumento de
tamafio e hiperintensidad de ambos nucleos olivares inferiores, asi como de los pedunculos cerebelosos
superiores, hallazgos en relacion con HOD bilateral.
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Fig. 19: Caso 4. Etiologia inflamatorio / infecciosa. Mismo paciente que el caso anterior (Ver figuras
16-18). A. Sagital DIR (Doble Inversidn-Recuperacion). B. Axial T2 FS. Obsérvese la hiperintensidad
de sefial junto con el aumento llamativo de tamafio de ambas olivas bulbares.

Conclusiones

La interpretacion adecuada de las lesiones ubicadas en el triangulo de Guillain-Mollaret y el aumento de tamafio, junto con le
alteracion de sefial en las olivas bulbares, deben hacernos incluir en nuestro diagnéstico diferencial la HOD, puesto que une
incorrecta interpretacion de los hallazgos, puede conllevar una realizacién de pruebas diagnésticas inadecuadas, asi como e
eleccion de tratamientos subdptimos.

Ademas, los pacientes pueden no presentar manifestaciones clinicas tipicas de la entidad, por lo que es importante reconoce!

los signos radioldgicos claves para diagnosticarla: Hiperintensidad de sefial en T2, DP y FLAIR, el aumento de tamafio de
nucleo olivar inferior (fase intermedia) y apreciar una lesion que afecte al Triangulo de Guillain-Mollaret.
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