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Objetivos docentes

Realizar una revision de los hallazgos
radiologicos caracteristicos de las
variantes atipicas de la esclerosis
multiple.

Enumerar los principales
diagnhosticos alternativos de estas
variantes y establecer sus
diferencias.
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Revision del tema

La esclerosis multiple (EM) es la
enfermedad desmielinizante
inflamatoria mas frecuente del
sistema nervioso central en el adulto.
Existen variantes a la forma clasica,
gque suponen un reto diagnostico
clinico y radiologico.

El estudio de eleccion para la EM es
la Resonancia Magnetica (RM) que
ayuda a apoyar su diagnostico, y
ayuda en su diagnostico dlferenC|aI
con el fin de minimizar los
diagnosticos erroneos.
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* Esclerosis multiple pseudotumoral
*Enfermedad de Marburg

e Enfermedad de Schilder
e Esclerosis concéntrica de Balo
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pseudotumoral

También llamada esclerosis multiple
tumefactiva, es una variante agresiva de |a
esclerosis multiple caracterizada por placas
desmielinizantes de gran tamano.

Caracteristicas radiologicas:
* Lesion unica o multiple
* Gran tamano (>2 cm)

* Realce en anillo incompleto tras la
administracion de gadolinio

* Menor efecto de masa y edema que |0S
gliomas de alto grado

Principal diagnostico alternativo:
* Gliomas de alto grado
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Figura 1: Secuencias T2 y FLAIR en cortes axiales de RM
craneal.

Se identifica una lesion frontal izquierda, hipointensa en ambas
secuencias, con edema perilesional, que ejerce un discreto
efecto de masa sobre los surcos cerebrales ipsilaterales.

Se observan asimismo multiples focos bilaterales hiperintensos
en secuencias potenciadas en T2 asociados a la lesion principal.

Estos hallazgos son sugerentes de lesion desmielinizante en
relacion con una forma pseudotumoral de esclerosis multiple.



R~ EARS - . )
- . e : L BN - = 20 v ,5 : . ' . 1
‘-.1 .;';' ¥ AR v 3 - i 1 y v
s A . ’ ‘ o B I . ! ") - U . !
l".-.'." - ’ 8%, 1Ak 3 3 18 B2 ‘ . { e 3 : %
E }ﬁq ‘“-___HA % Ly »‘-4 5 . -] ) - g8 n L P .
» R ! "TL Y et = | - : -
P g . — o — 1 i [ — . fr - g ] ) v . 3 .~ £ = _’ . ‘% a * T e k
’ e _f p I - pal® e " .‘ﬁ ; “1 ¥ « 0, { » u | -‘." ) g s - - ! i T ‘—P‘ - - C '
! :‘-J t :} _l { e L W f.- 1 3 . P » _ \ 3 A . - . [ g . % g g e = S - ., *
N N : o R + B -2 », , - s e AL e
-— m— . ._._’ ‘._ =y - ~ : - 8 ' . — 3 ..__t.‘ e - —— . e '- . & .
~105 SR T . T E . ¢ T S Ay ~
b s “ c =" - i ™ » *.;.- - -."-‘. " g - " - ™. ) ' - q:. - — : - -
L ‘11 F B - St % ! 1] B e S e S e ¢ o
8% Y SR R L o = i — -;_‘_'ﬂr gl _— r )
B T - o T 18 | e AR . ' .
Ea'V =l * & : -
. 4 2

‘!" 25/28 MAYO 2022

’Paﬁu e Ferlas y Congresos

- CURSU PRECDNGRESD .‘
o . 4 S -

Figura 2: Secuencias FLAIR y T1, esta ultima tras la administracion
de contraste paramagnético, en cortes axiales de RM craneal.

Se identifica una lesion frontal izquierda, hipointensaen T1 e
hiperintensa en T2, con leve edema perilesional, sin objetivar un
evidente efecto de masa.

Tras la administracion de contraste se observa un realce en anillo
incompleto de la lesion, hallazgo sugerente de actividad de la misma.

Estos hallazgos son compatibles con el diagndstico de esclerosis
multiple tumefactiva.



o _—
- — '—-.& - 4>'s‘ . - ’ .
- o S W . . . 3
- - "i. —~— :‘- - ﬂ\ h:‘-'c \\'\ l,:. '-'- - _ ’ 4 :
L b T T e O S W B . &
Dol } e ™ *’ :_: '-_. \- r- ;;"'-‘ - .’ - ! .
Legel o . d“_" . ' I

90,98 MAYO 20228

” et .
- - . L ¥ %
- R -’s . * - T
3 - s J g o
» - ' - 1 = - -

“,-‘-‘-"L_'_ | “" f Paﬁﬁ”e%uytuqresn;
- N A 24 MAYO
Ny = t‘:CURSO PRECONGRESOD

s N ‘_ '@)

.
-------

_

A

Figuras 3 y 4: Estudio de RM en secuencias FLAIRy T1, esta ultima
tras la administracion de contraste, en pacientes diagnosticados de

esclerosis multiple tumefactiva (izquierda) y glioblastoma multiforme
(derecha)

A pesar de presentar caracteristicas similares, se observa que la
esclerosis multiple pseudotumoral asocia menor cantidad de edema,
ademas de generar menor efecto de masa.

A diferencia de la esclerosis, el tumor muestra una captacion de ,
contraste en anillo completo frente al anillo incompleto de |la patologia
desmielinizante.
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Enfermedad de
Marburg

Esta variante aguda y fulminante de la esclerosis
multiple se presenta en pacientes mas jovenes
que los afectados por la forma clasica,
produciendo el fallecimiento de los afectados en
menos de un ano desde su debut.

Caracteristicas radiologicas:

* Lesiones multiples que con el tiempo acaban
confluyendo

* Localizacion variable, predominantemente
periventricular

Principal diagnhostico alternativo:

* Formas severas de encefalomielitis aguda
diseminada (EMAD)

e Enfermedad de Schilder
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Figura 5: Estudio seriado de RM al inicio de los sintomas del paciente (A), una
semana mas tarde (B), dos semanas mas tarde (C) y tres semanas mas tarde

(D).

En la imagen inicial (A) se identifican dos lesiones hipointensas en la sustancia

blanca periventricular izquierda, que muestran un realce en anillo incompleto
tras la administracion de contraste paramagnético.

En los consecutivos estudios de RM se observa como estas lesiones progresan y
confluyen, rodeando a ambos ventriculos.

Estos hallazgos son sugerentes de una enfermedad de Marburg, confirmada a
posteriori histologicamente.
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Figuras 6 y 7: Estudio de RM en secuencias FLAIR (Fig. 6) y
FLAIR sin y con saturacion grasa (Fig.7) en pacientes
diagnosticados de EMAD y enfermedad de Marburg,
respectivamente.

La principal diferencia entre ambas entidades es la severidad de
la afectacion inflamatoria del sistema nervioso central (SNC).
Sumado a esto, el Marburg no tiende a afectar a la sustancia
gris profunda, mientras que el EMAD si (ho mostrado en la
Imagen).
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Enfermedad de Schilder

Esta variante, que también recibe el nombre de
esclerosis mielinoclastica difusa, es practicamente
exclusiva de pacientes pediatricos. Los pacientes
presentan un espectro clinico muy amplio,
incluyendo tanto sintomas neurologicos como
psiquiatricos.

Caracteristicas radiologicas:
* Placas demielinizantes de gran tamano

* Simétricas, generalmente asientan en centros
semlovales

* No afectan al tronco encefalico (a diferencia de
la enfermedad de Marburg)

Principales diagnosticos alternativos:
* Esclerosis multiple pseudotumoral
* Enfermedad de Marburg
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Figura 8: Corte axial en secuencia FLAIR (A) y coronal en
secuencia T2 (B) en estudio de RM craneal.

Se identifica una lesion de la sustancia blanca subcortical
frontal de gran tamano que cruza el cuerpo calloso,
hiperintensa en secuencias potenciadas en T2, y que
ejerce cierto efecto de masa sobre la superficie
superomedial de ambos ventriculos, desplazandolos
lateralmente. Se evidencia moderado edema perilesional
asociado.

Cambios postquirurgicos frontotemporales derechos con
encefalomalacia y gliosis residual.

Estos hallazgos son compatibles una enfermedad de
Schilder ya confirmada histologicamente.
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Figuras 9 y 10: Estudio de RM en secuencias FLAIR y T2 (Fig. 9) y FLAIR
con saturacion grasa éFig.lO) en pacientes diagnosticados de
enfermedad de Schilder y de Marburg, respectivamente.

La principal diferencia entre estas dos entidades es la afectacion del
troncoencefalo en el caso de la enfermedad de Marburg visible en forma
de lesion hiperintensa en el corte sagital (flecha).

La enfermedad de Schilder no suele asentar en esta estructuray
muestra predileccion por los centros semiovales, como podemos ver
en la Fig. 9.
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Esclerosis concentrica

Se trata de un subtipo raro de la esclerosis
multiple mas frecuente en subgrupos de
origen asiatico que presenta un curso
monofasico y, en muchos casos, fulminante.

Caracteristicas radiologicas:

* Lesion de la sustancia blanca que alterna
capas hipo- e hiperintensas en secuencias
potenciadas en T2 en “capas de cebolla”

* Restriccion de la difusion periférica
e Realce tras la administracion de contraste

Principales diagnosticos alternativos:

* Lesiones tumorales, tanto primarias como
secundarias

e Abscesos
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Figura 11: Cortes sagitales de RM craneal en
secuencia FLAIR

Se observan multiples lesiones en la sustancia
blanca subcortical de ambos hemisferios que
alternan bandas concéntricas hipo- e
hiperintensas en “capas de cebolla”.

Este patron lesivo es altamente sugerente de
esclerosis concéntrica de Balo.
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Conclusiones

El adecuado reconocimiento de las
variantes atipicas de la esclerosis

multiple y de sus caracteristicas en
estudios de RM es necesario para un
correcto diagnostico.
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