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PALABRAS CLAVE Resumen

Enfermedades Introduccion: Las lesiones desmielinizantes focales seudotumorales se definen como lesiones
autoinmunes solitarias, desmielinizantes, con diametro superior de 2 cm. Estas pueden imitar mediante el
desmielinizantes; estudio imagenoldgica una neoplasia o absceso cerebral, lo que lleva a medidas diagnosticas
Esclerosis multiple; y terapéuticas invasivas en algunos casos, incrementando la morbilidad. Nuestro objetivo fue
Lesiones analizar y caracterizar estas lesiones clinica, radioldgica y patologicamente, lo que, sumado a
desmielinizantes la revision de la literatura, aportara al entendimiento de este tipo de trastornos.

focales Métodos: En este estudio descriptivo, se reportan 5 casos con diagnostico patologico. Mediante
seudotumorales la revision de informes relacionados, clinicos, radioldgicos y patolégicos, se resumen las carac-

teristicas de los sujetos.

Resultados: La edad de los pacientes oscilo entre los 12 y los 60 afnos, 3 pacientes fueron
de género femenino. La latencia de los sintomas hasta admision hospitalaria fue entre 3 y
120 dias, las manifestaciones clinicas fueron diversas y dependientes de la localizacion de
la lesion, en el 80% de los pacientes se encontraron signos piramidales y no se encontraron
clinica o imagenoldgicamente lesiones de la médula espinal; el seguimiento de los pacientes
abarca desde un ano hasta 15 anos.

Conclusién: La biopsia cerebral es el estandar de oro para el diagnostico de las lesiones
desmielinizantes seudotumorales; no obstante, las caracteristicas clinicas, junto con varias
caracteristicas de la resonancia magnética, tales como el realce en anillo abierto, el realce
venular y la presencia de glutamato en la espectroscopia, entre otras, pueden ser satisfacto-
rias en la diferenciacion de las lesiones desmielinizantes focales seudotumorales de lesiones
neoplasicas.
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lesions with a diameter greater than 2cm. In imaging studies, these lesions may mimic a
neoplasm or brain abscess; as a result, invasive diagnostic and therapeutic measures may be
performed that will in some cases increase morbidity. Our aim was to analyse and characterise
these lesions according to their clinical, radiological, and pathological characteristics, and this
data in addition to our literature review will contribute to a better understanding of these
lesions.

Methods: This descriptive study includes 5 cases with pathological diagnoses. We provide sub-
ject characteristics gathered through reviewing their clinical, radiology, and pathology reports.
Results: Patients’ ages ranged from 12 to 60 years; 3 patients were female. The time delay
between symptom onset and hospital admission was 3 to 120 days. Clinical manifestations were
diverse and dependent on the location of the lesion, pyramidal signs were found in 80% of
patients, there were no clinical or radiological signs of spinal cord involvement, and follow-up
times ranged from 1 to 15 years.

Conclusion: Brain biopsy is the gold standard for the diagnosis of demyelinating tumour-
like lesions; however, their clinical features, along with several magnetic resonance imaging
features such as open ring enhancement, venular enhancement, the presence of glutamate
in spectroscopy, and others, may be sufficient to differentiate neoplastic lesions from focal
tumour-like demyelinating lesions.

© 2012 Sociedad Espaiiola de Neurologia. Published by Elsevier Espafna, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

Las principales enfermedades desmielinizantes del sistema
nervioso central (SNC) abarcan una serie de entidades,
tales como la encefalomielitis aguda diseminada (EMAD),
leucoencefalopatia hemorragica aguda, la neuromielitis
optica (enfermedad de Devic) y diversos tipos de escle-
rosis multiple (EM). Esta Ultima entidad incluye el tipo
cronica (Charcot), tipo agudo (Marburg), esclerosis mie-
linoclastica difusa (Schilder) y la esclerosis concéntrica
(Balo), de los cuales la tipo Charcot (EM clasica) es
la mas comin y mejor conocida; esta Ultima, si bien
tienen una baja prevalencia en el tropico’?, viene en
aumento. Sin embargo, existe una enfermedad desmieli-
nizante poco frecuente que se presenta como una zona
focal de desmielinizacion de gran tamano (> 2cm) aso-
ciada a efecto de masa y que puede imitar, mediante
el estudio imagenoldgica, una neoplasia o absceso cere-
bral. En la literatura, esta enfermedad ha sido llamada
«seudotumores desmielinizantes», «lesiones desmielinizan-
tes seudotumorales», «tumor-like demyelinating lesions» y
«lesiones desmielinizantes tumefactas».

La resonancia magnética (RM), aunque sensible para
detectar estas lesiones, no es especifica de su etiologia. La
observacion neurorradiologica de una gran lesion en la pro-
fundidad de la sustancia blanca con importante efecto de
masa, y que se revele clinicamente por signos de aumento
de la presion intracraneal, es muy sospechosa de una
neoplasia en el SNC. En casos raros, un trastorno desmielini-
zante puede presentarse con sintomas atipicos e imagenes
indicativas de un tumor cerebral. Estas llamadas lesiones
desmielinizantes focales seudotumorales (LDFS) pueden ser
un considerable desafio diagndstico, tanto para el clinico
como para el radiélogo.

La dificultad en el diagnéstico de la enfermedad desmie-
linizante focal seudotumoral a menudo conduce a la biopsia
quirdrgica, la cual constituye todavia el maximo punto de
apoyo para un diagnostico concluyente.

En este estudio, se reportan 5 casos con diagnostico
patologico. Mediante la revision de informes relacionados,
clinicos, radioldgicos y patolégicos, se resumen las caracte-
risticas del diagnostico.

Métodos

En este estudio descriptivo, se reportan cinco casos con diag-
nostico patoldgico. Se revisan las historias clinicas de los
sujetos, se extraen datos clinicos como el perfil de presenta-
cion, las manifestaciones clinicas, el tratamiento instaurado
y la respuesta a este, ademas se identifica la evolucion cli-
nica de los sujetos. Se revisa ademas las caracteristicas
imagenoldgicas de las lesiones en las imagenes de resonancia
magnética, son descritos ademas los hallazgos microscopicos
de las lesiones cuando fue posible.

Resultados

La edad de los pacientes en el momento de la aparicion de
la lesion estuvo entre los 12 y los 60 aios, 3 de los pacientes
fueron de género femenino y los restantes 2, masculino. La
duracion desde el inicio de los sintomas y la admision hospi-
talaria fue entre 3 dias y 4 meses, teniendo manifestaciones
clinicas muy diversas y dependientes de la localizacion de
las lesiones; no obstante, el 80% de ellos presentaron signos
piramidales, en ninguno de los casos se documentaron por
clinica o neuroimagen lesiones medulares, el seguimiento



Tabla 1 Principales caracteristicas clinicas y paraclinicas de los pacientes
Caso Edad Hallazgos en el comienzo Hallazgos imagenolodgicas Hallazgos patoldgicos Tratamiento Seguimiento
clinico
1 39 Cefalea, vértigo Lesiones frontal y temporal H&E donde se observa vaso Alferon® 10 anos; 15 anos de seguimiento
derechas, con sanguineo rodeado por después interferon sin recaidas
hiperintensidad central, leucocitos, a su vez beta 1A
aspecto quistico, realce rodeados por macrofagos
anular con gadolinio; espumosos
ademas, lesiones en Pequenos astrocitos y
ganglios basales, lesiones gemihistociticos benignos
periventriculares, en cuerpo Plata de Bielschowski, que
calloso y radiacion optica muestra areas con pérdida
de la mielina y un nimero
significante de axones
preservados
2 12 Pérdida aguda de la Lesion frontal derecha LFB y H&E. Se observan Tratamiento agudo Recuperacion completa
vision en el OD no hiperintensa en T2, macrofagos espumosos con de la fuerza en el
tratada, 4 meses hipointensa en T1 y FLAIR, abundantes en ausencia de metilprednisolona por hemicuerpo derecho y
después afasia y con edema vasogénico Necrosis de coagulacion, 5 dias, seguido de un trastorno del lenguaje,
hemiplejia derecha adyacente y escaso efecto astrocitos reactivos atipicos ciclo de 5 sesiones de atrofia optica OD
de masa. Imagenes (células de plasmaféresis; no se secuelar
indicativas de estructuras Creutzfeldt-Peters). inicio tratamiento Actualmente, con un
vasculares en el interior de Vénulas con manguitos inmunomodulador seguimiento de un ano
la lesion. Perfusion cerebral perivasculares de linfocitos. sin recaidas
donde se observa LFB evidencia zonas de
hipoperfusion y desmielinizacion, con
espectroscopia con pico de bordes claramente
colina a 3,23 ppm elevado, definidos; dichas areas
pico de NAA a 2,05 ppm tienden a confluir
disminuido y pico de
glutamato y glutamina a
2,4-2,5 ppm
3 23 Un mes antes, Lesion en la sustancia No requirié biopsia No se inicio 6 anos después se

hemianopsia homonima,
parestesias en 4
extremidades; en el
momento del diagnostico
estaba asintomatica

blanca occipital,
hiperintensa en T2,
hipointensa en T1 y FLAIR.
Perfusion cerebral donde se
observa hipoperfusion y
espectroscopia con pico de
colina a 3,23 ppm elevado,
pico de NAA a 2,05 ppm
disminuido y pico de
glutamato y glutamina a
2,4-2,5 ppm

tratamiento

encontro signo de
Babinski en el examen
fisico; se solicito RM que
mostré nuevas lesiones,
lo que indico el inicio del
interferon

S9]elowN]}opnas Sa1ed0) SajueZiIul)alWsSap SaUOoLsaT]

66



Tabla 1 (continuacion)

Caso Edad Sexo

Hallazgos en el comienzo
clinico

Hallazgos imagenologicas

Hallazgos patologicos

Tratamiento

Seguimiento

4 60 F

Un mes de evolucion de
episodios sincopales y
hemiparesia izquierda

5 dias de evolucion de
paresia en el miembro
superior izquierdo

Tomografia de craneo donde
se observa lesion hipodensa
cortico-subcortical derecha
indicativa de glioblastoma,
por lo que se realiza una
biopsia cerebral

Lesion redondeada,
localizada en la corteza del
giro poscentral del
hemisferio cerebral
derecho, hipointensa en T1
e hiperintensa en T2, sin
edema importante, realza
con el gadolinio en forma de
anillo con bordes regulares

H&E, PAS y azul de
toluidina, donde se observa
lesion con componente
desmielinizante extenso,
astrocitosis reactiva y vasos
de paredes engrosadas con
luz reducida. Microglia
fagocitando la mielina,
linfocitos infiltrando las
paredes de los vasos
Proceso desmielinizante
focal con abundantes
macrofagos,
preferencialmente
rodeando vasos sanguineos,
axones preservados,
discreto infiltrado
inflamatorio linfocitario y
abundantes astrocitos
reactivos

Desconocido, la
paciente no continud
en seguimiento

Tratamiento agudo
con
metilprednisolona por
5 dias

Desconocido

Recuperacion completa;
seguimiento a 8 anos sin
recaidas

F: femenino; H&E: hematoxilina y eosina; LFB: Luxol Fast Blue; M: masculino; NAA: N-acetil-aspartato; OD: ojo derecho; RM: resonancia magnética; PAS: periodic acid shift.
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de los pacientes abarca desde un ano hasta 15 anos en
uno de ellos (véase la tabla 1).

Discusion
Lesiones desmielinizantes focales seudotumorales

Desde los anos setenta y ochenta, se han descrito lesio-
nes desmielinizantes similares a tumores cerebrales, donde
el diagndstico diferencial se hacia con biopsia cerebral®*;
mas tarde, en el afo 1993, Kepes® describié a 31 pacien-
tes, 24 con lesiones solitarias y 7 con lesiones multifocales,
todos estudiados con biopsia cerebral y las cuales simulaban
tumores, abscesos, quistes de neurocisticercosis, gliomas y
metastasis. Esta forma de enfermedad desmielinizante se
denominé seudotumoral o forma tumefacta por la aparien-
cia en la RM. Kepes inicialmente las interpreté6 como una
entidad intermedia entre EM y EMAD; hoy algunos autores
las reconocen como variantes de la EM, pues en algunos
casos se sobreponen con el contexto clinico y radioldgico
de una EM clasica, pero en otras ocasiones aparecen aisla-
das, con resolucion completa y curso clinico monofasico, por
lo cual todavia no hay un total acuerdo sobre su naturaleza.
El trabajo de Kepes® con sus 31 pacientes se puede con-
siderar como «casos indices», por lo cual proponemos que

estas formas sean denominadas «LDFS de Kepes», en honor
a este gran neuropatdlogo fallecido en febrero del 2010°.
Mas adelante, es descrita por Lucchinetti et al.” la serie
mas grande en nuestro conocimiento, presentando 168
pacientes con lesiones desmielinizantes mayores de 2cm
confirmados mediante métodos histopatoldgicos.

En la histologia de estas lesiones se encuentra infiltrado
cronico inflamatorio perivascular, mezcla de macrofagos con
productos de degradacion de la mielina, astrocitos reac-
tivos, desmielinizacion con bordes claramente definidos y
relativa preservacion de los axones (fig. 1). Un proceso
desmielinizante agudo puede simular la apariencia de un
glioma maligno, el cual asi mismo puede contener astro-
citos pleomorficos, incluyendo células de Creutzfeldt; en
los patrones patoldgicos encontrados en trastornos des-
mielinizantes que los hacen dificiles de diferenciar de los
gliomas?, se observan: astrocitos pleomérficos, hipercelula-
ridad, necrosis, figuras mitoticas y cambios quisticos. Estos
astrocitos pleomorficos, incluyendo las formas multinuclea-
das o células de Creutzfeldt, pueden ser muy llamativos
en las placas activas, especialmente hacia la periferia,
y tienden a seguir un patrén de distribucion homogéneo,
contrario a lo observado en los gliomas, donde tienden a
confluir, también contrario a los astrocitos neoplasicos, las
células reactivas no se caracterizan por un ndcleo hipercro-
matico. Los macrofagos, a su vez, pueden ser confundidos

Figura 1

Paciente de 38 afios, masculino, con cuadro de cefalea y vértigo; se ordena RM, que reporta multiples lesiones frontales

y temporales derechas en ganglios basales, periventriculares, cuerpo calloso y radiacion optica, con hiperintensidad central en
secuencia T2, aspecto quistico, realce anular con gadolinio. Examen neuroldgico normal. Biopsia evaluada por el Dr. Kepes (Kansas)
y por Gabriel Toro (Bogota): A) H&E donde se observa vaso sanguineo rodeado por leucocitos, a su vez rodeados por macrofagos
espumosos. B) Pequenos astrocitos gemihistociticos benignos. C) Plata de Bielschowski, que muestra areas con pérdida de la mielina
y un nimero significante de axones preservados. D) Tincion de Weil-Weigert que muestra pérdida casi total de la mielina. Hallazgos
compatibles con enfermedad desmielinizante; el paciente tiene seguimiento durante 15 anos, con excelente respuesta con el

interferon.
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con astrocitos u oligodendroglia, también reflejando pro-
ceso infiltrativo tumoral, por lo cual se requieren tinciones
de inmunohistoquimica, como anti-HAM 56 y CD68, que tifen
los macrofagos, junto con tinciones para mielina para evi-
denciar el proceso desmielinizante (fig. 1).

El comportamiento biologico y clinico de estos pacientes
difiere de la forma aguda monofasica maligna de Marburg’
y de la de Schilder'®"2, Incluso segln el reporte, hay claras
diferencias en el patrdn evolutivo. En la serie de Kepes la
mayoria tuvo un curso monofasico, pero en ocasiones pue-
den comportarse de forma recurrente®; es posible que el
curso clinico en las formas monofasicas pudiese ser debido
a la relativa integridad de los axones, a diferencia de las EM
cronica, donde hay pérdida axonal marcada. En la serie de
Lucchinetti et al.”, el 70% de los pacientes presentaron curso
recurrente, haciendo diagnostico definitivo de EM por crite-
rios de McDonald después de una mediana de seguimiento de
3,9 anos, con un tiempo medio para presentar un segundo
ataque de 4,8 anos.

El diagndstico de este tipo de desmielinizacion inicial-
mente requeria biopsia cerebral pero, a medida que han
avanzado las técnicas de tomografia computarizada (TAC)
y RM avanzada, se hace con menor frecuencia. A continua-
cion, se describen las secuencias de neuroimagen Utiles en
este tipo de enfermedades.

La TAC simple es de utilidad en el diagndstico diferencial
con gliomas cuando se correlaciona con la RM, pues el anillo
visto en la secuencia de T1 contrastada se nota isodenso,
distinto del de la TAC en lesiones desmielinizantes, la cual
muestra un anillo hipodenso y en ocasiones no discernible
comparado con el observado en la RM en secuencias T1 con-
trastada y T2'. La TAC contrastada puede, en ocasiones,
mostrar una lesion en anillo incompleto similar al observado
en la RM, como se describe méas adelante’.

En las secuencias de RM convencional se encuentran
grandes lesiones Unicas o multifocales que usualmente no
muestran efecto de masa, no hay compromiso cortical y tie-
nen edema escaso; este Ultimo, sumado a captacion en anillo
incompleto en las secuencias de T1 con gadolinio, tiene un
valor de p<0,05'%; la zona de realce indica la zona de des-
mielinizacion activa y se dirige a la sustancia blanca, distinta
de como ocurre en las lesiones tumorales o abscesos, donde
generalmente el anillo es completo'. Puede, ademas, haber
presencia de otras lesiones desmielinizantes cerebrales o
en la médula cervical tipicas de EM y que ayudan para el
diagnostico diferencial'. Otra técnica descrita es la secuen-
cia gradiente de eco (T2*-w) dinamica, obtenida durante
la administracion por via IV del contraste y donde pueden
observarse estructuras que semejan vasos sanguineos, los
cuales emergen desde el centro de la lesion hacia una vena
subependimaria, la cual generalmente esta dilatada'®. La
sensibilidad de la TAC sumada a la RM es del 97 vs. el 73,0%
para RM sola (p=0,001)"3.

Las técnicas avanzadas de RM son igualmente utiles para
el diagnostico diferencial de estas lesiones. En la espectro-
scopia por RM se observa disminucion del pico de N-acetil
aspartato (NAA), lo cual refleja pérdida neuronal, aumento
de la intensidad de resonancia del pico de colina (CHO) y
lipidos (LIP), consistentes con rotura de la membrana celu-
lar y aumento del lactato (LAC), probablemente debido
a isquemia secundaria al proceso inflamatorio agudo o

producido por los macrofagos activados'”'®. No obstante,
estos hallazgos son altamente inespecificos, por lo cual pier-
den validez y ha llevado a algunos autores a concluir que no
es posible diferenciar entre lesiones tumorales y desmielini-
zantes por medio de la espectroscopia’®; sin embargo, una
vez el proceso desmielinizante se vuelve crénico, los picos
de CHO, LIP, LAC se normalizan y el pico de NAA continua
persistentemente bajo, al contrario de lo que sucede en las
lesiones tumorales, donde todos los metabolitos continGian
alterados, por lo cual algunos autores, en casos donde el
diagndstico no queda claro, recomiendan hacer tratamiento
antiinflamatorio y espectroscopia de control para discernir
entre ambos procesos'’. También fue descrito por Cianfoni
et al.?% un interesante hallazgo en la espectroscopia por RM
con tiempo de eco corto; se observa un aumento marcado
en los picos de glutamato y glutamina, los cuales no son vis-
tos en lesiones tumorales intraaxiales y lo cual se cree sea
secundario a reaccion astrocitaria (fig. 2).

Otro método de gran utilidad en el diagnostico dife-
rencial de las lesiones neoplasicas y desmielinizantes son
las técnicas de perfusion por RM; en las primeras (tanto
gliomas como linfomas del SNC), debido al proceso de angio-
génesis el volumen sanguineo cerebral regional (VSCr) estara
marcadamente aumentado y el tiempo de transito medio
(TTM) se observara disminuido, al contrario de lo obser-
vado en las lesiones desmielinizantes, donde no se encuentra
aumentado el VSCr, o incluso puede verse disminuido, y el
TTM debe mostrarse aumentado'*'¢ (véase la fig. 2).

Recientemente, se informo de un caso de desmieliniza-
cion tumefacta debido a neurotoxicidad por tacrolimis?'
en una paciente trasplantada de higado por un carcinoma
hepatocelular; el posible mecanismo de desmielinizacion es
mediado por inmunidad debido a un supuesto aumento de
la activacion de los linfocitos T. También han sido nume-
rosos los casos de otros tipos de desmielinizacion sin una
relacion precisa, como un caso de neuritis optica desen-
cadenada por infeccion por Plasmodium falciparum?®?; esto
denota el desconocimiento de este tipo de entidades y la
variabilidad en los probables factores desencadenantes de
la desmielinizacion.

Primero debe enunciarse que no existe informacion con
adecuado nivel de evidencia para formular guias de manejo,
dada la baja prevalencia de estos tipos de desmielinizacion
en comparacion con la EM.

El tratamiento de estas formas focales agudas de desmie-
linizacion tiene algunas similitudes y algunas diferencias con
la EM. Como primera linea, siempre debe ofrecerse pulsos
de metilprednisolona 1 g por via IV cada dia, por 3 a 5 dias;
los episodios desmielinizantes agudos del SNC se conside-
ran no respondedores a esteroides si por lo menos 7 dias
después de culminar los esteroides no se presenta mejo-
ria, por lo menos en un punto de la escala extendida de
discapacidad?’. Weinshenker et al.?* proponen como indi-
cacion para iniciar plasmaféresis: una minima duracion del
déficit de 21 dias desde el inicio, 14 dias después del ini-
cio de los esteroides por via IV o 12 dias desde el inicio del
déficit si este continla empeorando después de 5 dias de la
terapia con esteroides. En caso de cumplir alguno de estos
estamentos, como segunda linea de tratamiento debe ofre-
cerse plasmaféresis, referente a la cual deben conocerse
algunas particularidades. El propuesto mecanismo de accion
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Figura2 Paciente femenina de 12 aios, sin antecedentes de importancia, quien presentd pérdida aguda de la vision en el ojo dere-
cho (OD) no tratada, 4 meses después present6 afasia y hemiplejia derecha; se solicitd resonancia magnética cerebral (RM), donde se
observa: arriba T2 axial y Fluid Attenuation Inversion Recovery (FLAIR) axial. Se observa lesion frontal derecha de comportamiento
hiperintenso en T2, hipointenso en T1 y FLAIR con edema vasogénico adyacente y escaso efecto de masa sobre la linea media y
el sistema ventricular. Hay imagenes indicativas de estructuras vasculares en el interior de la lesion; abajo, imagen de perfusion
cerebral donde se observa disminucion de la captacion y espectroscopia por RM que demuestra pico de colina a 3,23 ppm elevado
(que indica un proceso de gliosis y remielinizacion) y un pico de N-acetil aspartato a 2,05 ppm disminuido (que indica dafio axonal
neuronal) y pico de glutamato y glutamina a 2,4-2,5 ppm, hallazgos compatibles con una forma seudotumoral de enfermedad des-
mielinizante. Se le realiz6 una biopsia cerebral y los hallazgos histopatoldgicos son consistentes con LDFS. Se inicia tratamiento con
metilprednisolona por 5 dias, seguido de un ciclo de plasmaféresis, con excelente respuesta clinica. La paciente recuperd comple-
tamente la fuerza del hemicuerpo derecho y el trastorno del lenguaje, permanecio con atrofia dptica del OD. Actualmente, con un

seguimiento de un ano, sin recaidas.

de la plasmaféresis en estas enfermedades implica la extrac-
cion de factores patogénicos plasmaticos y humorales, lo
cual sugiere que podria ser benéfica en trastornos media-
dos por el sistema humoral, como la EMAD, la neuromielitis
optica?>?® y la EM con patrén de desmielinizacion tipo i de
Lucchinetti?’ (caracterizada por depositos de inmunoglobu-
linas y activacion del complemento). En un pequeio ensayo
clinico con 10 pacientes se encontré mejoria moderada a
marcada con esta terapia en este tipo de afeccion?®; algu-
nos autores proponen que sea el tipo de dano observado en
la enfermedad de Marburg?®-*°. En la enfermedad de Bald,
la cual sigue un patrén de desmielinizacion tipo m?’, y donde
en su patogénesis no estan implicados factores humorales,
en el mismo ensayo clinico con plasmaféresis en 6 pacientes
no se encontro respuesta alguna al tratamiento con esta’®.
Tres estudios evalUan los factores predictores de buena
respuesta en trastornos desmielinizantes?®"3%; entre los
factores cominmente encontrados y con validez estadistica
tenemos: tratamiento temprano, corta duracion de la enfer-
medad, reflejos osteotendinosos conservados, diagnostico

a posteriori de EM y lesiones que realzan en anillo en la
RM.

Luego de esto, esta menos definido el paso a seguir,
simplemente se conocen informes de casos anecdoticos,
refractarios a los esteroides y la plasmaféresis, donde se
utilizan a largo plazo farmacos como los interferones, la
ciclofosfamida®*~% y la mitoxantrona®’, acompafado de
manejo de soporte de las complicaciones inherentes a este
tipo de compromiso severo y extenso, como la hipertension
endocraneal.

Conclusiones

Las LDFS exigen urgentemente todo esfuerzo que ayude
a enriquecer el conocimiento que de ellas tenemos hasta
ahora, maxime por sus diferencias de comportamiento con
otros trastornos desmielinizantes.

En general, las formas monofasicas seudotumorales tie-
nen un pronodstico aceptable y en algunos casos excelente,
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a diferencia de las formas recurrentes y de las formas agre-
sivas e incluso fatales, como la tipo Marburg.

En la mayoria de ellas se llega al diagnostico con el cua-
dro clinico y las neuroimagenes que, como vimos, tienen
un papel de suma importancia, resaltando el realce en ani-
llo incompleto, la restriccion periférica a la difusibilidad, el
realce venular, la presencia de glutamato en la espectrosco-
pia por RMy la ausencia de incremento en el flujo sanguineo
cerebral en las imagenes de perfusion por RM; sin embargo,
su diagnostico inequivoco requiere la biopsia cerebral.

No existe informacion con nivel adecuado de evidencia
para formular guias de manejo de estas afecciones menos
conocidas de la mielina, por lo tanto, el tratamiento de estas
formas de desmielinizacion es similar a los reportados en EM
clasica durante el periodo de recaida; como primera linea,
se utilizan los esteroides a dosis altas, en caso de no haber
respuesta a estos, se recurre a la plasmaféresis y, en algunos
casos refractarios, se han utilizado otros inmunosupresores,
como ciclofosfamida o mitoxantrona.
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