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1. Objetivo docente:

Describir los hallazgos en imagen de
RM que nos permiten establecer una
aproximacion diagnostica diferencial

en la patologia difusa de sustancia
blanca.
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2. Revision del tema

Se revisan los estudios de RM
cerepbral realizados en nuestro
centro en los ultimos 2 anos en los
que aparece hiperintensidad difusa
de la sustancia blanca en
secuencias potenciadas en 2.

En los estudios de Imagen se ha
valorado los lobulos Iimplicados, la
afectacion simetrica o asimetrica, la
existencia o no de efecto masa, la
distribucion periventricular O
subcortical con o sin alteracion de
las fibras en U, la integridad de la
cortical adyacente y la presencia o
ausencila de realce tras la
administracion de contraste.
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2. Revision del tema

Entre la patologia que se manifiesta
como afectacion difusa de |Ia
sustancia blanca hemos encontrado
causas Inflamatorias  (esclerosis
multiple, vasculitis), infecciosas
(encefalitis herpeética, LEMP),
iIsquemicas (leucoaraiosis), tumorales
(gllomatosis  cerebri), hidrocefalia
(edema transependimario),
degenerativa  (adrenoleucodistrofia,
paraparesia espastica recesiva).

Describimos los hallazgos de imagen
caracteristicos de cada una de estas
entidades que permitan al radiologo
una correcta aproximacion
diagnostica en el contexto clinico
adecuado.
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RM. Imagen axial FLAIR (A) y coronal FLAIR (B):
sustancia blanca en centros semiovales (A). lesiones hiperintensas periventriculares y en
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2.1. Esclerosis multiple

region temporal izquierda. (B). Paciente diagnosticado de esclerosis multiple.
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RM, imagen coronal FLAIR: lesion
hiperintensa en localizacion
periventricular izquierda en paciente
diagnosticado de esclerosis multiple.

La esclerosis multiple es una
enfermedad desmielinizante
cronica que afecta al sistema
nervioso central.

La presentacion suele ser entre
la adolescencia y la sexta
déecada, con un pICO
aproximadamente a los 35
anos. Existe una predileccion
femenina fuerte y  Dbien
reconocida con una relacion
mujer/varon de
aproximadamente 2:1.
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Imagenes hiperintensas, visibles en
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MR. Imagenes axiales T2 (A), T1 postcontraste (B), Difusion (C) y perfusion (D): lesion nodular
localizada en el Iobulo frontoparietal izquierdo, con una zona central ovalada bien definida
(marcadamente hiperintensa en T2, rodeada de edema) e hipercaptacion de contraste en anillo. La
lesion presenta restriccion de la difusion. Ausencia de vascularizacion en la secuencia de perfusion.
Hallazgos compatibles con esclerosis multiple tumefactiva.

Hallazgos por imagen tipicos:

TC:

- placas hipodensas homogéneas localizadas
en la sustancia blanca subcortical.

- Algunas placas pueden presentar captacion
de contraste en l|la fase activa de Ia
enfermedad.

RM: es la modalidad de imagen de eleccion
para confirmar el diagnostico, realizar el
seguimiento de la enfermedad y valorar la
respuesta al tto.

- T1: lesiones iso-hipo intensas.

- T2: lesiones hiperintensas. Las lesiones
agudas pueden presentar edema
perilesional. Mas sensible para detectar
lesiones infratentoriales.

- FLAIR: lesiones tipicamente hiperintensas.
Mas sensible para detectar Ilesiones
supratentoriales.

- T1 con contraste: las lesiones activas
muestran realce. Tipicamente en forma de
anillo incompleto.

- Difusion/ADC: las lesiones activas presentan

RM. Imagen axial FLAIR: lesion
hiperintensa en corona radiada

izquierda en paciente diagnosticado restriccion de la difusion.
de esclerosis multiple.
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2.2. Lupus con
afectacion del SNC

RM. Imagenes axiales FLAIR (A) T2 (B) y T1 postcontraste (C): paciente de 36 anos con
antecedente de cefalea tipo migrana y diagnostico de lupus sistémico asociado a sindrome
antifosfolipido. Se observan varias lesiones subcorticales supratentoriales milimétricas y no
confluentes. Hallazgos compatibles con manifestaciones del SNC de lupus sistémico.

Las manifestaciones en el sistema nervioso central del lupus
eritematoso  sistemico presentan una amplia variedad de
manifestaciones neuropsiquiatricas.

Como ocurre con las caracteristicas clinicas, el lupus del SNC tiene una
presentacion radiologica extremadamente variada. Aunque no todos los
sindromes neuropsiquiatricos de lupus del SNC descritos tienen
caracteristicas radiologicas, los que si las tienen, principalmente Ia
enfermedad cerebrovascular y la mielopatia, tienden a ser inespecificos.

Las manifestaciones radioldgicas del lupus en el SNC son indistinguibles
de su aparicion por otras etiologias, siendo por tanto un diagnostico de
exclusion.

O



Eoon Yirtual

/ Congreso s oo
SerRam 35 Nacioral; -~

< b

Eal L 3

2.3. Encefalitis herpeética

N - -7
RM. Imagen axial FLAIR (A) y coronal T2 (B): hiperintensidad de senal en I6bulo temporal y region
silviana izquierdos en el mismo paciente. Hallazgos de imagen compatibles con encefalitis herpetica

en paciente con diagnostico confirmado.

La encetfalitis por herpes simple es la causa mas comun de
encefalitis virica necrotizante fulminante esporadica mortal
v tiene hallazgos de imagen caracteristicos.

La encefalitis por herpes en ninos y adultos generalmente
se debe a Herpes tipo 1 (90%) vy el resto a Herpes tipo 2.
No existe una edad, sexo 0O predileccion estacional en
particular.

La presentacion clinica es inespecifica y consiste en fiebre,
dolores de cabeza, deficits neurologicos focales,
convulsiones y alteracion o disminucion del nivel de
conciencia.
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RM. Imagen axial T2: engrosamiento y aumento de senal cortico-subcortical en el Iobulo temporal
en su region antero medial, con afectacion del uncus y cortex silviano izquierdo. Hallazgos
compatibles con encefalitis herpética en paciente con diagnostico confirmado.

Hallazgos de imagen tipicos:

Paciente adulto inmunocompetente: presenta un patron tipico, con
afectacion asimetrica bilateral del sistema limbico, |6bulos temporales
mediales, cortezas insulares y |obulos frontales inferolaterales. Los
ganglios basales no suelen estar afectados.

Ninos: afectacion extralimbica es mas prevalente, y se observa con
mayor ferecuencia afectacion del lobulo parietal.

Paciente inmunodeprimido: la afectacion puede ser mas difusa y es
mas probable que se afecte el tronco del encefalo.

TC:

- Sutil hipodensidad en localizacion anterior y medial del l|obulo
temporal y corteza insular.

RM.

- T1: edema en la region afecta.

- 11 postconstraste: ausente en etapas tempranas.

- T2; hiperintensidad de |la sustancia blanca y corteza afectadas.

- Difusion: restriccion en |la zona afectada debido al edema citotoxico.
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2.4. Leucoencefalopatia
multifocal progresiva

La leucoencefalopatia multifocal
progresiva (LEMP) es una
enfermedad desmielinizante que
resulta de la reactivacion del virus
John Cunningham (virus JC) que
infecta a los oligodendrocitos en
pacientes con sistemas inmunitarios
comprometidos. Siendo atipica la
LEMP primaria en un paciente
Inmunocompetente.

La LEMP tipicamente se presenta
en pacientes con SIDA, y por lo
general se desarrolla en pacientes
con recuentos CD4 de 50 a 100
céelulas/ul. También se observa en
pacientes cuya funcion inmunitaria
se esta recuperando, en el sindrome
inflamatorio de reconstitucion
Inmunitaria.

Las lesiones suelen afectar a la
sustancia blanca supratentorial, de
manera confluente, con afectacion
bilateral y asimetrica. Los ganglios
basales, el tronco encefalico y el
cerebelo tambien pueden estar
afectados. Las regiones
subcorticales frontal Y

parietooccipital son ubicaciones

RM. Imagenes axiales FLAIR del mismo comuhnes.
paciente. Hiperintensidad difusa de sustancia
blanca subcortical parietooccipital y atrofia

Las fibras en U subcorticales y la

cerebral. Hallazgos compatibles con . . :
leucoencefalopatia multifocal progresiva en SUStanC'a gris se afectan en
paciente con diagnostico de VIH y CD4 < 100. estadios avanzados de la

enfermedad.
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2.5 Gliomatosis cerebri

RM. Imagen axial FLAIR (A) y coronal T2 (B): hiperintensidad de la sustancia blanca hemisferica
derecha, con ensanchamiento de l|a capsula Interna derecha y del pedunculo cerebral vy
adelgazamiento del ventriculo ipsilateral. Hallazgos compatibles con glliomatosis cerebri.

La gliomatosis cerebri es un patron atipico de presentacion
de gliomas difusos que afecta al menos a tres |obulos
cerbrales por definicion. Presenta una afectacion bilateral
con frecuencia y puede extenderse a estructuras
iInfrantentoriales.

Presenta un pico de incidencia a los 20-40 anos.
Existe una predileccion masculina, con una relacion
varon/mujer de aproximadamente 1.5:1.
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RM. Imagen coronal T2 (A) y axial FLAIR (B): hiperintensidad difusa de la sustancia blanca
occipitoparietotemporal derecha y del pedunculo cerebral ipsilateral. Hallazgos compatibles con
gliomatosis cerebri.

Hallazgos por imagen tipicos:

TC:

- Puede ser normal ya que las lesiones suelen ser
Isodensas con respecto al parenquima normal.

- Puede haber una asimetria mal definida o una
hipodensidad sutil del parénquima cerebral afectado.

RM:

- T1:1s0 a hipointenso con respecto a la sustancia gris.

- T2: hiperintenso con respecto a |la sustancia gris.

- 11 con contraste: no captacion o captacion minima de
contraste.

- Difusion/ADC: no restriccion.

- Perfusion: volumen cerebral relativo bajo/normal.



SERaM ] Tosrtind

2.6. Hidrocefalia normotensiva

A

RM. Imagen axial FLAIR (A) y coronal STIR-
FLAIR (B): dilatacion de los ventriculos
laterales con un indice de Evans de 0.45,
asocia hiperintensidad de |la sustancia blanca
periventricular en relacion con trasudado
cronico periventricular. Hallazgos compatibles
con hidrocefalia normotensiva del adulto.

Clinicamente se caracteriza por
la triada de apraxia/ataxia de la
marcha, incontinencia urinaria y
demencia, aunque no todos los
pacientes con la enfermedad
tienen los tres. La mayoria de
los casos son idiopaticos. La
iIncidencia es mucho mayor en
la poblacion anciana.

La presion media de apertura
del LCR esta dentro del rango
normal (<13 mmHg).

Hallazgos de imagen tipicos:

1. Ventriculomegalia:

- Indice de Evans > 0.3

- Ensanchamiento de los
cuernos temporales de los
ventriculos laterales (> 6 mm).

2. Dilatacion desproporcionada
del espacio subaracnoideo.

3. Edema transependimario:

- Hipodensidad periventricular
en TC.

- Hiperintensidad en
secuencias T2/FLAIR en
RM.
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2.7. Adrenoleucodistrofia
ligada al cromosoma X

; / ==

Imagenes axiales de TC (A) y RM FLAIR (B) del mismo paciente: donde se aprecia afectacion de
sustancia blanca supratentorial y simeétrica. Hallazgos de Imagen en un paciente adulto

diagnosticado de adrenoleucodistrofia.

La adrenoleucodistrofia ligada al cromosoma X es un trastorno
peroxisomal metabolico hereditario. Se caracteriza por una falta de
oxidacion de acidos grasos de cadena muy larga, que produce una
desmielinizacion inflamatoria severa, tipicamente de la sustancia blanca
periventricular con un patron de predominio posterior y una afectacion
temprana del esplenio del cuerpo calloso y cambios en la sustancia
blanca parietal.

La incidencia estimada de adrenoleucodistrofia es 1:20.000-50.000.
Debido a su herencia ligada al cromosoma X, clasicamente afecta a los
hombres jovenes, aunque las mujeres portadoras pueden manifestar la
enfermedad.



Eoon Yirtual

A1 A BRL

— O )

—

o= O

r
r

1
-
'

|
|
|
|

-
- /.

.’ : ' .
2 @'s
\ ¥ -

\if 4 u‘ -

RM. Imagenes T2 axial (A) y coronal (B). areas hiperintensas confluentes y simetricas, con
afectacion del cuerpo calloso, capsula interna y las vias corticoespinales. Hallazgos de imagen en
un paciente adulto diagnosticado de adrenoleucodistrofia.

N, 4

:

RM. Imagenes T2 axial (A) y coronal (B): areas hiperintensas confluentes y simeétricas, con afectacion
del cuerpo calloso y capsula interna. Hallazgos de imagen en un paciente pediatrico diagnosticado de
adrenoleucodistrofia.
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2.8. Paraparesia
espastica hereditaria
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RM. Imagenes axiales FLAIR (A, B) y T2 (C): senal hiperintensa en la
sustancia blanca, con distribucion periventricular bilateral y simétrica. Tras
el analisis genético se confirmo el diagnhostico de paraparesia espastica
hereditaria.

La paraplejia espastica hereditaria se refiere a un grupo heterogeneo
de condiciones neurodegenerativas caracterizadas por la degeneracion

progresiva de los tractos corticoespinales y la columna posterior de |la
meédula espinal.

Clinicamente se caracterizan por debilidad y espasticidad progresivas
en las extremidades Iinferiores, debilidad en las extremidades
superiores, disartria, hipomimia, trastornos esfinterianos, neuropatia
periferica, dificultades de aprendizaje, deterioro cognitivo y demencia.

La resonancia magnetica muestra un cuerpo calloso adelgazado,
atrofia cerebral y cambios en |la sustancia blanca periventricular.
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3. Conclusiones

-Lla RM es l|a herramienta de
Imagen mas poderosa en la
evaluacion de la sustancia
blanca.

- El diagnostico de los procesos
gue afectan a la sustancia blanca
es complejo y constituye un
desafio para el radiologo, que
debe conocer los diferentes
patrones de afectacion para

poder alcanzar un diagnostico
clinico-radiologico correcto.
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