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Objetivo: Describir los hallazgos en RM de la encefalomielitis agu-
da diseminada (EAD) en un grupo pedidtrico, incidiendo en sus posi-
bles variantes topograficas, cerebelitis y mielitis, en su evolucién y en
el diagnéstico diferencial con un brote inicial de esclerosis mdltiple.

Material y método: Se revisan de forma retrospectiva los hallazgos
de RM craneal iniciales y evolutivos de 14 pacientes pediatricos diag-
nosticados de EAD, cerebelitis o mielitis. En nueve pacientes se inclu-
y6 estudio medular.

Resultados: Se han considerado tres variantes topograficas: EAD
(siete pacientes), cerebelitis aislada (cuatro pacientes) y mielitis aisla-
da (tres pacientes). En la EAD se observé afectacion de la sustancia
blanca supratentorial en todos los casos, del tronco del encéfalo en cin-
co (71%) y del cerebelo en dos (28,5%). Se detectaron lesiones de gan-
glios basales en cinco pacientes (71%) y del coértex en uno (14%). Se
asocio alteracion medular en cinco de los seis casos en los que se in-
cluy6 su estudio (83%). Las lesiones en la EAD tendieron a ser nodu-
lares y mal delimitadas, mientras que en las cerebelitis y mielitis el pa-
trén predominante fue la afectacion difusa. La tendencia evolutiva fue
hacia la disminucién-resolucién de las lesiones. El seguimiento con
RM a medio plazo en seis pacientes (cuatro EAD y dos cerebelitis) no
detect6 nuevas lesiones. El seguimiento clinico de los pacientes no
mostrd recurrencias neurolégicas en ninguno de ellos.

Conclusiones: La EAD, la cerebelitis y la mielitis pueden ser va-
riantes topograficas del mismo proceso con una patogenia comun. La
frecuente participacion medular en la EAD aconseja incluir su estudio,
aun en ausencia de sintomatologia referida. Esta alteracién medular,
que suele ser difusa, la afectacion de la sustancia gris profunda, y
el curso monofdsico de la enfermedad, avalado por un seguimiento
secuencial con RM, nos ayudan en el diagndstico diferencial con la es-
clerosis multiple. Aun asi, el diagndstico diferencial entre una forma
recurrente de EAD y una EM es préicticamente imposible de realizar.
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MR imaging of acute
disseminated encephalomyelitis,
cerebellitis and myelitis in
infancy: likely topographic
variants of a single process

Objective: To describe MR images of acute disseminated encepha-
lomyelitis (ADE) in a paediatric group, particularly focused on its li-
kely topographic variants, cerebellitis and myelitis, its evolution, and
the differential diagnosis between it and an initial outbreak of multiple
sclerosis.

Materials and methods: Initial and follow-up cranial MR images
were retrospectively reviewed for 14 paediatric patients diagnosed
with either ADE, cerebellitis or myelitis. In 9 patients, a spinal cord
monitoring was included.

Results: Three topographic variants have been considered: ADE (7
patients), isolated cerebellitis (4 patients) and isolated myelitis (3 pa-
tients). In the case of ADE, the supratentorial white matter was always
affected, the brain stem in five (71%) and the cerebellum in two
(28.5%). Basal ganglionic lesions were detected in 5 patients (71%)
and cortical lesions in one (14%). Associated spinal cord abnormality
was found in five of the six cases in which this study was included
(83%). ADE lesions tended to be nodular and poorly differentiated,
whereas in cerebellitis and myelitis the predominant pattern was one of
diffuse damage. Evolution of the lesions was toward reduction/ resolu-
tion. Follow-up using MR in the medium-term in 6 patients (four ADE
and two cerebellitis) did not detect any new lesions. Clinical follow-up
of the patients did not show any neurological recurrences in any of
them.

Conclusions: ADE, cerebellitis and myelitis could be topographic
variants of a single process with a common pathogeny. As the spinal
cord often seems to play a role in ADE, spinal cord monitoring would
be recommended, even in the absence of the above-mentioned symp-
toms. This spinal cord abnormality, which is usually diffuse, plus deep
gray matter damage, as well as the disease’s monophasic course, corro-
borated by a sequential MR follow-up, is all helpful in the differential
diagnosis with multiple sclerosis. Nonetheless, the differential diagno-
sis between a recurring form of ADE and an encephalomyelitis is prac-
tically impossible to make.

Key Words: Magnetic Resonance (MR). Acute Disseminated Encepha-
lomyelitis. Myelitis. Cerebellitis. Multiple sclerosis.
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L a encefalomielitis aguda diseminada (EAD), también cono-
cida como encefalomielitis post-vacunal o post-infecciosa,
es una enfermedad inflamatoria del sistema nervioso central
(SNC) caracterizada por un proceso de desmielinizacién agudo
de curso habitualmente monofdsico. Su naturaleza etiolégica no
estd bien establecida, aunque parece residir en una alteracion del
sistema inmune inducida por una infeccién virica o por un ante-
cedente vacunal que provoca una respuesta autolesiva contra las
vainas de mielina del SNC. En ocasiones el antecedente infec-
cioso o vacunal puede estar ausente dificultando ain mas el
diagndstico diferencial con un brote inicial de esclerosis mdltiple
(EM)!2. La EAD suele tener una respuesta buena y rdpida al tra-
tamiento esteroideo, pudiendo evolucionar hacia la curacién
completa incluso de forma espontdnea’.

La expresion neuroldgica y bioldgica de la EAD es variable y
poco especifica. La resonancia magnética (RM) ha aumentado el
rendimiento diagndstico de la enfermedad dada su exquisita ca-
pacidad para la deteccién de este tipo de lesiones en cerebro,
tronco-encéfalo, cerebelo y médula. De cualquier manera, el
diagnéstico de EAD requiere siempre de la exclusion de un pro-
ceso infeccioso activo del SNC!2,

La sustancia blanca periventricular y la sustancia gris profun-
da representan las localizaciones mds frecuentes de la EAD, pu-
diendo asociar con cierta frecuencia afectacion cerebelosa y me-
dular*®. La participacién aislada y exclusiva del cerebelo o de la
médula se conoce con los términos de cerebelitis y mielitis. Al-
gunos autores plantean que estas localizaciones constituyen va-
riantes topogréficas de una misma enfermedad con una naturale-
za causal comin basada en fendmenos autoinmunes y con un

curso clinico similar®!?. Estos mecanismos podrian explicar tam-
bién la asociacién de formas completas o parciales de EAD con
otras enfermedades de base inmunoldgica como el lupus en su
forma sistémica o cutdnea'"'%.

El objetivo de nuestro trabajo es la descripcion de los hallaz-
gos de RM en una serie amplia de pacientes pedidtricos afectos
de encefalomielitis post-infecciosa, detallando las presuntas va-
riantes topograficas de este proceso, cerebelitis y mielitis, y re-
saltando los datos de imagen mads utiles para establecer el diag-
néstico diferencial con el brote inicial de una esclerosis miiltiple.

MATERIAL Y METODOS

Se revisan de forma retrospectiva los datos clinicos y, de ma-
nera especial, los hallazgos en RM iniciales y evolutivos de 14
pacientes pedidtricos diagnosticados de EAD, cerebelitis o mieli-
tis, en funcion de la distinta participacion encontrada del sistema
nervioso central (SNC). Parte de los pacientes con EAD han sido
comunicados previamente!.

La edad de los pacientes vari6 entre 13 meses y 11 afios (edad
media de 4 afios y 6 meses). La distribucién por sexos fue de 12
varones y 2 mujeres. Todos los pacientes debutaron clinicamente
con un cuadro neurolégico agudo descartandose en todos ellos
un proceso infeccioso activo del SNC por los datos clinicos y
biolégicos. En 11 pacientes se constatd, coincidente en el tiempo
o inmediatamente anterior a la clinica neuroldgica, un antece-
dente infeccioso viral banal de vias respiratorias altas, en un caso
un proceso cutdneo exantemadtico febril sugestivo de varicela, y

TABLA 1
HALLAZGOS INICIALES Y EVOLUTIVOS EN RM DE NINOS CON EAD, CEREBELITIS Y MIELITIS
N°  Edad/Sexo SZ;ZZZZG Ganglios Corteza Troncoencéfalo Cerebelo Médula Captacion Evolucion Variar}ztﬂe
. basales  cerebral RM topogrdfica
supratentorial
1 7a2m/V + - - - - + No realizado Normalidad EAD
2 4a,4m/V + + - + + + No realizado Normalidad EAD
talamo mesencéfalo Cervical
3 la, 10m/V + + - + - + + Normalidad EAD
bulbo- Cervi-dorsal ~ Puntiforme
mesencéfalo
4 6a5m/V + - + - - - No realizado Lesiones EAD
residuales
5 3a9m/V + + - + + + - Normalidad EAD
tdlamo mesencéfalo Cervical alto
6 2a 6m/V + + - + - No realizado  No realizado Normalidad EAD
protuberancia
7 3alV + + - + - + + Normalidad EAD
tdlamo bulbo Dorsal alto Nodular
8 2a/V - - - - + No realizado - Normalidad Cerebelitis
9 la5m/M - - - - + No realizado  No realizado Atrofia Cerebelitis
cerebelosa
10 8a/V - - - - + No realizado  No realizado Atrofia Cerebelitis
cerebelosa
11 11 a/M - - - - + No realizado - Normalidad Cerebelitis
12 2a/V - - - - - + + Atrofia Mielitis
Cervi-dorsal Lineal medular
13 la, lm/V - - - - - + No realizado Normalidad Mielitis
Cervical
14 10a/V - - - - - + No realizado Normalidad Mielitis
Cervi-dorsal

a: Anos. m: Meses. V: Varén. M: Mujer. +: Afectacion. —: No Afectacion. EAD: encefalomielitis aguda diseminada.
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en otros dos no se encontré ningin antecedente relevante. Uno
de estos niflos sin antecedente infeccioso previo fue diagnostica-
do de lupus cutaneo dos afios después de haber padecido un epi-
sodio de mielitis.

El tratamiento administrado estuvo condicionado por la sospe-
cha clinica inicial que en algunos casos no fue de EAD. En cua-
tro nifios se pautd terapia exclusivamente con esteroides, en
otros tres pacientes se combind el tratamiento esteroideo y anti-
viral (aciclovir) en tanto se descartaba la encefalitis virica aguda
por datos de laboratorio, y en otro caso se asocio terapéutica an-
tibidtica (cefalosporinas) ante el supuesto de etiologia bacteria-
na. En tres nifios ante la sospecha clinica inicial de proceso viral
agudo del SNC se realizé tratamiento antiviral exclusivo (aciclo-
vir). En un enfermo con datos epidemioldgicos familiares alta-
mente sospechosos de tuberculosis se pautd tratamiento con tu-
berculostaticos. Por ultimo, en dos nifios la evolucidn clinica fue
satisfactoria sin ningtn tipo de medicacion, resolviéndose la sin-
tomatologia de forma espontanea.

Se revisaron 14 estudios iniciales de RM craneal, que inclufan
en nueve casos un estudio medular, y diversos controles evoluti-
vos de todos ellos. Tres de los estudios medulares se justificaron
por traduccién sintomadtica; los otros seis estudios se realizaron
como extension del estudio craneal. En total se revisaron 21 con-
troles de RM y en todos los nifios se obtuvo al menos un examen
evolutivo de RM, con un tiempo entre el estudio inicial y el con-
trol que vari6 entre 15 dias y 15 meses. En seis nifios se realizé
un seguimiento a largo plazo con controles de RM hasta cinco
afios después del proceso agudo. En todos los casos se realizaron
secuencias estdndar ponderadas en T1 en el plano sagital y en
DP-T2 en el plano transversal. En seis pacientes se incluyeron
secuencias FLAIR (Fluid Liquid Attenuation Inversion
Recovery) en el plano coronal. Se valoré la presencia y morfolo-
gia de las lesiones en sustancia blanca supratentorial, sustancia
gris cortical, sustancia gris profunda, troncoencéfalo, cerebelo y
médula. En siete casos se administré contraste intravenoso, in-
cluyendo tres estudios medulares, valorando la presencia y el ti-
po de patrén de captacion. En los exdmenes de seguimiento se
evaluaron los cambios de tamafio y morfologia de las lesiones
existentes asi como la aparicion de nuevas areas patoldgicas.

RESULTADOS

En la tabla 1 se resumen la localizacion de las lesiones, el pa-
tron de captacion y la evolucidn de los hallazgos detectados en
RM. En funcién de la topografia lesional se establecid el diag-
néstico de EAD en siete pacientes, todos con afectacion de la
sustancia blanca supratentorial, cinco asociando lesiones en tron-
co (71%) y dos con lesiones en cerebelo (28,5%). En dos pacien-
tes hubo una localizacién supratentorial exclusiva. Se incluyd
estudio inicial de médula en seis pacientes demostrando lesiones
en cinco (83%). La participacién cerebelosa se dio de forma ais-
lada en cuatro pacientes, que se etiquetaron de cerebelitis. La
afectacion exclusiva de la médula se observé en tres pacientes,
diagnosticindose de mielitis transversa.

En los siete pacientes con EAD se objetivé afectacion de la
sustancia blanca supratentorial predominando en la regién sub-
cortical, la corona radiada y los centros semiovales (fig. 1). La
mayoria de estas lesiones fueron miiltiples, nodulares, irregula-
res, de distribucidn relativamente simétrica, y confluentes en dos
casos, con edema vasogénico perilesional variable y escaso o nu-
lo efecto de masa; en un paciente se observé una afectacion defi-

Fig. 1.—Caso n.° 2: Nifio de cuatro afios y cuatro meses con EAD.

Imédgenes ponderadas en T2 mostrando dreas hiperintensas confluentes

y mal definidas en ambos nticleos putimenes, sobre todo izquierdo, y

en la sustancia blanca adyacente a la vertiente anterior de los atrios

ventriculares (A); se aprecian lesiones similares de tendencia nodular

en el centro semioval (B). Todas se resolvieron integramente en un
controltres meses después.
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Fig. 2.—Caso n.° 4: Niflo de seis afios y cinco meses con variante
seudotumoral de EAD. Imagen ponderada en DP mostrando extensas
lesiones hiperintensas en la corona radiada izquierda y en la corteza
parieto-occipital derecha (A), y en el centro semioval (B), que no se
realzan en el estudio con contraste (no mostrado). En el control a los seis
meses se aprecia en imdgenes ponderadas en T2 resolucién integra de la
mayoria de las lesiones, persitiendo pequeiios focos hiperintensos en la
parte posterior de los centros semiovales (C). C
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nida como variante seudotumoral por su aspecto confluente con
morfologfa abigarrada y gran efecto masa (fig. 2). El cuerpo ca-
lloso mostré lesiones en dos pacientes (15%). La sustancia gris
profunda se afectd en cinco pacientes (71%), participando el t4-
lamo en tres casos (fig. 3). S6lo en el caso de la variente seudo-
tumoral se detectaron lesiones corticales de morfologia irregular
y distribucién bilateral (fig. 2). Se observaron lesiones en el
tronco del encéfalo en cinco pacientes (71%), generalmente de
morfologia nodular y relativamente definida (figs. 4 y 5). En dos
casos se localizaron en el mesencéfalo, en uno en la protuberan-
cia, en otro en el bulbo y en otro paciente en bulbo y mesencéfa-
lo. No hubo ningun paciente con afectacién aislada del tronco
del encéfalo. En ninguno de los nifios se detectaron hallazgos
que sugirieran lesiones desmielinizantes de los nervios opticos.
La semiologia general de las lesiones en RM fue de hiperintensi-
dad de sefial en las imdgenes ponderadas en DP/T2 e iso-hipoin-
tensidad en las imdgenes ponderadas en T1. La secuencia
FLAIR delimité mejor las lesiones y aumentd su deteccién en
tres casos.

El cerebelo mostré lesiones en seis pacientes: cuatro en forma
de cerebelitis aislada y dos asociada a EAD (2/7, 28,5%). La
afectacion cerebelosa aislada se objetivd como un edema genera-
lizado, bilateral en tres y unilateral en un caso, generando una
hidrocefalia incipiente en un paciente (fig. 6). En los dos casos
asociados a EAD se mostré como édreas nodulares de hiperinten-

Fig. 3.—Caso n.° 5: Nifio de tres afos y nueve meses con EAD. Ima-

gen ponderada en T2 en la que se aprecian pequeiias dreas focales hi-

perintensas en la cabeza de nucleo caudado derecho, ambos nucleos

putdmenes y la vertiente posterior del tdlamo izquierdo. Obsérvese
otro foco hiperintenso periatrial de localizacion subcortical.

sidad relativamente definidas en imdgenes ponderadas en T2.

La médula se explor6 en nueve pacientes, encontrandose altera-
da en ocho casos: tres como mielitis aislada y cinco de forma aso-
ciada a EAD (5/6, 83%). En 5 pacientes la afectacion fue difusa en
varios niveles, siendo la médula cervical el segmento mas frecuen-
temente lesionado. La morfologia mds comun de la lesion desmie-
linizante medular fue edema e hinchazén global afectando trans-
versalmente a la sustancia blanca espinal (figs. 7 y 8).

Se demostrd captacion de contraste de forma aislada en algu-
nas lesiones en tres de siete pacientes en los que se administré
gadolinio-DTPA (42%). En todos los casos este realce fue esca-
so, mal definido y sin preferencia por una localizacién concreta.

La tendencia evolutiva en RM en los casos de EAD fue la re-
solucién completa de las lesiones en un plazo variable de entre
15 dias y 15 meses, excepto en un nifio en el que persisten le-
siones focales en el centro semioval y en el I6bulo occipital de-
recho en el control a los cinco afios. En dos niflos aparecieron,
en los controles precoces, nuevas lesiones en el pediinculo cere-
bral y en la sustancia blanca parietal izquierda, respectivamente,
que desaparecieron con posterioridad. No se observaron nuevas
lesiones en ninguno de los seis pacientes con seguimiento evo-
lutivo mediante RM de hasta cinco afios (cuatro EAD y dos ce-
rebelitis). La resolucién radioldgica de las lesiones se acompafié
en todos los casos de una mejoria sintomdtica, en algunos casos
con breves episodios de empeoramiento clinico intermitente que
concluyé en una normalizacidn clinica total, mostrando una dis-
creta hemiparesia derecha de lenta recuperacion el paciente con
lesiones residuales en RM. En dos pacientes con cerebelitis se
observo evolucidn hacia atrofia cerebelosa, una de ellas asinto-
madtica. Dos de los tres casos diagnosticados de mielitis trans-
versa mostraron una normalizacion morfoldgica de la médula,
evolucionando el otro hacia una pérdida de volumen medular
global. Este caso, y otro con estudio evolutivo de RM normal,
mostraron una hiperreflexia residual y una paraparesia espésti-
ca, respectivamente.

La mejoria clinica y radiolégica sigui6 una evolucion cronold-
gica paralela que confirmé el curso monofésico de la enferme-
dad. Los controles clinicos y radiolégicos a un largo plazo de
hasta cinco afios han confirmado esta evolucién. Cabe destacar
el desarrollo de una histiocitosis de células de Langerhans en un
nifio 10 meses después de haberse resuelto las lesiones de EAD
con afectacion cerebral, cerebelosa y medular. Otro paciente con
mielitis transversa se diagnosticé de lupus dos afios después del
episodio neuroldgico agudo.

DISCUSION

La EAD es una enfermedad del SNC de naturaleza desmieli-
nizante inflamatoria que cursa clinicamente de forma aguda o
subaguda con una evolucién caracteristicamente monoféasica'?.
Se considera mas frecuente en el grupo pedidtrico que en la po-
blacion adulta, con una edad media de presentacién de cuatro
aflos y seis meses', habitualmente sin preferencia de género, si
bien en nuestra serie encontramos un predominio masculino
(86%). Se cree que los fendmenos de desmielinizacién son pro-
movidos por mecanismos de disregulacién del sistema inmune
mediados por linfocitos T especificos contra la mielina que son
desencadenados por infecciones viricas o vacunas'. La teoria pa-
togénica en la que una proteina de superficie de un agente infec-
cioso externo, semejante en estructura a una molécula de la mie-
lina, ejerceria de antigeno, motiva la denominacién de encefalo-
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A B

Fig. 4.—Caso n.° 5: Niflo de tres afios y nueve meses con EAD. Imagen ponderada en T2 (A) mostrando una lesion hiperintensa en el pedinculo ce-
rebral derecho sin evidencia de realce anémalo en el estudio con contraste (B).

A B

Fig. 5.—Caso n.° 7: Nifio de siete afios con EAD. Area hiperintensa mal definida en el hemibulbo izquierdo en la imagen ponderada en T2 (A), con
realce nodular parcial en el estudio con contraste (B).
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A

B

Fig. 6.—Caso n.° 10: Nifio de ocho afios con cerebelitis. Imagen ponderada en DP (A) que muestra extensa hiperintensidad cortical de ambos hemis-
ferios cerebelosos, de predominio derecho, con posterior evolucion a atrofia cerebelosa difusa (B).

mielitis postinfecciosa o post-vacunal.

Esta hipétesis inmunoldgica de la enfermedad se sustenta ex-
perimentalmente por la supuesta similitud de la EAD con la en-
cefalomielitis alérgica experimental (EAE), enfermedad autoin-
mune desmielinizante del SNC inducida en animales de laborato-
rio mediante la utilizacion de tejido nervioso como factor
antigénico?, y clinicamente por la buena y rdpida respuesta que
presenta la enfermedad al tratamiento con corticoides, como he-
mos constatado en nuestra serie al encontrar una mejoria clinica
y radiolégica evidente desde los primeros dias de tratamiento®.
Ocasionalmente se pueden encontrar casos sin ningin anteceden-
te infeccioso previo pudiéndose explicar por infecciones subcli-
nicas que mantendrian la capacidad antigénica lo suficientemente
conservada como para desencadenar la cascada autoinmune®*. Las
alteraciones inmunoldgicas probablemente sean mds complejas
que las exclusivamente necesarias para entender la respuesta
puntual a un agente infeccioso, de manera que una disregulacién
de mayor importancia podria explicar la asociacién de mielitis y
lupus. En este sentido destacamos el desarrollo de una histiocito-
sis de células de Largerhans, con infiltracién del tallo hipofisario
y lesiones dseas, en un enfermo de nuestra serie un afio después
de padecer una EAD, una asociacién que no hemos encontra-
do descrita en la bibliografia y que, pudiendo ser casual, también
podria avalar la implicaciéon de mecanismos inmunolégicos en
ambos procesos. Aunque la histiocitosis de células de Langer-
hans puede infiltrar de manera infrecuente el cerebelo, el tronco
del encéfalo y el cerebro, en nuestro caso no consideramos este
diagnéstico diferencial previo frente al de EAD debido a la rapi-
da resolucion de las lesiones. Ademads, es excepcional que esta
infiltracién histiocitaria preceda al desarrollo de lesiones en otras
localizaciones, incluido el eje infundibulo-hipofisario.

El sustrato histopatolégico que subyace bajo el acontecimiento
desmielinizante en la EAD consiste en un fendmeno de infiltracién
perivascular linfo-monocitario con supuesta destruccion de la vai-
na de mielina y relativa preservacién axonal®. El fenémeno de pér-
dida de mielina se acompaiia de un incremento de la concentracién
de agua libre secundario a la inflamacién y al edema, fenémeno
clave para facilitar la deteccion de lesiones mediante la RM®.

La clinica inicial de la EAD es variable y condicionada por la
topografia de las lesiones. Puede presentarse con sintomas infec-
ciosos inespecificos 0 como un cuadro de disfuncién neurolégica
aguda o subaguda. Su curso es caracteristicamente monofasico
con una evolucién inicial variable pero con tendencia hacia la re-
solucion clinica total con el tratamiento esteroideo. Han sido
descritas mejorias y resoluciones completas con tratamientos no
esteroideos e incluso de forma espontanea, hecho constatado en
dos de nuestros pacientes'®’. Este comportamiento evolutivo
puede apoyar la teoria que considera a la EAD mas como una
disfuncidn transitoria y autolimitada de la mielina que como una
alteracion estructural irreversible de ésta'®. El diagndstico de
EAD constituye un reto debido al solapamiento de sintomas y
del andlisis bioquimico del LCR con otros procesos desmielini-
zantes>’314, La combinacién de datos clinicos y de laboratorio,
la contribucién de la neuroimagen y la ausencia evolutiva de
nuevos brotes clinicos o nuevas lesiones radioldgicas permiten
orientar el diagnéstico de EAD, siempre y cuando se haya ex-
cluido un proceso infeccioso activo del SNC!7-12.18,

La RM es muy superior a la TC en el diagnéstico de sospecha
de EAD, habiéndose descrito extensamente los hallazgos con es-
ta técnica de imagen*®'%720, La localizacién més frecuente de
las lesiones es la sustancia blanca subcortical frontal o parietal,
ocasionalmente periventricular, con una morfologia nodular o
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Fig. 7.—Caso n.° 7: Nifio de tres aflos con EAD. Imagen sagital ponderada en T2 que muestra un drea hiperintensa de limites imprecisos en el

segmento dorsal alto de la médula con discreto ensanchamiento local (A); obsérvese la alteracion mal definida en la intensidad de sefial del bulbo;

esta alteraciéon medular pasa desapercibida, excepto el engrosamiento, en la imagen ponderada en T1 (B) y presenta discreto realce irregular en el
estudio con contraste (C).

irregular y un nimero variable de lesiones de localizacién bilate-
ral y preferentemente asimétrica. Es posible encontrar casos con
aspecto seudotumoral difuso de la sustancia blanca, patrén que
se ha descrito como una forma intermedia entre EAD y EM!'®°,
Las lesiones en el cuerpo calloso suelen tener baja incidencia pe-
ro su presentacion no es excepcional’®, habiéndola encontrado
en nuestra serie en el 15% de los casos y siempre asociadas a le-
siones multiples en otras localizaciones. Frente a la escasa parti-
cipacion cortical en este proceso la afectacion de los ganglios
basales se ha descrito hasta en la mitad de los nifios con EAD*.
Se ha sugerido que este hallazgo puede ser un marcador de EAD
por su mayor incidencia respecto de la esperada en EM, (50%
frente a 25%), en especial la implicacién de los nicleos taldmi-
cos, una localizacién excepcional en la EM y relativamente fre-
cuente en la EAD*78!*, En nuestra serie hemos observado un
porcentaje superior de afectacion de ganglios basales, en torno a
un 70%, orientdndonos este dato hacia el diagndstico de EAD en
un contexto clinico adecuado.

Las lesiones en el tronco del encéfalo mostraron en nuestros
pacientes una frecuencia idéntica a la de los ganglios basales con
un aspecto nodular predominante. A diferencia de lo que ocurre
en otras localizaciones no hemos encontrado lesiones aisladas en
el tronco del encéfalo. La participacidn cerebelosa ha sido mds

comun encontrarla de forma aislada, generalmente en forma de
edema difuso, que asociada a lesiones en otros niveles. Cabe
destacar en nuestra casuistica una frecuente observacion de le-
siones medulares asociadas a la afectacidn supratentorial (83%).
Se trata de lesiones que se suelen acompaiar de edema extenso
con una discreta preferencia por el segmento cervical. No hemos
encontrado pacientes con neuritis optica en nuestra serie que nos
planteara, en los casos de lesion medular extensa, el diagndstico
diferencial con la neuromielitis Optica o enfermedad de Devic.
Las variantes morfolégicas hemorragicas o predominantemente
quisticas se describen en la bibiliografia como mucho menos fre-
cuentes>’'2, no habiendo sido observadas en ninguno de nuestros
pacientes.

Varios estudios sugieren que la captacién de contraste presen-
te en las enfermedades desmielinizantes se produce por una dis-
rupcién de la barrera hemato-encefdlica (BHE) ocasionada por
los mismos fendmenos de desmielinizacién®*!-?. Este realce sue-
le ser variable, puntiforme, nodular, en anillo o giral, y no homo-
géneo'®?2. La heterogeneidad en el patrén de captacion de las le-
siones desmielinizantes podria explicarse por la distinta antigiie-
dad de las mismas y por su diferente potencial lesivo sobre la
BHE, de forma que las lesiones antiguas o con poca actividad no
mostrarfan captacion de contraste®>¢. Dado el curso monofasico
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Fig. 8.—Paciente 12. Imagen sagital
con contraste en un nifio con mielitis
aislada mostrando discreto ensancha
miento del segmento cervical y realce
parietal del segmento dorsal (A),
normalizdndose el patrén de captacion
en un control evolutivo con pérdida de
volumen medular (B).

de la EAD cabria esperar una captacién homogénea en todas
ellas, hecho que contrastaria con la EM, de cardcter multifocal, y
con un patrén heterogéneo de captacion debido a las lesiones en
distinto estadio evolutivo. Esta hipétesis, que podria ser de ayu-
da en el diagndstico diferencial de los dos procesos, rara vez se
refleja en la practica. En nuestra serie, menos de la mitad de los
pacientes a los que administrd contraste mostraron captacion ais-
lada y de escasa significacion en algunas lesiones, excepto un
caso de mielitis aislada que mostrd un realce mas intenso. El tra-
tamiento corticoideo previo a la realizacion de los estudios de
RM puede explicar en parte esta escasa tendencia a la captacién
de contraste dada su reconocida capacidad para estabilizar la
BHE’.

La tendencia evolutiva de las lesiones en la EAD, indepen-
dientemente de la distribucion, caracteristicas morfoldgicas y el
patrén de captacion, es a su disminucién en nimero y tamaiio de
forma generalmente paralela a la mejoria clinica. A pesar de esta
evolucion monofasica de la EAD, se han descrito recurrencias
bien en forma de aumento de tamafio y nimero de lesiones o
bien como aparicion de nuevos focos en diferentes localizacio-
nes con resolucién parcial o completa de las ya existentes>®. Re-
cientemente se ha comunicado la posibilidad de aparicion diferi-
da de lesiones en el primer mes de las manifestaciones clinicas
en pacientes adultos con EAD que tenian estudios convenciona-
les previos de RM normales®. En nuestra serie hemos constata-
do nuevas lesiones de apariciéon precoz en dos pacientes con
EAD que ya presentaban lesiones en los estudios iniciales pre-
vios de RM. La resolucidn, disminucién o estabilizacion de las

lesiones a medio y largo plazo serdn definitivas a la hora de esta-
blecer un diagndstico final de EAD”-142!,

La EAD ha sido clasicamente definida como una patologia en
la que en mayor o menor nimero y tamafio, aparecian lesiones
desmielinizantes tanto en las estructuras supratentoriales como
infrantentoriales y en la médula. La participacién de la sustancia
blanca supratentorial solfa ser constante, mientras que las lesio-
nes en otras topografias mostraban una frecuencia variable. En
los ultimos afios se ha postulado modos de presentacion diferen-
tes en los que el nivel afectado estaria unicamente localizado en
el cerebelo o la médula. Estas formas focales podrian constituir
variantes topograficas de la misma enfermedad, con una natura-
leza causal comun basada en mecanismos autoinmunes desenca-
denados también por procesos virales respiratorios o por
vacunas®>?®. Las lesiones desmielinizantes reversibles que dafian
exclusivamente al cerebelo se han denominado cerebelitis y sue-
len mostrarse en RM como un edema difuso del cerebelo, pu-
diendo asociar realce meningeo e incluso discreta hidrocefalia
por compresién del IV ventriculo. Este patrén de afectacion ce-
rebelosa aislado es indistinguible del que se produce en las cere-
belitis agudas infecciosas, por lo que serd un diagndstico de ex-
clusion. Frente a esta expresion radiolégica de las cerebelitis ais-
ladas hemos encontrado que la participacién cerebelosa asociada
a lesiones en distintos niveles tiende a ser nodular y confinada a
la sustancia blanca. La posible evolucién a atrofia cerebelosa
que encontramos en uno de nuestros pacientes se ha descrito
también en la bibliografia®’. La afectacién aislada de la médula
espinal de naturaleza idiopdtica ha sido clasicamente denomina-
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da como mielitis transversa aguda (MTA). Esta entidad ha sido
relacionada con fendmenos autoinmunes precipitados por even-
tos infecciosos, y se caracteriza radiolégicamente por un edema-
tizacion global que afecta a toda la seccién medular en varios ni-
veles, en contraposicién al dailo medular de la EM que sélo
afecta parcial y periféricamente al cordéon medular de segmentos
espinales aislados?®*. Para algunos autores la MTA serfa equiva-
lente, sino la misma entidad, que la forma focal medular de EAD
que se denominaria mielitis post-infecciosa'. Es importante re-
cordar que una mielopatia aislada puede ser la forma de presen-
tacion de la enfermedad ldpica''? como presumimos que ocurrié
en uno de nuestros pacientes diagnosticado de esta colagenopatia
un afio después del episodio de mielitis. En contraposicién a lo
observado en el cerebelo no hemos encontrado diferencias en los
hallazgos de RM entre la participacion medular aislada y la que
asocia lesiones en otras topograffas del SNC. Sin embargo, des-
tacamos un peor prondstico neuroldgico en las formas aisladas
frente a la completa recuperacion en los pacientes que asociaban
lesiones medulares, cerebrales y cerebelosas.

Ante un cuadro neurolégico agudo en el nifio con lesiones
presuntamente desmielinizantes en RM, excluido un proceso in-
feccioso del SNC, el diagnéstico diferencial se establecerd prin-
cipalmente entre EAD y un brote inicial de EM, ya que otras
causas desmielinizacién como vasculitis, panencefalitis esclero-
sante subaguda, leucoencefalopatia multifocal progresiva, en-
fermedad de Lyme, son excepcionales en pediatria®’. La RM
morfolégica puede orientar el diagndstico aunque carece de es-
pecificidad®. El desarrollo y difusién de nuevas y mds rdpidas
técnicas de RM, TSE y sobre todo FLAIR han demostrado me-
joria en la deteccién de lesiones pero han supuesto sélo un rela-
tivo avance en cuanto a su caracterizacion®?, Aunque todavia en
fase experimental y con la existencia de opiniones contrapues-
tas, los estudios de espectroscopia y de transferencia de la mag-
netizacién tal vez puedan ayudar en la caracterizacion de estas
lesiones. A la espera de la sistematizacién de estas técnicas de
RM todavia hoy es imposible diferenciar en un estudio inicial
de RM entre una EAD y el primer brote de una EM. Sélo el se-
guimiento evolutivo clinico-radiolégico ha probado ser util en
este objetivo®3!33,

En conclusién, hemos descrito las manifestaciones radiolégi-
cas iniciales y evolutivas de una serie de pacientes pedidtricos
afectos de EAD, cerebelitis y mielitis que consideramos posibles
variantes topograficas o diferentes formas de expresion de una
misma enfermedad con un mecanismo patogénico comtin. En
nuestra experiencia la afectacion de la médula en la EAD ha sido
mads frecuente de lo que cabria esperar si nos atenemos a la co-
municada previamente, por lo que creemos que su estudio debe
ser incluido ante la sospecha clinica de EAD atn en ausencia de
sintomatologia medular. Aunque no de forma especifica, la afec-
tacion de la sustancia gris profunda y una rdpida respuesta al tra-
tamiento esteroideo nos pueden ayudar al diagndstico diferencial
de la EAD con un brote inicial de esclerosis multiple. La futura
sistematizacidn y generalizacién de los estudios de espectrosco-
pia y transferencia de la magnetizacién en las lesiones desmieli-
nizantes probablemente mejore esta contribucion diagndstica de
la imagen. Mientras tanto, los controles de RM a medio y largo
plazo son muy importantes para excluir o detectar el desarrollo
de nuevas lesiones, favoreciendo el diagndstico de EAD o EM,
respectivamente.
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