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Diagnostico diferencial de las lesiones
desmielinizantes del sistema nervioso central: ;qué

y cuando sospechar?

Differential diagnoses of central nervous system
demyelinating lesions. What and when to suspect?

Resumen.

Existe una serie de patologias que pueden semejar a la esclerosis
multiple brote-remision no definida, principalmente al sindrome
clinico aislado y al brote radioldgico aislado. En este articulo se revisan
algunos de los principales diagndsticos diferenciales, tanto clinicos
como radiologicos, los cuales incluyen enfermedades primarias
desmielinizantes, infecciosas, autoinmunitarias, = neopldsicas,
metabdlicas-nutricionales, vasculares, entre otras. Se mencionan las
principales pautas clinicas y paraclinicas que permiten distinguir entre
los diversos cuadros.

Abstract.

There is a series of pathologies that can be like relapsing-remitting
non-defined multiple sclerosis, mainly to the clinical isolated syndrome
and to radiological isolated syndrome. This article reviews some of the
main differential diagnoses of this syndrome, clinical and radiological,
including primary demyelinating diseases, infections, auntoinmune,
neoplastic, metabolic-nutritional, vascular and others. We highlight
the clinical an paraclinical keys that let to distinguish between those
diverse entities.
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Introduccion.

remision es la enfermedad desmielinizante

del sistema nervioso central (SNC) con la
mayor prevalencia a nivel mundial. En Costa Rica,
se estima una prevalencia de 8 casos por cada
100 000 habitantes.! Actualmente, el diagnéstico
de esta patologia descansa sobre los criterios de
McDonald modificados del 2010, primordialmente
sobre una base clinica que demuestra el perfil de
diseminacién en espacio y tiempo propio de la
patologia, complementado por los hallazgos en
estudios de resonancia magnética y otros estudios
complementarios.? El perfil diagnéstico de la EM
(clinico-radiolégico) supone en si mismo, la exclusion
de otras etiologias que puedan explicar el cuadro del
paciente en estudio.’

I a esclerosis multiple (EM) de la forma brote-

Existen pocas entidades que puedan presentarse
con un perfil de diseminacién tiempo-espacio que
se ajuste al de la esclerosis mudltiple clinicamente
definida. Existe una serie de patologias que pueden
tener formas semejantes a las manifestaciones de
la esclerosis multiple de la forma brote-remision,
particularmente en dos escenarios clinicos:

1. El sindrome clinico aislado: brote clinico tnico
compatible con enfermedad desmielinizante, sin
evidencia clinico-radiolégica de diseminacién
tiempo-espacio.

2. El sindrome radioldgico aislado: presencia a
nivel de neuroimagenes de lesiones incidentales
compatibles con enfermedad desmielinizante y
sin evidencia de manifestacién clinica.'

Dentro de las claves para el diagndstico diferencial en
la EM, se encuentran los hallazgos en las imdgenes de
resonancia magnética. Son propias de laEM las lesiones
periventriculares, de cuerpo calloso, yuxtacorticales
e infratentoriales. Signos como el “puto-guion”
(lesiones hiperintensas en FLAIR, a nivel del borde
inferior del cuerpo calloso, ver figura 1) presentan
alta sensibilidad y especificidad para EM en pacientes
jovenes (95% y 72% respectivamente).4 Asimismo,
lesiones periventriculdreses ovaladas, alargadas y
de extensién perpendicular al sistema ventricular
(“dedos de Dawson”), orientan significativamente
al diagnéstico de EM. La diseminacién temporal
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propia de la EM, se pone de manifiesto en hallazgos
como la heterogeneidad a la captacion de gadolinio
en distintas lesiones, asimismo, se pueden encontrar
los llamados “agujeros negros” en las secuencias
de TI1, correspondientes a lesiones cronicamente
desmielinizadas. A nivel espinal, es importante
recalcar que la afectacion en EM suele ser asimétrica,
con una mielitis incompleta y de pocos segmentos
espinales (a 1o sumo dos).

Figura 1. MRI en secuencia FLAIR. Patron de “Dot-dash” en
una forma temprana de EM. Caso cortesia de Dr Mahmoud
Rashed, Radiopaedia.org, rID: 52232

A continuacién, se revisan las caracteristicas de las
principales patologias que se deben tomar en cuenta
como diagnodstico diferencial ante la sospecha de
lesiones desmielinizantes del SNC y las claves clinico-
diagndsticas que se contrastan con la EM y permiten
su eventual diferenciacion.

Encefalomielitis aguda diseminada
(ADEM).

La ADEM es una enfermedad poco frecuente, con
una incidencia anual estimada entre 0.4 — 0.8 por
cada 100000 personas, de predominio en nifios
y adolescentes.” Cldsicamente se describe como
una patologia de curso monofésico, relacionada
a un contexto postinfeccioso (particularmente
de enfermedades exantemadticas) o postvacunal.
Se ha asociado a sintomas multifocales y datos
de encefalopatia generalizada, incluyendo crisis
convulsivas y alteraciones del estado de consciencia.?
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Un punto por tomar en consideracion es la
existencia de una forma recurrente de ADEM,
denominada por algunos autores como MDEM
(encefalomielitis multifdsica diseminada).3 En vista
de lo anterior, algunos trabajos sefialan que la ADEM
y la EM pertenecen parte del mismo espectro clinico
patoldgico, a manera de variantes de una enfermedad
comdn.®

Respecto a las formas recurrentes de ADEM, la
literatura sefiala que, si en un episodio inicial de
un evento desmielinizante idiopatico agudo no hay
remision, pueden aparecer nuevos sintomas hasta por
3 meses. La aparicioén ulterior de nuevos sintomas es
poco compatible con la evolucién de la ADEM. Si en
el cuadro hay remision de sintomas de por al menos
un mes, el diagnéstico se orienta mds hacia EM.’

Las lesiones radioldgicas en la ADEM en la RM suelen
ser grandes (>1-2 cm), confluentes; simétricas y
bilaterales, con un borde poco definido. Estas lesiones
presentan un realce homogéneo con el gadolinio,
lo que refleja un patrén de evoluciéon temporal
sincrénico.’

Espectro de la neuromielitis optica.

La neuromielitis Optica (NMO) es una patologia
desmielinizante inflamatoria caracterizada por un
ataque preferente por los nervios opticos y la médula
espinal. Afecta principalmente a mujeres, con
proporciones de hasta 9:1 respecto a los varones.
La media de edad de inicio es de 29 afios, siendo
infrecuente en nifios y mayores de 50 afios.® Es una
patologia de manifestacion agresiva y que usualmente
sigue un curso con recaidas hasta en el 85% de los
casos.’

Clinicamente, puede ser dificil de distinguir de un
brote inicial de EM. Puede debutar como neuritis
Optica (hasta en 60% de los casos), que suele ser mas
agresiva y presentar mds bilateralidad respecto a la
EM; asimismo, esta neuritis tiende a ser mas posterior
e involucrar al quiasma, con ausencia de papilitis;
situacién opuesta a la EM.!°

En cuanto a las formas espinales, a diferencia de la
EM, las lesiones de la NMO suelen ser de caracter

necrotico y afectar varios segmentos espinales (3 o
mads).!! Asimismo, la mielitis de la NMO tiende a ser
transversa, bilateral, simétrica; en contraste con la
mielitis de 1a EM. Se estima que la tasa de progresién
a EM de pacientes con mielitis parcial es de 20-30% a
dos afios, comparado con 2% de aquellos con mielitis
completa.® Estas caracteristicas clinicas pueden
ayudar a orientar el diagndstico.

La NMO puede manifestar lesiones cerebrales que,
suelen ser mas lineales y de distribucion limitada a la
region periventricular. También se pueden darlesiones
grandes, confluentes y tumefactas.®® El hallazgo de
anticuerpos séricos anti AQP-4 (acuaporina 4), es un
apoyo diagnéstico importante, con una sensibilidad
aproximada del 72% vy especificidad de un 91%. Se
debe tomar en cuenta que algunos factores como
el estado inmune del paciente y el tipo de ensayo
afectan el resultado. Ademds, ciertas condiciones
como enfermedades autoinmunes, paraneoplasicas
o0 infecciosas, pueden manifestar falsos positivos por
anticuerpos anti AQP-4.1°

El andlisis del LCR puede ser importante en la
diferenciacién de la NMO y la EM, asi como orientar
la toma de decisiones sobre el estudio por anticuerpos
especificos. La tendencia a la pleocitosis es mayor
en la NMO que en la EM. Ademds, la presencia de
bandas oligoclonales, que se da en menos del 20%
de pacientes con NMO es un factor orientador hacia
el diagnéstico de la EM (presentes en 90% de los
pacientes con EM).!°

Es importante diferenciar los casos de NMO y EM, ya
que el uso de interferén beta, fingolimod, natalizumab
y alentuzumab en NMO no es {til, e incluso puede
exacerbar la clinica.®

Enfermedades reumatolégicas.

Lupus eritematoso sistémico (LES): enfermedad
multisistémica autoinmune. Puede presentar sintomas
neuropsiquidtricos hasta en 60% de los casos, y puede
tener manifestaciones neuroldgicas diseminadas que
semejan a las de la EM. Manifestaciones comunes
de neurolupus, como cefalea, crisis convulsivas,
neuropatia periférica y manifestaciones psiquiatricas,
se presentan muy poco en la EM.
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Radiolégicamente, el LES puede dar Ilesiones
desmielinizantes multifocales similares a EM. Sin
embargo, en el LES y en el sindrome antifosfolipido,
predominan las lesiones subcorticales, a diferencia
de la EM.'? El espectro de las manifestaciones
multiorgdnicas del LES se consideran “banderas rojas”
que deben alejar al clinico del diagndstico de EM. De
igual modo, los resultados de pruebas paraclinicas son
determinantes en la diferenciacion de estas entidades.
Sindrome antifosfolipido (SAF): las manifestaciones
neurolégicas del SAE  incluyen  eventos
cerebrovasculares trombdticos, disfuncion cognitiva,
migrafia, corea, mielopatia transversa y crisis
convulsivas.'> Se puede manifestar radiolégicamente
con lesiones del tipo de enfermedad isquémica
multivaso, aunque también, de manera similar al LES,
puede presentar lesiones subcorticales de cardcter
desmielinizante. Las pruebas de laboratorio y la
historia natural de la enfermedad son determinantes
para definir el cuadro.'?

Sindrome de Sjogren: enfermedad caracterizada
por infiltracién linfocitica de glandulas exocrinas,
que lleva a los caracteristicos “sintomas secos”
(xerostomia, xeroftalmia). En comparacién con las
manifestaciones de neuropatia de este sindrome, es
menos comtn el compromiso del SNC, sin embargo,
puede manifestarse principalmente con mielitis
longitudinalmente extensa e incluso neuritis Optica,
cuadros que pueden ser similares a los de una
NMO.3H

Enfermedad de Behget: enfermedad de muy
baja incidencia, se caracteriza por la triada clinica
de uveitis, estomatitis aftosa y dtlceras genitales
recurrentes. También puede acompafiarse de artritis
y fendémenos trombdticos. Es una enfermedad
inflamatoria recurrente que puede presentar
compromiso neuroldgico en 5-50% de los casos (neuro
Behcet).> En cuanto al compromiso en SNC, puede
dar formas no parenquimatosas (trombosis venosas
0 aneurismas intracraniales) o parenquimatosas
(meningoencefalitis, compromiso de ndcleos basales
y tallo). Las lesiones parenquimatosas, suelen
darse en nucleos de la base, tdlamo y tallo, tienden
a ser simétricas y bilaterales, hipointensas en Tl1,
hiperintensas en T2, lo que la diferencia de la EM.'®
enfermedad

Sindrome de Susac: infrecuente,
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determinada clinicamente por la triada de
encefalopatia, sordera neurosensorial y obstruccién
de la arteria central de retina. Corresponde a una
microangiopatia por endotelitis de aparente etiologia
autoinmune. Puede dar lesiones hiperintensas en
T2 correspondientes a microinfartos que pueden
presentarse en regiones periventricular, yuxtacortical,
subcortical, cerebelosa y en cuerpo calloso. Un sitio
frecuente de lesion, es propiamente en el interior
del cuerpo calloso, donde se genera una imagen
radiolégica de lesiones redondeadas (“bolas de
nieve”), caracteristicas del sindrome.'®

Enfermedades vasculares.

Enfermedad de pequefio vaso: abarca la patologia
isquémica de las arteriolas perforantes cerebrales.
Principalmente atribuible aenfermedad arterial in situ,
en particular lipohialinosis secundaria a hipertension
arterial. Radiolégicamente, puede manifestarse como
lesiones mdltiples en sustancia blanca, sin embargo, la
tendencia es a ubicarse a nivel subcortical, respetando
las zonas yuxtacortical, periventricular y del cuerpo
calloso. La mayor incidencia de lesiones multiinfarto
se da entre los 50-75 afios, muy distante de la edad
usual en que se manifiesta la EM (20-40 afios).!”

Migrana: se ha demostrado que en pacientes
migrafosos, hay una mayor tendencia a presentar
lesiones radioldgicas subcorticales correspondientes
a isquemia silente multifocal, principalmente
en territorios de la circulacion posterior. Esta
asociacion es independiente de los factores de riesgo
cardiovascular.'®

CADASIL (arteriopatiacerebralautosomicadominante
con infartos subcorticales y leucoencefalopatia):
enfermedad hereditaria causada por mutaciones en
el gen NOTCH-3. Clinicamente se manifiesta por
cuadros de migrafas con aura, demencia vascular,
trastornos psiquidtricos, ictus y muerte prematuros.
Las imdgenes de resonancia magnética muestran
hiperintensidades y lagunas a nivel periventricular
y de sustancia blanca profunda, las cuales tienden a
ser simétricas y bilaterales, por 1o general extensas y
confluentes (ver figura 2). El diagnéstico se basa en
la edad de presentacién (40-50 afios), la ausencia de
factores de riesgo para enfermedad cerebrovascular




Articulo de Revisién

(ECV), infartos a repeticion y déficit acumulativo, asi
como el patrén familiar de herencia dominante.!

Figura 2. Secuencia FLAIR axial en paciente con CADASIL.
Lesiones extensas y confluentes a nivel de sustancia blanca
profunda bilateral. Caso cortesia de Prof Frank Gaillard,

Radiopaedia.org, rID: 4460

Vasculitis de SNC: tanto las vasculitis sistémicas
con compromiso del SNC (incluyendo aquellas
secundarias a enfermedades como LES, tuberculosis,
paraneopldsicas, etc.) como las vasculitis primarias
de SNC, pueden mostrar datos de lesiones mdltiples
focales de sustancia blanca. Radioldgicamente se
pueden evidenciar zonas de restriccion en los
estudios por difusion (en agudo), asi como regiones
de intensidad variable en las secuencias de T2 y
FLAIR (Fluid-attenuated inversion recovery) cuando
son mds evolucionadas. El patrén de distribucion
lesional depende del calibre y vasos afectados. Los
estudios de angiografia, ya sea convencional, por MRI
o TAC, pueden ayudar a esclarecer el diagnéstico.?

Enfermedades infecciosas.

Son muiltiples las patologias infecciosas que pueden
generar lesiones de tipo inflamatorio-desmielinizante
en el SNC. Conviene detallar algunas de las mds
frecuentes que se describen en la literatura médica.

La infeccién por sifilis es frecuente en nuestro
medio, y aunado a la coexistencia de factores
inmunosupresores, hace que se lleguen a detectar

casos de neurosifilis con relativa frecuencia. Dentro
de los cuadros de sifilis terciaria que puede tender a
confundirse con EM estd la neuritis Optica sifiitica.
La forma meningovascular de la neurosifilis, puede
dar infartos en el territorio de arterias perforantes
que podrian semejar radiolégicamente lesiones
desmielinizantes. Los hallazgos en el LCR y pruebas
treponémicas son dutiles para detectar cuadros de
neurosffilis.?!

La infeccién por retrovirus, como el virus de
inmunodeficiencia humana (HIV) y por el virus
linfotropo humano de células T tipo 1 (HTLV-1)
puede manifestarse radioldgicamente con lesiones
multiples punteadas en sustancia blanca, que semejan
a la enfermedad multivaso; no muestran realce con
gadolinio y carecen de efecto de masa. De igual
modo, el HTLV-1 estd relacionado a la paraparesia
espastica tropical, cuadro que, por su patrén crénico
y progresivo, dista de la forma brote-remisién mas
frecuente de la EM.?!%2

La leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP),
es un cuadro de evolucion agresiva caracterizado por
lesiones desmielinizantes multifocales difusas, de
predominio frontal o parietooccipital. Estd asociado
a la infeccién por el virus JC. Se da en asociacién a
condiciones de inmunosupresiéon como HIV (80% de
los casos), neoplasias hematoldgicas, uso de drogas
inmunodepresoras o en pacientes con EM tras el uso
de natalizumab por mds de 24 meses.23 Este tltimo
escenario puede ser dificil de diferenciar de un brote
de EM y deben tomarse en cuenta estudios de MRI y
puncién lumbar con deteccién de virus JC por PCR.!

Trastornos metabolicos.

La deficiencia de vitamina B12 (cobalamina) puede
ser un “imitador” de enfermedades desmielinizantes
idiopdticas como la EM. Dentro de los cuadros
bien descritos clinicamente que pueden generar
confusion diagndstica destacan la mielopatia sin
radiculoneuropatiay la neuropatia dptica. No obstante,
el patrén clinico de presentacién es mucho mds
insidioso en casos de deficiencia vitaminica, ademads,
el conjunto de datos de laboratorio y clinicos permite
diferenciar ambos cuadros. Radiolégicamente, Ila
deficiencia de vitamina B12, puede generar lesiones
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extensas medulares en cordones posteriores
y laterales. Mads infrecuentemente, se pueden
evidenciar lesiones de patrén desmielinizante a nivel
subcortical y peiventricular visibles en las secuencias
T2 y FLAIR.?425

Enfermedades neoplasicas.

Algunas malignidades, principalmente hematoldgicas,
pueden semejar radioldgicamente a la EM. La
literatura sefiala que algunos tipos de linfoma B o T,
pueden dar procesos infiltrativos en la pared de vasos
sanguineos con estudios de imdgenes semejantes
a otras vasculopatias. También algunos tumores
gliales, principalmente los de tallo, pueden semejar
radiolégicamente focos de desmielinizacion, e incluso
tener un curso clinico recidivante unifocal u oligofocal
que puede confundirse con brotes de EM.%¢

La presentacion radioldgica de los linfomas a nivel de
SNC es muy variable. Dentro de las caracteristicas
mejor descritas estdn lesiones iso-hipointensas en T1,
de bordes bien definidos y gran edema perilesional.
Usualmente hay compromiso supratentorial, en
la sustancia blanca profunda fronto-parietal o en
refiones subependimarias. La captacién de gadolinio
suele ser homogénea. Se pueden presentar lesiones
que cruzan el cuerpo calloso (en un patrén de “alas
de mariposa”).?’

Enfermedades hereditarias.

Algunos ejemplos son las encefalomiopatias
mitocondriales como MELAS (encefalomiopatia
mitocondrial, acidosis lactica y episodios similares
a “stroke”), MERRF (epilepsia mioclonica asociada
a fibras rojas rasgadas) y el sindrome de Kearns
Sayre (oftalmoplejia externa progresiva con
retinopatia pigmentaria). La enfermedad de Fabry,
las leucodistrofias hereditarias (enfermedad de
Alexander, Canavan, entre otras), también pueden
generar lesiones en sustancia blanca visibles en
estudios de imédgenes.?

La edad de presentacion (usualmente antes de la
segunda década de vida) y los sintomas acompafiantes
que definen cada sindrome, son claves para orientar
el diagnéstico hacia estas causas. !
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Radiolégicamente, las leucodistrofias hereditarias
se caracterizan por lesiones preferentemente de
sustancia blanca a nivel periventricular y de centros
semiovales, con preservacion relativa de las fibras U
subcorticales (ver figura 3).28

Figura 3. Leucodistfofia metacromdtica. Lesiones en T2 en
centros semiovales que respetan las fibras U yuxtacorticales.
Caso cortesia de Dr Aneesh km, Radiopaedia.org, rID: 16976

Conclusiones.

Actualmente, el diagnostico de la EM brote-remision,
se basa en criterios clinicos y radiolégicos (con el
complemento de otras pruebas de laboratorio). Son
multiples las patologias que, ya sea por su presentacion
clinica o por hallazgos imagenoldgicos, se prestan
para el diagnostico diferencial de 1a EM. La utilizacién
de amplias baterias de estudios diagndsticos no seria
de utilidad para descartar diagndsticos diferenciales
ante la sospecha de EM.

Lomasrelevante, portanto,esconocerlasgeneralidades
de estas enfermedades, los sintomas acompafiantes y
patrones de edad y grupos poblacionales en que se
presentan. Estas llamadas “banderas rojas”, permiten
orientar el proceso diagndstico y definir la mejor pauta
terapéutica para cada caso, 1o que debe redundar en
el reconocimiento de cuadros especificos, asi como
en un tratamiento oportuno y eficaz de cada caso.
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Anexos:

Anexo 1. Acrénimo de los diagnoésticos diferenciales
de las leucoencefalopatias (RANVIER MIND):

Reumatoldgicas: LES, SAF Sjogren,
Behget, sd. De Susac.

sarcoidosis,

ADEM.
NMO.

Vasculares: enfermedad de pequefio vaso, migrafia,
CADASIL, vasculitis.

Infeciosas: Sifilis, HIV, HTLV, leucoencefalopatia
multifocal progresiva.

Esclerosis multiple.

Reaccion injerto contra hospedador.
Metabolicas: deficiencia de B12, porfirias.
Idiopathic transverse mielitis.

Neoplasias: metdstasis, linfomas.

De origen genético: enfermedades mitocondriales,
paraparesia espastica familiar, Fabry.
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Anexo 2. Cuadro comparativo de los diagndsticos diferenciales en lesiones desmielinizantes del SNC.

Patologia

Claves clinicas

Neuroimagenes

Estudios
complementarios

Esclerosis multiple.

Edad: adulto joven.
Patrén brote-remisién o progresivo.
Diseminacién tiempo-espacio.

Lesiones ovoideas, bordes bien delimitados.
Lesiones espinales < 2 segmentos.

Lesiones con/sin captacién Gd.

“Agujeros negros”, dedos de Dawson, “dot-dash”.

LCR: bandas oligoclonales.

ADEM. Edad: nifios y adolescentes. Lesiones confluentes, bilaterales, > 1-2 cm. LCR: ausencia de bandas oligo-
Curso monofasico: post infeccioso/ post vacunal. Captacién homogénea de Gd. clonales.
Clinica encefalopdtica.

NMO. Edad: adulto joven. Pocas lesiones cerebrales: lineales y periventricu- | Anticuerpos anti AQP-4 en
Curso recurrente. lares. suero.
Clinica: mielitis transversa/neuritis 6ptica. Mielitis de > 3 segmentos.

Neuro-LES. Manifestaciones psiquiatricas, neuropatia periférica, | Predominio lesiones periventriculares y cuerpo ca- [ Anticuerpos antinucleares sé-
cefalea. lloso. ricos.

SAF Fenémenos trombéticos. Pérdidas gestacionales. Patrén de lesiones multiinfarto o desmielinizantes | Anticuerpos antifisfolipidos en

subcorticales. suero.
Sjsgren Sintomas secos. Cuadros de mielitis o neuritis ptica. | Mielitis longitudinalmente extensa. Prueba de Schirmer.

Anticuerpos anti Ro/La.

Neuro-Behcet

Uveitis, estomatitis y tlceras genitales.

SNC: formas parenquimatosas (trombosis, aneurismas)
y no parenquimatosas (meningoencefalitis, ndcleos ba-
sales y tallo).

Lesiones parenquimatosas en nticleos basales, tdla-
mo y tallo. Bilaterales simétricas.

No hay pruebas especificas.

Susac

Encefalopatia, sordera neurosensorial y trombosis de la
arteria central de la retina.

Lesiones hiperinensas en T2: periventricular, yu-
xtacortical, subcortical, cerebelo y cuerpo calloso
(snowball).

No hay pruebas especificas.

Enfermedad de
pequefio vaso.

Curso generalmente silente.

Sindromes lacunares; demencia y/o alteraciones de la
marcha progresivos.

Adulto-adulto mayor.

Lesiones subcorticales; respeta periventriculat, yux-
tacortical y cuerpo calloso.

Tamizaje factores de riesgo
ECV.

misculo, nervio periférico, SNC, etc.
Usualmente en primeras 2 décadas de vida.
Patrones hereditarios.

Migrafia Criterios diagnésticos cefalea migrafiosa. Lesiones subcorticales multifocales, predominio en | No requiere estudios especifi-
Pacientes jévenes circulacién posterior. cos.
CADASIL Pacientes j6venes: migrafias con aura, ictus, demencia | Hiperintensidades y lagunas periventriculares y en | Estudios genéticos: mutaciones
vascular. sustancia blanca profunda gen NOTCH-3.
Autosémica dominante.
Vasculitis de SNC Cuadros sistémicos o limitados a SNC. Agudo: zonas de restriccién de la difusién. Estudios angiograficos.
Déficit neurolégico multifocal de patrén vascular. Crénico: hiperintensidad variable en T2 y FLAIR. Estudios especificos segtin tipo
de vasculitis.
Neurosifilis Neuritis éptica sifilitica, sifilis meningovascular. Infartos en sustancia blanca subcortical (forma me- | VDRL y pruebas treponémicas
ningovascular). en sangre y LCR.
HIV y HTLV-1 HTLV-1: paraparesia espastica tropical. Lesiones puntiformes en sustancia blanca. No re- [ Pruebas de deteccién en suero.
alzan con Gd.
LMP Encefalopatfa aguda de progresién répida en el contex- | Lesiones multifocales difusas, de predominio fron- | Titulos de virus JC en LCR.
to de inmunosupresion. tal o parietooccipital
Déficit vitamina B12| Demencia, mielopatfa, neuropatia éptica y periférica. | Mielopatia extensa en cordones laterales y poste- | Hemograma, niveles de vitami-
Trastornos hematolégicos. riores. Lesiones subcorticales y periventriculares en | na B12, MMA y homocisteina.
T2 y FLAIR.
Neoplasias Variable Cuadros infiltrativos vasculares en linfomas. Estudios histopatoldgicos.
Infiltracién de tallo en algunos tumores gliales.
Genéticas Compromiso sistémico: higado, péncreas, cardiaco, | Patrones variables. Estudios genéticos para diag-

néstico definitivo.
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