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Resumen
Laesclerosis multiple pseudotumoral esunavarianteraradelaesclerosis multiple, que presenta
lesionesdesmielinizantesmayoresa20mm,conedemayefectodemasa.Lamayoriadeloscuad-
ros clinicos son multi-sintomaticos siendo los motores los que mas predominan. El diagnostico
se hace mediante resonancia magnética, espectroscopia y biopsia, tratando de descartar sus
dos principales diferenciales, que son encefalomielitis diseminada aguda y astrocitoma de bajo
grado. El tratamiento es con corticoesteroides a dosis altas, plasmaféresis e inmunoglobulina.

Abstract
Pseudotumoral Multiple Sclerosis is a rare variant of multiple sclerosis, who presents de-
myelinizated lesions bigger than 20 mm, with edema and mass effect. Most of the clini-
cal presentations are multi-symptomatic, being predominant the motor symptoms. Diag-
nosis is reach by Magnetic Resonance, spectroscopy, and biopsy, trying to discard two
of the most comun differentials: acute disseminated encephalomyelitis and low grade as-
trocitoma. Steroids, plasmapheresis and immunoglobulin are preferred as treatment.

Palabras Clave : Desmielinizacion , Esclerosis Multiple , Pseudotumoral.

Definicién y epidemiologia

La EM pseudotumoral, también llamada Es-
clerosis Multiple Tumefacta (EMT), es una
variante poco comun de EM, que se ca-
racteriza por lesiones ocupativas de gran
tamafo (20-30 mm), que presentan efecto
de masa y edema perilesional simulando
una neoplasia o un proceso infeccioso.?*

La EMT es una forma de presentacion
poco frecuente, su incidencia mundial se
desconoce, sin embargo algunas series han
reportado una frecuencia de 1/1000 casos
de EM y se ha sugerido una incidencia de 3
casos por millén en la poblacion mundial.>®
Sehapostuladoque asicomoenlasformasclasi-
cas de EM, esta entidad tiene una mayor prev-
alencia en las mujeres. No existe informacion
suficiente como para determinar una edad de
presentacién, sin embargo por lo recabado en
los casos reportados, la media de inicio de los
sintomas se encuentra alrededor delos 37 afios.*

Manifestaciones Clinicas

Lucchinetti et al en el 2008, evaluaron la for-
ma de presentacion de 168 pacientes con
EMT diagnosticada tanto por imagen como
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por biopsia; encontrando que el 61% pre-
sentaron sélo un sindrome clinico aislado,
29% presentaron cuadros remitente-recur-
rentes, 2% fueron cuadros primarios pro-
gresivos, 1% secundarios progresivos, 1%
progresivos recurrentes y 6% indeterminados. #

En cuanto a las manifestaciones clinicas, la
mayoria de los pacientes presentan cuadros
multi-sintomaticos, siendo los sintomas mas
comunes los motores, congnitivos, sensoriales,
cerebelosos, de tallo cerebral, estados confu-
cionales, disfuncion de la memoria, afasia, de-
fectos de los campos visuales, convulsiones,
apraxia, sindrome de Gerstmann y coma.®*

Diagnéstico

El abordaje diagndstico es dificil, los pasos
recomendados a seguir son los siguientes:
1.-IRM

2.- Espectroscopia

3.- Biopsia

4.- Otros

Imagen por Resonancia Magnética
Suelen presentarse con el mismo patron de una
placa de desmielinizacion tipica de EM (hipoin-
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tensa en TWA1, hiperintensa en TW2 y FLAIR. El
reforzamiento a la administracion de Gadolinio
depende de si es una placa activa o crénica.™*
Las lesiones intracraneales suelen ser multi-
ples y también puede haber lesiones espinales;
el 16bulo frontal suele ser el mas afectado, se-
guido del parietal, luego el temporal y el occipi-
tal, menos comunes son las lesiones infraten-
toriales y transcallosas (alas de mariposa).*’
La mayoria de estas lesiones presenta ede-
ma perilesional y efecto de masa que pueden
simular facilmente un tumor intracraneal.?*

2.- Espectroscopia

Las lesiones agudas suelen presentarse con
un patrén muy similar, casi idéntico que los
gliomas de bajo grado con una reduccion de
N-Acetilaspartato (NAA), un aumento en el
pico de Colina (CHO), pudiendo haber picos
de Lactato (LAC) y de Lipidos (LIP); mientras
que las lesiones crénicas muestran una re-
duccion persistente del NAA, mientras que la
CHO, LIP y LAC vuelven a la normalidad.'#

3.- Biopsia

En relacion a la progresion clinica y ra-
diologica descrita anteriormente, estas lesiones
pueden simular un tumor cerebral y son facil-
mente confundidas, por lo que el examen his-
topatologico ofrece el diagndstico definitivo y
certero, sobre todo en aquellos pacientes que
no cumplen criterios de diseminacion en tiempo
y espacio y aquellos con sintomas atipicos.>*°

Sintomas Presentacioén
Motores 50%
Cognitivos 43%
Sensitivos 36%
Cerebelosos 31%
Tallo cerebral 24%
Estado confusional 19%
Disfuncién de la 17%
memoria

Afasia 17%
Déficit del campo 10%
visual

Convulsiones 6%
Gerstmann 4%
Coma 2%

Cuadro 1.- Porcentaje de los sintomas mas comunes en
EMT. 4

Al examen histopatolégico los princi-
pales hallazgos son celularidad aumen-
tada, perdida de mielina, gliosis, células de
Creutzfeldt, macréfagos, inflamacién linfo-

citaria perivascular y preservacion axonal.®4°
Las tinciones mas utilizadas son Hema-
toxilina y Eosina, Azul Luxol y Acido Periodico
de Schiff ; en casos de duda se utiliza inmu-
nohistoquimica para proteinas proteolipidicas
e impregnacion con plata de Bielschowsky. 34

Sin embargo hay ocasiones en que incluso con
la biopsia puede haber errores en el diagnés-
tico; en el trabajo publicado por Lucchinetti et
al, el 31% de las biopsias hechas fueron diag-
nosticadas erroneamente; el diagndstico mas
comun fue el de astrocitoma de bajo grado, otros
diagnosticos fueron: astrocitoma de alto grado,
oligodendroglioma, infarto, infeccion y linfoma.
No fue hasta que se hicieron tinciones mas es-
pecificas y se valord por patélogos mas experi-
mentados que se llegdé al diagnéstico de EMT.#

4.- Otros

El exdmen del Liquido Cefaloraquideo (LCR),
es positivo para bandas oligoclonales en
so6lo 1/3 de los pacientes, por lo que el te-
nerlo es util pero no asegura el diagnoéstico.

Diagnéstico Diferencial

Los principales diagnésticos diferenciales de
esta patologia son: Encefalomielitis Disemi-
nada Aguda (EMDA), gliomas de bajo grado,
otros tumores primarios de SNC, metastasis,
abscesos cerebrales, leucoencefalopatia mul-
tifocal progresiva, neurocisticercosis.? Por su
importancia se comentan dos ampliamente.

Encefalomielitis Diseminada Aguda (EMDA):
Es una enfermedad desmielinizante que casi
siempre es secundaria a un cuadro infeccioso
(predominantemente viral) o post-vacunal. Es
mas frecuente en nifios que en adultos, y cuen-
ta con una presentacion clinica similar a la de
la EM, radiologicamente se observan lesiones
desmielinizantes agudas, pudiendo ser de gran
tamafrio, con edemay efecto de masa, frecuente-
mente son multiples y bilaterales. El cuadro
suele ceder alrededor de las 4 semanas.?'

Astrocitomade bajo grado: Quiza sea el diagnés-
tico diferencial mas frecuente, se presenta como
lesiones tumefactas difusas en infiltrantes en el
parénquima cerebral, con efecto de masay ede-
ma perilesional. En un paciente con alteraciones
del estado de alerta, convulsiones y lesiones
focales debemos de descartar este tipo de pa-
tologia. un astrocitoma con una lesién de EMT?®
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Pronéstico y Curso Clinico

Tras el seguimiento de los pacientes con
EMT, sélo una minima cantidad de ellos per-
manecié como un episodio clinico aislado,
el resto evolucioné a cuadros remitentes-
recurrentes en la mayoria de los casos.’*’
A pesar de esto los pacientes que sufren de
EMT parecen tener un mejor pronéstico que
aquellos que padecen de otras formas de EM. *

Tratamiento

No existe ningun estudio prospectivo randomi-
zado sobre el tratamiento de EMT, sin embargo
la mayoria de los casos reportados, refieren
mejoria con altas dosis de corticoesteroides;
en aquellos pacientes a los que los cortico-
esteroides no les funcionaron puede intentar
plasmaferesis o inmunoglobulina intravenosa.??

Conclusion

La EMT es una entidad clinica de dificil diag-
nostico que se puede confundir con otros pro-
cesos tales como tumores del sistema ner-
vioso central, por lo que es de vital importan-
cia conocer esta patologia y hacer un abordaje
integral para llegar a un diagndstico certero.
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