E dcion Virdual
» we BVE s

. - -

>

Degeneracion
olivar hiperirofica:
formas de
presentacion en
resonancia
magnetica

Rocio Font de Mora Franco, Joseé Ramon Ramaos
Rodriguez, Oscar Torales Chaparro, Silvia Moreno
Freire, José Maria Bondia Gracia, Maria Dolores
Marti Crooke.

Clinica Marti Torres, Malaga

Contacto: rociofmt@gmail.com



Objetivo docente

Presentar los hallazgos radiologicos por resonancia
magnética (RM) de los diferentes patrones de degeneracion
olivar hipertrofica (DOH) a través de nuestra casuistica,
aclarando la etiologia y fisiopatologia lesional de esta

entidad.



Revision del tema

La degeneracion olivar hipertrofica es una degeneracion
atipica trasneuronal secundaria a una lesion focal que afecta
a la via dento- rubro- olivar o triangulo de Guillain-Mollaret.
Esta es una via funcional compuesta por conexiones
neuronales entre el nucleo rojo, el nucleo olivar inferior
ipsilateral y el nucleo dentado contralateral del cerebelo.
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1. Anatomia

La via dento-rubro-olivar (triangulo de Guillain-Mollaret) esta
constituida por el nucleo rojo mesencefalico, el nucleo olivar
inferior ipsilateral y el nucleo dentado cerebeloso
contralateral con sus conexiones: el nucleo dentado emite
fibras al nucleo rojo contralateral (haz dentatorrubral, en el
pedunculo cerebeloso superior, cuyas fibras se decusan en
el mesencefalo medial inferior), el nucleo rojo las emite al
nucleo olivar inferior ipsilateral (tegmento central, localizado
en la protuberancia paramedial dorsal) y el nucleo olivar
inferior envia conexiones (pedunculo cerebeloso inferior)
hasta el nucleo dentado contralateral cerrando el circuito [1].
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2. Histologia

Histologicamente, el nucleo olivar inferior afectado presenta aumento
de tamano celular, vacuolizacion del citoplasma, hiperplasia
astrocitica y proliferacion, desmielinizacion y gliosis fibrilar.

Se describen seis fases en la patogenia a lo largo de un periodo de
tiempo comprendido entre el momento de instauracion y varios anos
despues [2,3].

1) En las primeras horas no hay cambios visibles en el nucleo olivar.

2) Después de siete dias se aprecia degeneracion del amiculum
olivar.

3) A partir de la tercera semana se observa hipertrofia moderada del
nucleo olivar (hipertrofia neuronal sin reaccion glial).

4) Entre los cuatro y ocho meses se observa aumento de tamano del
nucleo olivar (hipertrofia neuronal y astrocitica).

5) Tras unos nueve meses se Iidentifica pseudohipertrofia olivar
(pérdida neuronal y presencia de astrocitos gemistociticos.

6) Despues de unos tres anos se aprecia atrofia olivar.

Por tanto, ho se observan hallazqgos en resonancia hasta la tercera
fase, manifestandose por un aumento de senal T2, como

establecieron Kitajima y colaboradores.
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3. Clinica

La desaferenciacion transinaptica del nucleo olivar inferior
conduce a las manifestaciones clinicas de este sindrome,
incluyendo mioclonus palatino (tanto de |la musculatura de
orofaringe como uvula) asociado o no a otras mioclonias
dependientes de nucleos troncoencefalicos, como son el
temblor ocular dentatorrubral y mioclonus ocular, ya que la
afectacion del tracto tegmental central produce una ausencia
del control inhibitorio en estos nucleos [4].



4. Causas de DOH

Cualquier lesion que afecta al tracto dento- rubro- olivar
puede originar una DOH. Se incluyen hemorragia
parenquimatosa primaria, hemangioma cavernoso,
malformacion vascular, infarto, traumatismo, cirugia de fosa
posterior y naturaleza idiopatica.



5. Hallazgos en RM

El mejor hallazgo diagndstico es un incremento de senal T2
que asienta en un nucleo olivar inferior aumentado de
tamano.

Los cambios en RM se pueden dividir en tres fases |5]:

1) aumento de senal en secuencias potenciales en 12 vy
FLAIR sin hipertrofia del nucleo olivar inferior (O a 4-6 meses
de la lesion primaria).

2) aumento de senal en secuencias potenciales en T2 vy
FLAIR con hipertrofia del nucleo olivar inferior (4-6 a 10-16
Mmeses).

3) Resolucion de la hipertrofia con o sin atrofia y persistencia
del aumento de senal en secuencias potenciales en 12 vy
FLAIR (pasados 16 meses).

Posteriormente, una vez resuelta la hipertrofia del nucleo
olivar inferior, puede persistir de forma indefinida un aumento
de senal sutil o punteado en 12 y FLAIR. A partir de este
momento, las secuencias eco de (gradiente o de
susceptibilidad magnética pueden ayudar a encontrar signos
de hemorragia antigua en estructuras del triangulo de
Guillain-Mollaret.



Existen tres posibles patrones de presentacion en funcion de
|a lesion del triangulo de Guillain-Mollaret:

1) DOH ipsilateral: si la lesion afecta al tegmento central.

2) DOH contralateral: si la lesion primaria se localiza en
nucleo dentado o pedunculo cerebeloso superior previo a la
decusacion de la via dentatorubral.

3) Bilateral: lesion mixta que afecta tanto al tegmento central
como como al pedunculo cerebeloso superior.
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Secuencias potenciadas en T1 axial (1), T2 axial (2,3) vy
FLAIR sagital (4) que demuestran |la presencia de una
lesion nodular presentando focos de hiperintensidad de
senal en T1 con un halo hipointenso periferico en todas las
secuencias adquiridas y gue corresponde probablemente
con un cavernoma en hemiprotuberancia izquierda
dorsomedial. Aumento de volumen y de senal en FLAIR vy
T2 del nucleo olivar inferior bulbar del mismo lado.
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Secuencias T1 sagital, T2 axial y DP y T2 GE axiales.
Mujer 80 anos. Lesion nodular presentando focos de
hiperintensidad de senal en T1 con un halo hipointenso en
T2 a nivel periférico y mostrando signhos de
susceptibilidad magnetica en exploracion axial T2 GE,
imagen sugestiva de un componente de depdsito de
nemosiderina asociado y gue corresponde probablemente
con un cavernoma en la cara antero-lateral izquierda del
mesenceéfalo. Asocia una pequena alteracion de senal que
se |localiza en la cara anterior del lado derecho del bulbo
raquideo visible unicamente en densidad protonica y T2
GE y que posiblemente corresponda con degeneracion
olivar hipertrofica contralateral.
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Degeneracion olivar hipertrofica bilateral

Secuencias axiales DP y T2 a nivel mesencefalico
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Secuencias coronal FLAIR y axial DP y T2 a nivel de bulbo raquideo

Mujer de 68 anos. Es remitida a nuestro centro en 2014 por sintomas sensitivos de caracteristicas neuropaticas en
hemicara derecha, miembro superior derecho y hemitorax derecho con sospecha de enfermedad desmielinizante.

Lesion en porcion superior del [6bulo cerebeloso izquierdo, formada por una zona de alta senal tanto en T1 como en T2
y una zona de muy baja senal en todas las series. La zona de alta sefal tiene las caracteristicas de un sangrado
subagudo gque esta formado fundamentalmente por metahemoglobina y partes de deoxihemoglobina. La porcidn mas
superior de baja senal en todas las series probablemente corresponda a hemosiderina. Tiene un claro efecto de masa
que impronta sobre el IV ventriculo y sobre el acueducto de Silvio al que desplaza. Asimismo, esta improntando de forma
muy severa sobre la porcion posterior de los pedunculos cerebrales y esta rodeada de una zona de edema o gliosis
periférica a la misma que se extiende a hemiprotuberancia izquierda.

Posiblemente secundario a esta lesion se aprecia una pequena area de alta sefal a nivel de bulbo raquideo en el lado

contralateral que podria corresponder a una degeneracion waleriana o a un pequeno infarto en bulbo.
Notese inicio de hidrocefalia.
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Degeneracion olivar hipertrofica bilateral

Misma paciente, control a los dos anos. Ha sido Intervenida
de cavernoma con fenomenos trombodticos asociados de
pedunculo cerebeloso superior izquierdo.

Aumento de volumen y sefal mas evidente del nucleo olivar
iInferior derecho.
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Degeneracion olivar hipertrofica bilateral

Misma paciente a los tres anos desde el Inicio de los
sintomas.

El ndcleo olivar inferior derecho presenta un menor tamano
en el momento actual, siendo de nueva deteccion aumento
de senal del izquierdo, lo que manifestaria una forma rara
de degeneracion olivar hipertrofica bilateral, probablemente
por dano del tegmento central y del propio pedunculo
cerebeloso superior.
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Secuencias axiales T2, T1 GE, T2*, coronal FLAIR y T1 GE.
Control al cuarto ano. Signos de degeneracion olivar hipertrofica
bilateral.
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Degeneracion olivar hipertrofica bilateral

Controles al quinto y sexto ano del debut de la clinica,
persiste aumento de tamano y de senal 12 en ambos
nucleos olivares.
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Degeneracion olivar hipertrofica ipsilateral

Secuencias T1 GE sagital, FLAIR coronal, T2 axial (arriba).

T1 GE con gadolinio sagital, FLAIR sagital y axial (abajo).

Nina de 11 anos con astrocitoma pilocitico mesencefalico
derecho que se trata con radiocirugia. En el control a los tres
anos (fila de abajo) se detecta aumento de tamano y de senal
T2 del nucleo olivar inferior del mismo lado.
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6- Diagnostico diferencial

El diagnostico diferencial de |la degeneracion olivar
hipertrofica incluye lesiones localizadas en la cara
anterolateral del bulbo con aumento de senal [2:

-Infarto

-desmielinizacion

-tumor (astrocitoma, metastasis y linfoma)

-infeccion (tuberculosis, VIH, rombencefalitis)

-lesion del tracto corticospinal (degeneracion walleriana,
adrenoleucodistrofia, esclerosis lateral amiotrofica)

-otros procesos inflamatorios (sarcoidosis).
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Conclusiones

El conocimiento de la anatomia y fisiologia del tracto dento-
rubro-olivar nos ayuda a comprender las distintas formas de
presentacion de la degeneracion hipertrofica de la oliva
bulbar (contralateral, ipsilateral o bilateral).

La RM permite identificar una lesion troncoencefalica en una
localizacion especifica asociada a un aumento de volumen vy
senal de la oliva bulbar inferior y nos permite no confundirla
con otras patologias que ocasionan hipersenal anterolateral

del bulbo.
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