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Objetivos:

- Recordar y clasificar los diferentes trastornos del movimiento, asi
como las manifestaciones clinicas que los definen

- Revisar los hallazgos en imagen de los trastornos del movimiento
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Revision del tema:

Los trastornos del movimiento constituyen un grupo amplio y
heterogéneo de enfermedades del sistema nervioso central. El
objetivo de esta presentacion es mostrar una clasificacion sencilla
para que los radidlogos podamos recordar y reconocer estos
trastornos segun sus sintomas, facilitando su estudio y diagnostico
basado en las pruebas de imagen.

Este grupo de trastornos puede clasificarse atendiendo a multiples
criterios. De forma simplificada podemos diferenciarlos segun se
manifiesten con movimientos excesivos o insuficientes como
sintomas cardinales. Asi, podremos distinguir dos grandes categorias
segun su presentacion clinica:

- Trastornos acinético-rigidos
- Trastornos hipercinéticos

Salvo algunos solapamientos, los trastornos hipercinéticos pueden
dividirse a su vez en dos subcategorias principales, una en la que los
movimientos tienen un caracter espasmaodico y otra en la que no.
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Figura 1. Clasificacion. NACH: Neurodegeneracion por acumulo cerebral de hierro; AMS:
Atrofia Multisistemica; DCB: Degeneracion Corticobasal; PSP: Paralisis Supranuclear
Progresiva
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Dentro de las enfermedades neurologicas, se trata de un grupo
relativamente frecuente , sobre todo en personas de edad avanzada:

- Prevalencia de la Enfermedad de Parkinson:

- 1% en personas de 65-85 anos,

- Hasta 4,3% en personas mayores de 85 anos

- Prevalencia del temblor esencial:

- 4% de personas por encima de 40 anos

- Hasta el 14% en mayores de 65 anos

- Hasta el 21% de los ninos en edad escolar tienen tics

En general, establecer un diagnostico correcto basado unicamente en
la presentacion clinica puede ser dificil, incluso para especialistas con
experiencia en trastornos del movimiento, debido a la complejidad y
variabilidad de las manifestaciones clinicas. Esto, anadido a |la escasez
de marcadores biologicos, sobre todo en fases tempranas, hace
necesaria una exploracion clinica exhaustiva.
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En este trabajo empezaremos describiendo la planificacion de los
estudios de imagen en estos pacientes, asi como los distintos factores
a tener en cuenta y sus objetivos. Es importante recordar que para
realizar un diagnostico adecuado es fundamental tener un buen
protocolo de estudios de neuroimagen, ajustado ademas a cada tipo
de paciente.

Pasando a los trastornos del movimiento, comenzaremos por revisar
el estudio diaghostico de la Enfermedad de Parkinson mediante
resonancia magneética y medicina nuclear, con especial énfasis en |la
utilidad de las secuencias de susceptibilidad (SWI) y el diagndstico
diferencial con parkinsonismos atipicos y simuladores, atendiendo a
las caracteristicas principales de cada una de estas patologias.

Por ultimo estudiaremos los principales cuadros con movimientos
excesivos o anormales, que incluyen patologias infrecuentes como |a
enfermedad de Wilson o la enfermedad de Huntington.
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Planificacion de los estudios de neuroimagen: factores a tener en
cuenta:

- Amplio rango de patologias con informacion clinica no siempre completa

- Pacientes de edad avanzada, con demencia, en los que puede ser dificil
llevar a cabo un protocolo 6ptimo. En estos casos podemos valorar un
protocolo “B”, por ejemplo mediante secuencias cortas y menos sensibles a
los movimientos

- Anestesia solo si el potencial tratamiento puede modificar el curso de la
enfermedad (por ejemplo, tratamiento quirurgico en la Enfermedad de
Parkinson)

- En estudios postquirurgicos es preferible realizar los estudios en RM de 1,5T

Protocolo de estudio diagnostico y sus objetivos:

- T1-3D sagital (voxel isotropico 1x1x1 mm): estudio preciso de atrofias
focales corticales supratentoriales y fosa posterior

- T2-TSE axial: detectar alteraciones en la intensidad de senal de ganglios
basales o tronco de encéfalo

- T2-FLAIR axial: poner de manifiesto lesiones de sustancia blanca
(vasculares), hidrocefalia

- SWI-Venbold (o GRE): util para ver alteraciones como el deposito de hierro
en ganglios basales, sustancia nigra

- Difusion
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En el grupo de los trastornos caracterizados por un deéficit de
movimiento encontramos:

- Enfermedad de Parkinson
- Parkinsonismos atipicos
- Simuladores de Parkinson

1. Enfermedad de Parkinson

- Su diagnostico se ha basado clasicamente en |a historia clinica y el examen fisico,
confirmandose por la respuesta al tratamiento dopaminérgico

- La padece el 2-3% de la poblacion (50-60 anos)

- Anatomia patologica: esta definida por la pérdida de células dopaminérgicas en la pars
compacta de la sustancia nigra

- Estudios de imagen:
" E| Parkinson primario no siembre muestra hallazgos de imagen

" Medicina Nuclear (DaTSCAN): valora los receptores dopaminérgicos en la via
nigroestriatal

Figura 2. Enfermedad de Parkinson. El déficit de receptores
dopaminérgicos en el DaTSCAN junto con la hipointensidad del
Nigrosoma 1 pueden ayudar a una mejor seleccion de pacientes para
estimulacion cerebral profunda
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1. Enfermedad de Parkinson

" Resonancia Magnética:

Las secuencias estandar no muestran patrones caracteristicos de atrofia o
alteracion de senal, pero si podemos encontrar alteraciones inespecificas como
atrofia difusa, hiperintensidad T2 del putamen...

Perdida de la estructura de la sustancia nigra en SWI debido a depositos
anomalos de hierro: signo de la “cola de golondrina”.

En pacientes sanos el margen posterior y lateral de la sustancia nigra es
hiperintenso en SWI (“nigrosoma 1”). En cambio, en pacientes con Enfermedad
de Parkinson o Demencia por Cuerpos de Lewy se aprecia hipointensidad con
una pérdida de la integridad del nigrosoma. La precision diagnostica de este
hallazgo se acerca al 90%. Segun algunas series, es un dato de alta sensibilidad
pero baja especificidad, sin diferencias entre la Enfermedad de Parkinson y |la
Demencia por Cuerpos de Lewy

Protocolo de estudio prequirurgico para estimulacion cerebral profunda (3T)
- T1-3D (voxel isotrépico 1 mm) sin y con contraste intravenoso
- T2-3D coronal (<1 mm)
- DTI (16-64 direcciones, B: 1000, 3 mm)
Objetivo:
- T2-3D: localizar el nucleo subtalamico

- Evitar venas corticales/anomalias del drenaje venoso al introducir los
electrodos

- Evitar tractos principales (TCE, FLS, arcuato)
Estudio postquirurgico (1,5T):

- T1-3D: confirmar disposicion adecuada
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1. Enfermedad de Parkinson

" Resonancia Magnética:

Figura 3. Estructuras profundas mas importantes para la planificacion de la
estimulacion cerebral profunda en el tratamiento de la Enfermedad de Parkinson

Figura 4. Las secuencias T2-3D y el mapa FA en color ayudan a planificar el
tratamiento localizando los nucleos profundos y ayudando a evitar los principales
tractos de sustancia blanca
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2. Parkinsonismos atipicos

1. Atrofia multisistémica (MSA): incluye el sindrome de Shy Drager, |la degeneracion

estriatonigral y la Atrofia Olivo-Ponto Cerebelosa (OPCA). En esta ultima, podemos
encontrar los siguientes hallazgos de imagen:

* Severa atrofia de protuberancia y pedunculos cerebelosos medios
 T2-TSE:

* Hiperintensidad en forma de cruz en la protuberancia (“hot cross bun” sign)

* Hiperintensidad del margen lateral del putamen (tipico en 1,5T, no especifico
en 3T)

* Hiperintensidad de los pedunculos cerebelosos medios

Figura 5. AMS. Estas imagenes muestran atrofia cerebelosa

severa con hiperintensidad T2 en forma de cruz en |a
protuberancia
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2. Parkinsonismos atipicos

2. Degeneracion corticobasal:

 Es unaenfermedad rara, caracterizada por
parkinsonismo + afasia + alteraciones
psiquiatricas

* Hallazgo principal de imagen: atrofia

frontoparietal con surcos parietales
marcados

* No presenta patrones tipicos de alteracion
de senal

Figura 6. DCB. Atrofia en el surco central

3. Paralisis supranuclear progresiva (PSP):
 Es un enfermedad rara de baja incidencia

* Se caracteriza por paralisis de la mirada vertical + caidas + parkinsonismos
* En imagen encontramos:

* Atrofia severa del mesencéfalo y pedunculos cerebelosos superiores

* Concavidad del margen lateral (axial) y techo (sagital) del mesencefalo (signo
del “colibri” o “pinguino” y signo de “morning glory”)

e Dilatacion del tercer ventriculo

Figura 7. PSP. Atrofia mesencefalica severa con concavidad
superior y lateral
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3. Simuladores de Parkinson

- Los trastornos que pueden simular una enfermedad de Parkinson son mas frecuentes que
el cuadro primario. Entre ellos podemos encontrar:

" Patologia vascular (leucoencefalopatia vascular e infartos lacunares)
" Hidrocefalia

Figura 8. Leucoencefalopatia
vascular, infartos lacunares e
hidrocefalia.

" Trastornos metabdlicos como la encefalopatia hepatica (depodsito de manganeso), que
se presenta con temblor y rigidez, puede ser reversible y como hallazgos radiologicos
mostrara hiperintensidad T2 de los globos palidos

Figura 9. Encefalopatia hepatica. Hiperintensidad T1 en
globos palidos por deposito de manganeso.
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Pasando al grupo de trastornos con exceso del movimiento,
podemos encontrar:

1. Corea de Huntington:

 Cuadro clinico bien diferenciado
* Diagnodstico genético
* Hallazgos de imagen:
* Atrofia selectiva del nucleo caudado y estriado
* Dilatacion de las astas frontales de los ventriculos laterales
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Figura 10. Corea de Huntington. Atrofia selectiva de
los nucleos caudados
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2. Enfermedad de Wilson:

* Diagnostico genético, alteraciones hepaticas y oculares
* Atrofia de fosa posterior
* Alteracion de senal en ganglios basales

3. Neurodegeneracion por acumulo cerebral de hierro (NACH):

* [ncluye un grupo muy amplio de enfermedades entre las que se encuentra la
Neurodegeneracion asociada a pantotenato quinasa (PKAN, también conocida como
Sindrome de Hallervorden Spatz

Hipointensidad T2 de los globos palidos con hiperintensidad central (“ojo del tigre”)

Figura 11. PKAN. Hipointensidad T2 de los globos palidos
con hiperintensidad central (“ojo del tigre”)
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Conclusiones:

La RM vy la SPECT tienen un papel importante en el diagnostico del
paciente con trastornos del movimiento.

La RM convencional puede ayudar a confirmar casos sintomaticos de
parkinsonismo, pero no muestra alteraciones especificas de la
Enfermedad de Parkinson. Sin embargo, la SPECT, a través del uso de
trazadores de los transportadores de dopamina, puede demostrar una
disminucion asimeétrica de su captacion por el putamen y el nucleo
caudado desde las fases clinicas mas precoces.

En otras formas degenerativas de parkinsonismo, incluidas la PSP, la AMS
v la DCB, la RM pone de manifiesto patrones caracteristicos de atrofia
regional combinados con cambios en la intensidad de senal o
microestructurales en los ganglios basales, tronco de encéfalo y
sustancia blanca subcortical. La SPECT revela una disminucion en |a
captacion de los trazadores de receptores D2 de dopamina en el nucleo
estriado de pacientes con PSP y AMS que no esta presente en la fase
temprana de la Enfermedad de Parkinson.

La RM también contribuye de manera significativa al diagnodstico de
algunos trastornos hipercinéticos hereditarios, incluyendo la
neurodegeneracion por acumulo cerebral de hierro, en la que revela
cambios simétricos caracteristicos en la intensidad de senal de los
ganglios de la base.

Por todo ello, la combinacion de los hallazgos clinicos con la RM vy la
SPECT sera util para optimizar el algoritmo diagnostico de los trastornos
del movimiento.

Aunque se trate de un grupo heterogéneo, sera necesario un profundo
conocimiento clinico por parte del radiologo y un protocolo 6ptimo de

RM para el manejo diagnostico adecuado de cada una de las sospechas
diagnhosticas concretas.

A pesar del hecho de que no siempre es posible llegar a un diagnostico
etiologico, con todo lo anterior podremos acercarnos a un diagnostico en
la mayoria de los pacientes.
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