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RESUMEN

Los casos de esclerosis multiple
que clinica, radiolégica e, incluso,
patolégicamente, remedan un
tumor, son raros; aparecen
habitualmente en localizacién
medular vy presentan doble
incidencia a nivel cervical. Se
informa un caso de pseudotumor
desmielinizante medular en una
mujer de 37 anos de edad;
ensombrecieron su pronodstico la
extension bulbar y el diagndstico
post-mortem de la lesién. Las
lesiones extensas cerca de la unién
de la médula espinal cervical y el
bulbo son letales porque hay
ataque de centros vasomotores y
respiratorios muy cercanos; su
diagndstico oportuno facilita el
tratamiento y la prevencién de las
complicaciones respiratorias,
frecuentes en estos enfermos.
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SUMMARY

The cases of multiple sclerosis
which clinically, radiologically, and
even pathologically simulate a
tumor are rare. They regularly
appear in the spinal cord, and have
double incidence at cervical level.

The case of spinal cord
demyelinating pseudotumor in a
37-year-old female patient is

reported. The complication that
affected the prognosis of the
patient was the medullar extension,
and a post-mortem diagnosis of the
lesion. The extensive lesions near
the junction of the cervical spinal
cord and medulla are lethal
because they affect vasomotor and
respiratory centers nearby. Early
recognition facilitates the treatment
and prevention of respiratory
complications that are frequent in
these patients.
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Las observaciones patoldogicas tempranas de la esclerosis multiple fueron
realizadas por Cruveilhier (1829-42), Carswell (1838), Charcot (1877) y
Dawson (1916). Fue Charcot quien reconocié la caracteristica patoldgica
esencial de la enfermedad -la desmielinizacién con relativa preservacién



axonal- y quien la describi®6 como esclerosis en placas.!? Los casos de
esclerosis multiple que remedan un proceso neoplasico del sistema nervioso
central, y en particular de la médula espinal, son bastante raros. Se informa
sobre una mujer joven con pseudotumor desmielinizante medular en la que
se realizd el diagndstico post-mortem.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 37 ahos de edad, blanca, ama de casa, con
antecedentes de haber padecido asma bronquial desde su infancia y
glaucoma desde 15 afos antes -para este Uultimo padecimiento recibid
tratamiento médico y quirdrgico en tres ocasiones- e historia de dos ingresos
en este centro: el primero -en la Sala de Medicina B- porque hacia tres
meses tenia vomitos (uno a dos por dia) con restos alimenticios precedidos
de abundantes ndauseas, lo que se intensificd quince dias antes del ingreso
por un gran numero de vomitos incontrolables asociados a decaimiento,
dolores articulares generalizados y pérdida de peso de aproximadamente
treinta libras; al admitirla se consideré un sindrome emético para estudio, se
le realizaron varios examenes complementarios que resultaron normales, un
ultrasonido abdominal sin alteraciones y se le practic6 una endoscopia
superior que proporciond como resultado una pangastritis eritematosa
nodular; se decidid su egreso y se le indicé tratamiento ambulatorio con
cimetidina y domperidona y, el segundo, porque un afio atras padecid
ciatalgia derecha, que mejoréd con vitaminoterapia, anti-inflamatorios no
esteroideos y fisioterapia; fue valorada por Especialistas de Ortopedia,
Reumatologia y Medicina Fisica y Rehabilitacidon pues desde hacia unos
meses comenzd con astenia, “entumecimiento” de los cuatro miembros vy
dolor como “latigazos en la columna cervical” con irradiacion a los miembros
superiores; los sintomas progresaron y se intensificaron, con notable
debilidad muscular -mas acentuada en el hemicuerpo izquierdo, sobre todo
en el miembro superior-, se instauré la pérdida progresiva de la fuerza
muscular, lo que le imposibilitaba la ejecucién de actividades como caminar,
cepillarse, etcétera y, por esta razén, acudid al Cuerpo de Guardia; al
examen fisico se constaté pérdida de la fuerza muscular de los cuatro
miembros -mas notable en el miembro superior izquierdo-, hiperreflexia
osteotendinosa, dolor a la palpaciéon de los grupos musculares del brazo
izquierdo y dificultad para la marcha y para levantarse por si sola; estaba
consciente y orientada en tiempo, espacio y persona y no existian signos
meningeos; no se informaron alteraciones significativas en el resto de los
sistemas, hemodindmicamente estaba estable y sefiald disnea y disfagia
ocasional al interrogatorio.

Fue ingresada en la Sala de Medicina B para descartar colagenosis. Al
segundo dia refirio cefalea punzante parietal derecha que se alivid con
analgésicos habituales.

Se realizaron complementarios:

Hemoglobina: 11.2g/I Polimorfos nucleares 0.86, linfocitos 0.14
Leucocitos: 15x10%/I Coagulograma: normal



Glicemia: 5.72mmol/I Urea: 6.2mosm/I

Creatinina: 44micromol/I Acido Urico: 208mmol/I

Transaminasa glutamico-piruvica (TGP): 19.5u/I

Transaminasa glutamico-oxaloacética (TGO): 17.8u/I

Proteina C reactiva: 0.4mg/I

Factor reumatoideo y anticoagulante lidico: negativo

Dos células de lupus eritematoso (LE): una positiva y una negativa
Ultrasonido abdominal y ginecoldgico informado sin alteraciones en ningun
organo visualizado.

El Especialista en Reumatologia sefiald la posibilidad de miopatia inflamatoria
idiopatica y el de Neurologia detecté que la pérdida de la fuerza muscular era
asimétrica, hiperreflexia, alteraciones de la sensibilidad superficial tactil,
térmica y dolorosa y cierta dificultad respiratoria; la enferma refirid
alteraciones de la miccidn. El Especialista en Neurologia estimé la posibilidad
de esclerosis multiple y se decidio su traslado a la Sala de Neurologia.

Se recibieron nuevos resultados de examenes:

Fosfatasa alcalina: 67U/I Calcio: 2.37mmol/I
Creatina-fosfocinasa (CPK): 85u/I Fésforo: 1.30mosml/|
Lactato deshidrogenasa (LDH): 229U1/I Colesterol: 3.55mmol/I

Velocidad de sedimentacién globular (VSG): 13mm/h
Conteo de reticulocitos: 18x107
Hematimetria y coagulograma normales

En su evolucién en la sala se mantuvo afebril, en ocasiones presenté disnea -
por lo que hubo de utilizar spray de salbutamol- y refirié disfagia ocasional;
sus parametros vitales indicaron, con frecuencia, tendencia a la bradicardia y
a la hipotensién arterial, no presentdé mas cuadros eméticos y las
manifestaciones de debilidad muscular se acentuaron, mantuvo sensacion de
entumecimiento en los miembros superiores e inferiores y, en dias sucesivos,
se incrementaron la disnea y la cefalea que, en ocasiones, se informd intensa
y generalizada, por lo que fue necesario administrar analgésicos via
intramuscular.

Se realiz6 una resonancia magnética de imagen (RMI) y se describid: lesidon
intramedular difusa, que se extendia desde el tercio medio del bulbo hasta
C4-C5, con ensanchamiento medular en el corddn cervical, hipointensa en
T1, hiperintensa en T2 (figura 1); se plantedé un tumor intramedular o una
malformacion arterio-venosa (MAV).

Se discutid en conjunto con los Servicios de Imagenologia, Neurologia vy
Neurocirugia y se propuso tratamiento quirdrgico. Presenté disnea y se
solicitd al médico de guardia, que la encontré en choque y con una tension
arterial de 60/40mmHg; se realizd6 una hemogasometria: ph: 6.8, pCO2:
63.1%, HbO2: 99.6, EB: 8.3, Sat: 66.1, ademas Na: 129mmol/l y K:
4mmol/l. Se coordind con la unidad de atencién al grave y se decidid su
traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos de Emergencias (UCIE) por
disponibilidad, con los diagndsticos de: coma metabdlico secundario a
hipercapnia severa y acidosis respiratoria, choque mixto. Se le colocé un



Figura 1. En la RMI se observa una lesion intramedular difusa que se
extiende desde el tercio medio del bulbo hasta C4-C5, con ensanchamiento
medular en el corddn cervical, hipo intensa en T1 e hiperintensa en T2

catéter venoso central, se inicié hidratacién con solucion salina fisioldgica
1000cc y se le colocd un tubo endotraqueal para su apoyo ventilatorio; se
utilizé apoyo inotrépico con norepinefrina (0.2mcg/kg) y dobutamina
(10mcg/kg) y se le administrd metilprednisolona (1g endovenoso); se le
hicieron un electrocardiograma -que no mostro alteraciones-, una radiografia
de térax y una glicemia (10.2mmol/l); presentd disnea progresiva y no
respuesta al llamado. Fue trasladada a la Unidad de Terapia Intensiva-2
(UTI-2), alli fue recibida en estado de coma y no respuesta verbal ni motora,
con los reflejos de tallo ausentes y un cuadro de choque mixto; se realizaron
los procedimientos terapéuticos. Los diagndsticos en esta sala fueron: coma
metabdlico secundario a hipercapnia severa y acidosis respiratoria, choque
mixto y siringomielia.

Su evolucién fue toérpida, en algun momento se tornd ldcida, mantuvo
cuadriplejia y abundantes secreciones respiratorias y fiebre de 38 grados;
permanecié con apoyo ventilatorio. Se planted clinicamente bronconeumonia
bacteriana y se indicd rocephin (2g por dia).

Se recibieron complementarios:

Leucocitos: 2.6x10%/1 con polimorfos nucleares 095, linfocitos 009 y Stab
0.01; la radiografia de térax confirmé las lesiones inflamatorias planteadas.
A los 11 dias de estadia hospitalaria se declaré su deceso. Los diagndsticos
planteados al egreso fueron: tumor del bulbo raquideo, bronconeumonia
bacteriana hipostatica e insuficiencia respiratoria aguda.



COMENTARIO FINAL

En el estudio de la autopsia -en las secciones en fresco del encéfalo y la
médula espinal- no se demostraron alteraciones. Al examen de los cortes
fijados en formalina se pudo constatar la existencia de una lesion de color
gris y aspecto algo hundido y opalescente en la sustancia blanca semioval,
periventricular, en el hemisferio cerebral derecho, y una lesion grisacea en la
médula oblongada y el area blanquecina con una zona quistica pequefa, en
las secciones de la médula espinal cervical, de aspecto pseudotumoral
(figuras 2 y 3); en el resto de los érganos se comprob6 edema y congestion
pulmonar, con parénquima granuloso y friable hacia las bases, metamorfosis
grasa hepatica y signos de gastritis crénica. El examen histopatologico de
cortes tenidos con hematoxilina y eosina (H/E), Luxol fast blue combinado
con Cresyl violeta (tincién de Kluber Barrera) y tincién argéntica de Glees
Marsland reveld, en las secciones de la médula espinal y la médula
oblongada examinadas, la existencia de una marcada desmielinizacion y la
rotura de las vainas de mielina, con fagocitosis de restos de la mielina por
macréfagos e integridad hasta relativa preservacion axonal (figura 4). En la
médula oblonga eran visibles también areas con proliferacién de astrocitos
reactivos y gliosis, asociadas a denso infiltrado inflamatorio subpial en el
borde de la lesidn (figura 5); en la sustancia blanca periventricular solo se
observé un infiltrado inflamatorio mononuclear perivenular en algunos vasos.
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Figura 2. Médula espinal: alteracion en segmentos cervicales. Recuadro
izquierda: acercamiento. Destaca el color blanquecino en el 50% de la
seccidn transversal, con areas cavitadas de pérdida de tejido nervioso, que le
confieren aspecto pseudotumoral



Encefalo.
Corte de Viussens
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Figura 3. lzquierda: corte de Viussens. Area de color grisaceo y aspecto
hundido y opalescente en la sustancia blanca semioval peri ventricular. Derecha:
corte sagital. Placa de color grisaceo en el bulbo raquideo

Figura 4. Seccidn transversal de médula espinal.

A: zona de desmielinizacién activa.

B: imagen ampliada del area desmielinizada de la figura A. Las vainas de mielina
remanentes se tifien de azul y existe un infiltrado inflamatorio de células
mononucleares que se tifien de color rosado a magenta con la coloracién de Kluber
Barrera.

C: vista a gran aumento en la que se observan macréfagos con detritos en su
citoplasma (flechas).

D: vista ampliada de la imagen B: con la tincibn de Kluber Barrera se demostro
fagocitosis de mielina por macréfagos (flechas)



Figura 5. Seccion del bulbo raquideo. Existe gliosis y astrocitos reactivos
(placa inactiva). Acumulos de infiltrado inflamatorio mononuclear subpial con
abundantes linfocitos en disposicion peri vascular

El diagndstico anatomo-patoldgico realizado fue:

Causa directa de muerte: choque multifactorial

Causa intermedia de muerte: encefalopatia metabdlica secundaria a
hipercapnia severa y acidosis respiratoria, insuficiencia cardio-respiratoria
por disfuncién bulbar

Causa basica de muerte: esclerosis multiple con afectacion predominante del
bulbo raquideo y la médula espinal cervical (pseudotumor desmielinizante
medular)

Causas contribuyentes: congestion y edema pulmonar, bronconeumonia
bibasal

Las enfermedades desmielinizantes del sistema nervioso central se
caracterizan por la destruccion de las vainas de mielina de las fibras
nerviosas, con preservacion relativa de otros elementos: axones, células
nerviosas y estructuras de soporte; por la infiltracién de células inflamatorias
en disposicion perivascular, particularmente perivenular, y por la distribucion
de las lesiones, principalmente, en la sustancia blanca, tanto en focos
multiples pequefios diseminados o grandes focos esparcidos desde uno o
mas centros.3 Las lesiones histopatoldgicas en la esclerosis multiple pueden
ser placas activas, en sombra o inactivas: las activas muestran una evidente
rotura de la mielina con abundantes macréfagos ricos en lipidos y detritus
intracelulares que son positivos con la tincion de PAS, ademas presencia de
otras células inflamatorias que incluyen linfocitos y monocitos
mayoritariamente en acumulos perivasculares y en los bordes periféricos de



la lesién (figura 4); las en sombra tienen limites imprecisos entre la
sustancia blanca normal y la afectada y en la placa inactiva la mielina es
escasa 0 no se encuentra y, en cambio, la proliferacion de astrocitos y gliosis
es prominente3 (figura 5). En la paciente se observaron placas activas e
inactivas; las manifestaciones clinicas incluyeron sintomas musculares:
pérdida de equilibrio, espasmos musculares, entumecimiento o sensacidn
anormal en cualquier area, problemas para mover los brazos y las piernas,
problemas al caminar, problemas con la coordinacién y para hacer
movimientos pequefios y temblor y debilidad en uno o ambos brazos o
piernas. Son frecuentes los sintomas vesicales e intestinales: constipacion y
escape de heces, dificultad para empezar la miccién y necesidad frecuente de
esta, incontinencia urinaria; ademas, sintomas oculares: visiéon doble,
molestia en los ojos, movimientos oculares rapidos e incontrolables, pérdida
de la visién (usualmente afecta un ojo a la vez).*® En la enferma la lesidn
fundamental se presenta a nivel de la médula espinal y el bulbo cerebral
(que representa la continuacion directa de la médula en el tallo encefélico) y
las caracteristicas imagenoldgicas y las descritas en la médula podian hacer
pensar en una lesién de tipo tumoral. Los casos de esclerosis multiple que
remedan un tumor son raros y se presentan con mas frecuencia a nivel
medular y con doble incidencia en el segmento cervical; se describe son
periféricas, de menos de dos segmentos medulares de longitud e inferiores al
50% del corte transversal de la médula espinal.”® Por todo lo comentado
previamente se considera que este caso puede ser clasificado como un
pseudotumor desmielinizante medular; la complicacién que ensombrecié el
prondstico de la enferma fue la localizacién y la extension bulbar de la lesion.
Las lesiones extensas cerca de la unién de la médula cervical y el bulbo son
letales porque hay ataque de centros vasomotores y respiratorios muy
cercanos. Se coincide con otros autores? en que es aconsejable utilizar
métodos diagnosticos precoces no agresivos, de gran valor discriminativo
entre lesiones desmielinizantes y tumorales, para establecer el diagndstico
oportuno de estas, facilitar su tratamiento y prevenir las complicaciones
respiratorias, frecuentes en estos enfermos.
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