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OBJETIVO

Reportar nuestra experiencia al emplear el
protocolo ya establecido por Martonoli et al.,
HEAD-US, y describir los hallazgos ultraso-
nograficos hallados en los pacientes con diag-
noéstico confirmado de artropatia hemofilica
del Hospital Regional General Ignacio Zara-
goza, destacando el importante rol que tiene
el drea de radiologia e imagen, asi como con-
siderar este estudio como pauta para un diag-
noéstico y tratamiento oportunos, evaluando
codos, rodillas y tobillos.

METODO

Se realiz6 un estudio prospectivo, descriptivo
y transversal. La poblacién se conformé por
los pacientes con diagndstico de hemofilia tipo
A o B atendidos durante el periodo de enero
de 2023 a junio de 2023. Se incluyeron todos
los pacientes con diagnéstico confirmado del
Servicio de Hematologia del Hospital Regional
General Ignacio Zaragoza del ISSSTE.

Los médicos radiélogos que realizaron el estu-
dio fueron dos médicos adscritos del instituto
con 10 anos de experiencia, quienes realizaron
una capacitacién especifica del protocolo,
impartido de forma digital por Novo Nordisk.

Previa autorizacién de los pacientes, con base
en los principios de la Declaraciéon de Hels-
inski, se realiz6 la evaluacion ultrasonografica
evaluando las articulaciones en cualquier
momento clinico, con un equipo marca Sie-
mens, con sonda lineal de 8-12 MHz, de las
articulaciones de los codos, codos, rodillas y
tobillos de forma bilateral, de acuerdo con el
protocolo HEAD-US, dando un puntaje de

acuerdo con una escala aditiva que incluye
indicadores de la actividad de la enfermedad
(sinovio hipertréfico) y dafo osteocondral
estructural (cartilago articular y hueso sub-
condral). La informacién se recolectd sin cam-
biar el entorno.

Una vez que el paciente fue enviado al Servi-
cio de Radiologia e Imagen del Hospital
Regional General Ignacio Zaragoza, ISSSTE,
se procedi6 a la realizaciéon del protocolo antes
mencionado, que se explica a continuacion.

Valoracion de codos

— Se pide al paciente que coloque el codo
extendido con la palma hacia arriba. La
sonda se coloca en un plano transversal
anterior, a 5 cm por encima del pliegue del
codo, mientras el eje humeral se ve mas
ancho y aplanado. A este nivel aparecen
dos surcos 6seos del hiimero, represen-
tando la fosa radial (lateral) y coronoidea
(medial). La primera es poco profunda y
alberga el receso radial, la segunda es més
profunda y contiene el receso coronoideo.
De forma normal, ambos recesos estan for-
mados por la almohadilla de grasa anterior
en caso de derrame articular o sinovitis, los
recesos radial y coronoideo se unen for-
mando un complejo tnico.

— Se coloca el codo en plano transversal
anterior, desplaza la sonda hacia abajo y
aparece la epifisis humeral distal, formada
por condilo convexo lateral y la tréclea
cédncava medial, su superficie osteocondral
se identifica por forma ondulada y dispo-
sicién en dos capas (superficie corresponde
al cartilago articular y profundamente se
observa hueso subcondral).
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Ficura 1. Protocolo de codo. A: imagen de ultrasonido, con
transductor lineal, corte transversal, anterior al codo, sobre la
metafisis humeral distal, mostrando la fosa radial (1) y coronoides
(2), con el receso radial (3) y coronoideo (4); estas se encuentran
por debajo de la almohadilla grasa (asterisco) y el misculo
braquial (BM). B: imagen de ultrasonido, con transductor lineal,
corte transversal, anterior al codo, sobre la epifisis del humero
distal, ensefia la superficie osteocondral sinuosa que se sustenta
en el capitellum convexo (5) y la troclea concava, mostrando la
faceta lateral (6) y la medial (7). El cartilago articular corresponde
a la linea hipoecoica que reviste el hueso subcondral

(flechas). C: imagen de ultrasonido, con transductor lineal, corte
sagital, en la articulacién radiocapitelar muestra la fosa radial que
guarda el receso radial. La linea articular (flecha vacia) divide el
capitellum humeral (5) de la cabeza del radio (8). D: imagen de
ultrasonido, con transductor lineal, corte sagital, sobre la
articulacion de la troclea y el clbito, ensefia la fosa coronoides y
el receso en una posicion craneal. El borde articular (flecha
abierta) aleja la troclea del proceso coronoides (9). E: imagen de
ultrasonido, con transductor lineal, corte sagital, posterior al codo,
ensefia la almohadilla grasa posterior (asterisco) y el receso del
olécranon (11), localizado de forma profundo al masculo triceps
(TRI). El borde articular (flecha vacia) se observa entre la cara
posterior de la troclea y el proceso del olécranon (12).

FIGURA 2. Protocolo de rodilla. A: imagen de ultrasonido, con
transductor lineal, corte sagital en la linea media, anterior a la
rotula y el fémur distal, expone el receso suprarrotuliano,
apareciendo como una banda fina lineal hipoecoica, localizada
abajo del tendon del cuéadriceps, en el medio de las almohadillas
de grasa suprapatelar y prefemoral. B: imagen de ultrasonido,
con transductor lineal, corte transverso anterolateral, ensefia la
articulacion femororrotuliana y el receso pararrotuliano lateral,
localizado entre el retindculo rotuliano lateral y el céndilo
femoral lateral. C: imagen de ultrasonido, con transductor lineal,
corte transversal de la troclea femoral en la mayor flexién de la
rodilla. La faceta medial y la lateral de la troclea estén
recubiertas por una linea engrosada de cartilago. D: imagen de
ultrasonido, con transductor lineal, corte coronal, en el espacio
femorotibial medial ensefia el menisco medial.

— Enla posicién previa se cambiara la sonda
a plano sagital sobre articulacién humero-
radial, identificando la morfologia redon-
deada del condilo, la cuadrangular de la
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cabeza radial y analizar el receso anular y
radial.

— Desde la posicion previa se desplaza la
sonda hacia medial, sobre la linea articu-
lar, cuando se visualice la coronoides se
observara de forma puntiaguda, se distin-
gue de la cabeza radial que es mds promi-
nente y cuadrada.

— Se flexiona el codo a 90° con la palma
apoyada a la mesa, sonda en plano sagital
por encima del olécranon, con cuidado de
alinear la sonda al eje largo del antebrazo
(Fig. 1)°.

Valoracion de rodillas

El paciente colocado, en dectbito supino,
flexiona la rodilla a 30°.

— Sonda colocada en plano sagital anterior,
con borde inferior en polo superior de la
rétula (1) y el fémur distal (2). El receso
suprarrotuliano (flechas) se sittia proximal
a rétula y debajo del tendén del cuadriceps
(Qt) entre la almohadilla grasa suprapatelar
(3) y prefemoral (4) (Fig. 2), desde el plano
medio sagital se desplaza la sonda medial
y lateral para cubrir toda la articulacion.

— Enla misma posicién del paciente se cambia
la sonda en plano transversal, sobre tercio
medio rotuliano y se desplaza la sonda
medial y lateral para examinar el receso
pararrotuliano lateral (flecha vacia), estos
localizados en el condilo femoral lateral y el
retindculo rotuliano lateral (punta de flecha).

— Se pide al paciente realice méxima flexion
de la rodilla, por lo que la tréclea femoral
aparecera debajo de la rétula. La rétula se
coloca en plano transversal anterior,
encima de la rétula y desplaza hacia arriba
y abajo para cubrir la mayor parte de la

extension del cartilago troclear. Se debe
mantener la sonda perpendicular a la
superficie articular, evidenciando la faceta
medial (5) y lateral (6) de la troclea, las
cuales estdn envueltas por una banda de
cartilago (flechas).

— Se pide a paciente regrese a flexiéon de
rodilla a 30° manteniendo la sonda en
plano coronal, en espacio de la articula-
cion femoro-tibial medial, mostrando el
menisco medial (asterisco, los limites del
témur (flecha abierta) y la tibia (7), siendo
regulares y planos hasta llegar al espacio
articular (Fig. 2)°.

Valoracion de tobillos

El paciente se sienta en la camilla, con méxima
flexion plantar para exponer la béveda astra-
galina.

— Plano sagital sobre la articulacion tibioas-
tragalina (flecha vacia) muestra la epifisis
tibial distal y el astragalo, este tltimo for-
mado por: ctipula convexa (2) cartilago
(flecha estrecha), cuello céncavo (3) y la
cabeza prominente (4). Hacia distal se ve
la cara dorsal de la articulacion talonavi-
cular (puntas de flecha). La almohadilla
grasa anterior (asteriscos) se extiende
sobre la ctpula del astragalo y el cuello.

— Plano transversal anterior sobre la ctipula
del astragalo mostrando la superficie 6sea
plana (flechas) cubierta de cartilago.

— Plano transversal lateral sobre el seno del
tarso. Maléolo lateral (5), el cuello del
astragalo posteriormente y el calcaneo (6)
anteriormente son los puntos de referen-
cia para identificar el receso anterior de
las articulaciones subastragalinas. El seno
del tarso es un espacio lleno de grasa.
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Ficura 3. Protocolo de tobillo. Imagen de ultrasonido, con
transductor lineal, corte sagital en la linea media, expone la
articulacion tibioastragalina, ensefiando la epifisis tibial
distal y el astragalo, el cual estd conformado por: clpula
convexa, la cual esta rodeada por cartilago, cuello concavo
y cabeza prominente, hacia caudal se observa la
articulacion talonavicular. A: la almohadilla de grasa
anterior se expone sobre la clpula del astragalo y el cuello.
B: imagen de ultrasonido, con transductor lineal, corte
transversal anterior, en la clpula del astragalo muestra la
superficie 6sea plana, cubierta con una banda delgada de
cartilago. C: imagen de ultrasonido, con transductor lineal,
corte transversal sobre el tarso, se observa el maléolo
lateral, el cuello astragalino hacia posterior y el calcdneo
hacia la porcion anterior. El seno del tarso en un lugar lleno
de grasa por lo que se ve hiperecogénico. D: imagen de
ultrasonido, con transductor lineal, corte sagital, sobre el
tendon de Aquiles. Abajo del tenddn antes mencionado esta
la almohadilla grasa predicailles y el masculo flexor hallucis
longus. El receso posterior de la articulacion tibioastragalina
estd en el maléolo posterior y la morfologia posterior de la
clpula del astragalo, por debajo de la almohadilla de grasa
posterior.

TaBLA 1. Caracteristicas demogréaficas de la poblacion estudiada

T

10 a 20 afios 1
21 a 29 afios 4
30 a 39 afios 6
40 a 50 afios 2

TaBLA 2. Prevalencia de las articulaciones diana de la
poblacidn estudiada

Codo derecho 0
Codo izquierdo 3
Rodilla derecha 2
Rodilla izquierda 2
Tobillo derecho 5
Tobillo izquierdo 1

TasLA 3. Actividad de la enfermedad «sinovitis»

Cucsion s | e | st | e
2 2

Codo derecho 8

Codo izquierdo 12 1

Rodilla derecha 6 7

Rodilla izquierda 4 9

Tobillo derecho 5 5 3
Tobillo izquierdo 4 9

— Plano sagital medio posterior sobre el ten-

don de Aquiles (AT), por debajo se obser-
va la almohadilla grasa (KFP) y el muscu-
lo flexor largo del dedo gordo (FHL). El
receso posterior de la articulacion tibioas-
tragalina (flecha vacia) se encuentra entre
el maléolo posterior (1) y la cara posterior
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TaBLA 4. Dafio a superficie cartilaginosa articular

Articulacion diana Pérdida parcial de la Pérdida parcial Pérdida parcial Destruccion
superficie menor al 25% menor al 50% mayor al 50% completa
1 S 0 2

Codo derecho 7

Codo izquierdo 1 0
Rodilla derecha 7 7
Rodilla izquierda 5 6
Tobillo derecho 1 10
Tobillo izquierdo 2 9

de la cdpula del astragalo (2), debajo de la
almohadilla grasa posterior (asterisco). El
receso posterior de la articulacién subas-
tragalina se encuentra entre el astrdgalo y
el calcdneo (8). Una apofisis posterior pro-
minente del astrdgalo (punta de flecha
blanca) puede simular un osteofito (Fig. 3)°.

Los hallazgos ultrasonograficos se reportaron
en una base de datos, en hoja de calculo de
Excel y después se realiz¢6 el analisis descrip-
tivo de la muestra (media, desviacion estandar,
minimo, méximo y frecuencias).

RESULTADOS

Se incluy6 un total de 13 pacientes con diag-
noéstico previo de artropatia hemofilica que
pertenecian al Hospital Regional General
Ignacio Zaragoza, 10 pacientes con tipo Ay 3
pacientes con tipo B. De acuerdo con su gra-
vedad todos se clasificaron como graves. La
edad promedio de los pacientes estuvo entre
los 30 y 40 afios, todos hombres (Tabla 1).

Se evaluaron las seis articulaciones diana de
cada paciente: codos, rodillas y tobillos. Se eva-
lué en total a 13 pacientes (26 codos, 26 rodillas

0 2 0
0 0 2
0 0 2
0 0 2
0 2 0

TasLA 5. Dafio superficie dsea articular

Articulacion Irregularidad Daiio
diana leve subcondral
con o sin
erosiones

subcondral

Codo derecho 10 1 2
Codo izquierdo 8 3 0
Rodilla derecha 2 g 2
Rodilla izquierda 8 3 2
Tobillo derecho 5 6 2
Tobillo izquierdo 5 8 0

y 26 tobillos), empleando el protocolo de ultra-
sonido ya establecido HEAD-US, encontrando
lo siguiente:

Tobillo derecho como la articulacién diana y
de mayor prevalencia (Tabla 2). Actividad de
la enfermedad expresada como sinovitis, es
mas prevalente en rodillas, de esta la mas
danada es la izquierda (Tabla 3). La lesion
osteocondral cartilaginosa de la superficie
articular es de mayor prevalencia en codo
derecho y con dafio mayor del 50% es en el
tobillo izquierdo (Tabla 4). El codo derecho es
la articulaciéon de mayor prevalencia y es
moderada en el tobillo izquierdo (Tabla 5).
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Se evaluaron de forma satisfactoria, rdpida y
eficaz, gracias al protocolo ultrasonografico
estandarizado de HEAD-US, el cual logré que
no se alargaran los tiempos de atencion ni el
tiempo de duracién del estudio.

CONCLUSIONES

El empleo del protocolo ecografico HEAD-
US mostré dano articular de codos, rodillas
y tobillos, incluso en pacientes con exploraciéon
clinica normal, por lo que es una herramienta
disponible y accesible para los pacientes. Asi
mismo, hay que recalcar que el protocolo
empleado dura alrededor de 12 minutos para
valorar al paciente.

Por lo que es nuestro deber concientizar de la
importancia de implementarlo en la consulta
del paciente con hemofilia, con la finalidad de
dar un diagndstico y tratamiento oportuno.

Buscamos promover la evaluacién semestral
del paciente, y aunque no tuvimos limitacio-
nes con el equipo, es de recordar que el ultra-
sonido lleva una curva de aprendizaje, por lo
que lo ideal es darle seguimiento en el servi-
cio de radiologia e imagen.
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ARTiCULO DE REVISION

Paraganglioma hereditario
Hereditary paraganglioma
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Claudia Hurtado-Gomez®, Bruno Winzer-Melia® y Marta Alvarez-Garcia®

Servicio de Radiologia, Hospital Universitario del Rio Hortega, Valladolid, Espafia

RESUMEN

Los paragangliomas (PGL) son tumores neuroendocrinos extraadrenales, que pueden
estar determinados por mutaciones genéticas hasta un 35% de los casos. Dentro de estas
la mas frecuente afecta el complejo succinato deshidrogenasa (SDH) relacionada con la
formacién de tumores hipervasculares. La resonancia magnética y la tomografia son las
pruebas de imagen de elecciéon para su diagnéstico, siendo la gammagrafia util para
identificar los PGL simpdticos y la tomografia por emision de positrones mas sensible
para detectar metastasis y paragangliomas en pacientes SDH positivos. Presentamos casos
con afectacion familiar con el objetivo de describir puntos que tomar en cuenta en el
diagnoéstico radiolégico de estos pacientes.

Palabras clave: Paraganglioma. Genética. Succinato deshidrogenasa. Feocromocitoma.
Tomografia.

ABSTRACT

Paragangliomas (PGL) are extra-adrenal neuroendocrine tumors, which can be determi-
ned by genetic mutations in up to 35% of cases, the most frequent of which affects the
succinate dehydrogenase complex (SDH) related to the formation of hypervascular tumors.
Magnetic resonance imaging and computed tomography are the imaging tests of choice
for diagnosis, with scintigraphy being useful to identify sympathetic PGL and positron
emission tomography being more sensitive to detect metastases and paragangliomas in
SDH-positive patients. We present cases with familial involvement with the aim of des-
cribing points to take into account in the radiological diagnosis of these patients.

Keywords: Paraganglioma. Genetics. Succinate dehydrogenase. Pheochromocytoma.
Tomography
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INTRODUCCION

Los paragangliomas (PGL) son tumores neu-
roendocrinos extraadrenales que afectan a
ganglios simpaticos o parasimpaticos desde
cabeza a ingle!3; pueden ser esporadicos o
familiares (sindrome PGL hereditario tipo
I-V) o estar asociados a otros sindromes como
von Hippel-Lindau (VHL), neurofibromatosis
1 o 2 (NF), neoplasia endocrina multiple
(MEN 2) y sindrome de Carney-Stratakis>®,
entre otros. Con una incidencia de 0.6/100.000
personas-ano!, se han descrito mutaciones
germinales hasta en un 35% de pacientes con
PGL y/o feocromocitoma, e identificado mas
de 20 tipos de mutaciones en genes de sus-
ceptibilidad con mecanismos de transmision
variable en los casos hereditarios o asociados
a otros sindromes!>®, o presentar mutaciones
de novo (14%)°%3.

La patogenia se puede agrupar en tres gru-

pos:

— El grupo 1 o pseudohipoxia patoldgica.
Afecta a genes del complejo enzimatico
succinato deshidrogenasa en el ciclo de
Krebs (SDHA, SDHB, SDHC, SDHD, SD-
HAF2) y la activacion del factor inducible
por la hipoxia, generando tumores hiper-
vasculares®. Es el mas frecuente.

— Los grupos 2 y 3 incluyen la sefalizacién
de cinasas y las vias Wnt y Hedgehog!.

Las manifestaciones clinicas son variables.
Los PGL de cabeza y cuello suelen presen-
tarse como masas de tamano creciente gene-
rando sintomas de compresion (paralisis de
nervios craneales como del vago o glosofarin-
geo, tinnitus)*. Algunos son asintomaticos e
identificados de forma incidental en imagen,
hasta un 25%°. En este trabajo mencionamos

puntos que tomar en cuenta en el diagndstico
radiologico de estos pacientes, basados en
casos con mutaciones genéticas asociadas.

PRESENTACION DE CASOS
Caso 1

Mujer de 57 afios, con antecedentes de artritis
reumatoide, que acude a consulta de reuma-
tologia por tumoracién eldstica submandibu-
lar izquierda con aumento de dolor en los
ultimos meses.

Se realiza ecografia cervical (Fig. 1) y tomo-
grafia computarizada (TC) cervical con con-
traste intravenoso (CIV), identificando en
espacio carotideo izquierdo: masa sdlida
hipervascular e hipercaptante tras adminis-
tracién del ecopotenciador y CIV, con efecto
masa ampliando el espacio entre ambas car6-
tidas, compatible con PGL. Pendiente de cirugia.

Caso 2 [caso indice)

Varén de 20 afios, con antecedentes: producto
de inseminacion artificial resultando cuatri-
llizos (2/2) todos afectados de mutacion gené-
tica SDHD, siendo intervenidos dos de ellos
por glomus carotideo. Madre con estudio
genético positivo para PGL. Padre desconocido.

Paciente asintomatico, portador heterocigoto
de cambio c.129G>A en el gen SDHD. Se rea-
liza ecografia, seguida de TC cervical con CIV
(Figs. 2 A y B), observando masas a nivel de
ambas bifurcaciones carotideas, con captacion
importante de contraste y con efecto masa,
compatible con PGL bilaterales. El PGL
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Ficura 1. Ecografia cervical (corte sagital). En la bifurcacion carotidea se observa masa sdlida de 3 x 3.3 x 2 cm (CC x T x AP)
hipoecoica y heterogénea. A: bordes lobulados. B: con intensa vascularizacion periférica y central en el Doppler color. C: presentando
intensa captacion precoz y mantenida tras el estudio con ecopotenciador (flechas amarillas). AP: anteroposterior; CC: craneocaudal;
T: transversal.

Ficura 2. TC cervical con CIV. A: corte coronal. B: reconstrucion VRT. Masas a nivel de ambas bifurcaciones carotideas, siendo la
derecha de mayor tamafio (4.9 cm) y de localizacion mas craneal (flechas amarillas) que la contralateral (flechas rojas), con extension
hacia la carotida interna intrapetrosa. Ambas presentan una captacion importante de contraste intravenoso con efecto de masa,
compatibles con paragangliomas bilaterales. C: TC cervical con CIV en corte coronal de paciente de caso 3. Paragangliomas bilaterales
en bifurcaciones carotideas y otro cercano a base de craneo siguiendo el trayecto de arteria carétida interna (flechas amarillas).

CIV: contraste intravenoso; TC: tomografia computarizada; VRT: renderizada volumétrica.
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derecho fue intervenido mediante emboliza-
cién (dada la dificultad para extirpaciéon qui-
rargica) sin complicaciones aparentes, salvo
disfagia y paresia de cuerda vocal. El PGL
izquierdo fue resecado por exéresis quirur-
gica, que se complicé con diseccion de la arte-
ria carétida interna izquierda e ictus parcial
de la circulacién anterior izquierda (NIHSS
16). Se realiz6 angioplastia con stent carotideo
y trombectomia mecanica. Valorado por oto-
rrinolaringologia (ORL) por imposibilidad de
deglucion y parélisis de cuerda vocal derecha.
Iniciada nutricién a través de sonda nasogas-
trica. Actualmente con estabilidad clinica.

Caso 3

Paciente asintomaética de 21 anos, hermano
con PGL (ver caso 2), con estudio genético
positivo, en seguimiento por antecedentes
tamiliares. Se realiza ecografia cervical, iden-
tificando en ambas bifurcaciones carotideas
masas nodulares hipoecoicas con vasculari-
zacion profusa. Se realiza TC cervical con CIV
(Fig. 2C) confirmando los hallazgos de la eco-
grafia y ademds se observaba otra masa de
similares caracteristicas de localizaciéon cer-
cana a base de craneo izquierdo. Todas com-
patibles con PGL bilaterales.

Caso 4

Paciente de 47 afos, portadora heterocigota del
cambio c.286G>A en el gen SDHB. Acude a
consulta externa de ORL por protrusion amig-
dalar derecha de reciente aparicién con fibros-
copia normal. En TC de cuello con CIV se
identific6 masa en espacio parafaringeo con
extension a foramen yugular sugestiva de PGL.

Se realiza arteriografia con embolizacion selec-
tiva de arterias nutricias del tumor (Fig. 3),
seguida de paralisis de cuerda vocal derecha,
paresia del hipogloso y disfagia. Fue tratada
con protesis de tiroplastia. En seguimiento por
la unidad de voz y deglucién. En control por
TC cervical y resonancia magnética (RM)
(Fig. 3) se observaba disminucién del tamafo
tumoral. No se observé signos de infiltracion
6sea. En gammagrafia con octreétida y con
metayodobencilguanidina (MIBG): presenta
acumulo focal del trazador en PGL remanente,
sin captaciones patoldgicas en otras localizacio-
nes. En tratamiento con octreétida 20 mg intra-
muscular cada 28 dias y lutecio radioactivo.

DISCUSION

Los PGL generalmente son benignos y se pre-
sentan como masa Unica, pero pueden ser
multicéntricos, agresivos, secretores o metas-
tatizar®, y debido al componente genético sub-
yacente en un tercio de estos pacientes,
actualmente se recomienda realizar pruebas
genéticas ante pacientes que presenten PGL
grandes o multicéntricos’. Aun si las mutacio-
nes son desconocidas, no se puede excluir el
diagnoéstico, ya que segun algunas series’,
hasta un 16% de pacientes con PGL esporadi-
cos portaban inesperadamente una mutacién
o un 30% de estos tenia una historia familiar
negativa debido a la penetrancia incompleta®.
La probabilidad de que un PGL del cuerpo
carotideo tenga un componente familiar es
casi seis veces mayor en relaciéon con PGL de
otras localizaciones®, como el paciente del caso
2 portador de mutacién SDHD con PGL cervi-
cales, obligaba a realizar el seguimiento a la
hermana (caso 3) hasta el momento asintoma-
tica, pero con multiples PGL confirmados por
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Ficura 3. TC de cuello con CIV corte sagital. A: tumoracion de partes blandas en espacio parafaringeo retroestiloideo con extensién
superior a foramen yugular, de aproximadamente (7.2 x 3.5 x 3.6 cm) con marcado realce heterogéneo tras administracion de CIV y
desplazamiento de estructuras vasculonerviosas cervicales. B: arteriografia seguida de embolizacién selectiva de arterias nutricias del
tumor (arteria faringea ascendente y rama muscular de la arteria occipital) que se encontraba muy engrosada y tortuosa. TC cervical de
control, corte coronal. C: disminucién del tamafo tumoral con areas hipodensas en porcion inferior por necrosis postembolizacion (flecha
amarilla). RM cervical de control (cortes axiales). D-F: masa parafaringea hipointensa en T1 (D), hiperintensa en T2 (E) con realce tras
administracion de contraste (F) (flechas amarillas). CIV: contraste intravenoso; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada.

imagen (Fig. 2). Como médicos, al tener un

paciente con PGL asociado a mutaciones

genéticas, debemos tomar en cuenta lo

siguiente:

SDHB: se asocia a malignidad® y metastasis
(70%) o presencia concomitante de feocro-
mocitoma (25%) o PGL simpaticos?. Se con-
sidera un factor de riesgo de mortalidad®”;
la paciente del caso 4 era portadora de esta
mutacion, por lo que se realizaba mayores
controles por imagen anatémica y funcio-
nal ademads de recibir quimioterapia.

SDHD: se ha asociado con PGL multifoca-
les®’ (caso 2 y 3) o historia familiar pater-
na de PGL.

SDHC, SDHAF2: se presentan con tumo-
res en cabeza y el cuello. Si se acompanan
con niveles altos de catecolaminas sugiere
identificar otro tumor, generalmente en el
abdomen o pelvis®.

Habitualmente los PGL de cabeza y cuello

son no secretores, solo un 3-10% del total

producen elevacién de catecolaminas®, estos
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casos sugieren posibilidad de presencia sin-
cronica de un PGL simpatico o feocromoci-
toma*’. En PGL abdomino-pélvicos o PGL
asociados a SDHB y SDHD, lo habitual es
elevacion de normetanefrinas (raro metane-
frinas)*. En feocromocitomas es mas sensible
la determinacién de metanefrinas que cate-
colaminas (dado que su liberacion se man-
tiene de forma continuada)’. Se requieren
valores tres veces por encima del limite
superior de la normalidad para considerar
como probable el diagndstico, debiendo
excluir también enfermedades o medica-
mentos que pueden generar falsos positivos
(pacientes con enfermedad renal crénica en
hemodialisis, cafeina, antidepresivos tricicli-
cos, inhibidores de la monoaminooxidasa,
antihipertensivos bloqueadores de canales
de calcio, propanolol® o eventos cardiovascu-
lares agudos)!.

Para la ubicacién anatomica del tumor, la TC
y la RM son pruebas con una sensibilidad del
90% y especificidad del 75%°. Los PGL cervi-
cales también pueden ser identificados en
ecografia, al ser masas sdlidas, débilmente
ecogénicas, con alta vascularizacién en
Doppler color y ondas de baja resistencia en
Doppler espectral'®!! (Fig. 1). En PGL de
cabeza y cuello, la TC es la prueba de elec-
cién para valorar la invasién/erosion 6sea*
de base del craneo y oido medio, ocupaciéon
de caja timpanica (PGL yugulotimpanico),
ademads de tener mejor resolucién espacial en
térax y abdomen* (Fig. 2). Si se sospecha feo-
cromocitoma asociado, se recomienda reali-
zar un TC abdominopélvico multifasico con
contraste intravenoso®!°. Cabe resaltar que
el uso de contrastes yodados actualmente ya
no es contraindicacién en estudio de feocro-

11-13

mocitomas' . La RM se usa para ver su

relacion con estructuras vasculonerviosas. El
PGL se caracteriza por ser hipointenso en T1
con apariencia de sal y pimienta (vacios de
flujo de senal de los vasos), hiperintensa con
«signo de bombilla» en T2, con realce prolon-
gado heterogéneo en T1 con contraste
(Fig. 3)>!1, hallazgos visibles en los controles
de la paciente del cuarto caso donde el segui-
miento se realizaba con RM y no diferian en
relaciéon con los hallazgos en gammagrafia
con MIBG y octredtida que también se reali-
zaba a esta paciente en el seguimiento de su
enfermedad.

La arteriografia detecta el aporte y las relacio-
nes vasculares de la lesion?, también previo
la embolizacién?.

La utilidad de los estudios funcionales se
reserva para pacientes con predictores de
compromiso metastasico y de mal prondstico:
tamano tumoral > 3-5 cm, bilateralidad, sin-
drome genético (p. ej., edad joven), mutacion
germinal en la SDH y para valorar respuesta
a quimioterapia®. La gammagrafia con MIBG-
1123 (MIBG-123) tiene una sensibilidad diag-
nostica del 95% para feocromocitomas y PGL
simpaticos extraadrenales?. Sin embargo, esta
sensibilidad disminuye hasta un 56-70% en el
caso de los PGL de cabeza y cuello, metastasis
y sindromes hereditarios, no siendo una
prueba 6ptima para estos casos. Por lo ante-
riormente descrito, en PGL de cabeza y cuello,
metastasis, mutaciones SDH, VHL, NF1, RET,
sospecha de malignidad, multifocalidad,
recurrencia, feocromocitoma no metastasica
con datos no concluyentes en GMF, se reco-
mienda el uso de tomografia por emisiéon de
positrones (PET)"3%13, siendo la PET-68 Ga
DOTATATE/DOTATOC/DOTANOC.
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CONCLUSION

Los PGL de cabeza y cuello pueden asociarse a
mutaciones genéticas hereditarias en un tercio
de los casos, en su estudio la TC y la RM tiene
alta sensibilidad diagnoéstica, sin embargo en
mutaciones asociadas a SDH por el riesgo de
malignidad o multifocalidad se recomiendan
estudios funcionales como la gammagrafia o la
PET para un mejor control de estos pacientes.
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ARTiCULO DE REVISION

Pseudotumor hemofilico multiple
Multiple hemophilic pseudotumor

Zaira M. Flores-Reyna*, Victor H. Ramos-Pacheco y Mario A. Hernandez-Aldama

Servicio de Resonancia Magnética, Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga, Ciudad de México, México

RESUMEN

La hemofilia A y la B son enfermedades hematicas ligadas al cromosoma X causadas por
deficiencia del factor VIII y IX respectivamente. El pseudotumor hemofilico es una
presentacion rara, que ocurre en el 1-2% de los casos graves; se categorizan como lesiones
Oseas y de tejidos blandos. Presentan crecimiento lento, con expansién progresiva,
resultado de episodios de hemorragia recurrente en el sistema musculoesquelético
extraarticular. En este articulo describimos el caso de un paciente con pseudotumores
hemofilicos en radio y ctbito derecho, y en el radio izquierdo, con revisién de la literatura,
con enfoque en su apariencia en resonancia magnética.

Palabras clave: Hemartrosis. Hemofilia. Resonancia magnética.

ABSTRACT

Hemophilia A and B are X-linked clotting disorders caused by the deficiency of factor
VIII and IX respectively. Hemophilic pseudotumor is a rare complication occurring in
1-2% of patients with severe cases and are categorized as osseous and soft tissue lesions.
Present a slow growth, with progressive expansion, resulting in recurrent bleeding
episodes in the extraarticular musculoskeletal system. In this article we describe the case
of a patient with hemophilic pseudotumors in right radius and ulna and left radius, with
literature review, focus on their aparience in magnetic resonance imaging.

Keywords: Hemophilic pseudotumor. Hemophilia. Magnetic resonance.
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INTRODUCCION

La hemofilia A y B son enfermedades hema-
ticas ligadas al cromosoma X causadas por
deficiencia del factor VIII y IX respectiva-
mente'. Debe sospecharse en pacientes con
historia de hematomas de facil aparicién en
la infancia, sangrado espontdneo, sangrado
excesivo en un trauma, durante una cirugia o
historia familiar de sangrado®*®. Puede clasi-
ficarse en grados segun el porcentaje del fac-
tor de coagulacion: grave (< 1%), moderado
(1-5%) y leve (> 5%)°.

El pseudotumor hemofilico es el resultado de
episodios de sangrado repetitivo en un sitio
de fractura, hemorragia subperidstica o en
tejidos blandos. Una reabsorcion inadecuada
lleva a la formacion de una capsula alrededor
de la sangre extravasada y necrosis tisular!.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 27 afios con diagndstico de hemo-
filia A desde el 2006, sin tratamiento adecuado.
Cuenta con antecedente de reseccion de pseu-
dotumor en codo derecho en el 2018 en hospi-
tal privado. Posteriormente presenta recidiva
de la lesion, episodio de sangrado activo y es
referido al Hospital General de México.

A la exploracion fisica se observa aumento de
volumen en codo derecho, de consistencia
pétrea, con presencia de tlceras, hiperemia peri-
lesional y sangrado en capa, sensibilidad conser-
vada, arcos de movilidad activos y pasivos para
codo de flexion 125° extension —80°, fuerza mus-
cula 4/5 en escala de Kendall, sensibilidad con-
servada, pulsos periféricos palpables. En la
extremidad tordcica izquierda también se

observa tumoracion en codo, con sensibilidad
y pulsos periféricos conservados, fuerza mus-
cular 5/5 y arcos de movilidad activos y pasi-
vos de flexion 125° extension —95°.

Posteriormente se solicitan radiografias de
codo y antebrazo bilateral, asi como estudio
de resonancia magnética como protocolo de
estudio previo a tratamiento quirtrgico. En las
radiografias se observan lesiones en la diéfisis
del radio derecho, epifisis y metafisis proxi-
mal, asi como tercio proximal de la diéfisis del
cubito derecho y cubito izquierdo (inicamente
sin involucro de la epifisis distal) asociadas
con aumento de volumen de los tejidos blan-
dos (Figs. 1 y 2). En la resonancia magnética
las lesiones presentan localizacién intramedu-
lar y en tejidos blandos, con comportamiento
heterogéneo por componentes hemorragicos
en diferentes estadios (Figs. 3 y 4).

El paciente ingres6 a quiréfano, donde fue
sometido a aseo quirurgico, toma de biopsia y
cultivo. Posteriormente egres6 a domicilio en
buenas condiciones generales, con indicacién de
manejo con curaciones y ap0sitos hidrocoloides.

El resultado histopatolégico sefiala que se
trata de codgulo hemaético sin evidencia de
neoplasia.

DISCUSION

La hemofilia es el desorden hemorragico
hereditario mas comun y grave. Tanto la
hemofilia A como la B son causadas por defi-
ciencia de los factores de la coagulacion VIII
y IX, respectivamente, y se caracterizan por
sangrado excesivo después de un trauma o de
manera espontanea®. Se han descrito mds de
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Ficura 1. Ay B: radiografia en proyeccion lateral de codo
derecho. Se observan lesiones en diéafisis del radio y epifisis,
metéfisis proximal y tercio superior de la diafisis del cubito,
liticas y expansivas, con zona de transicion estrecha, sin
reaccion periostica, con aumento de volumen y de la
radiopacidad de los tejidos blandos.

Ficura 2. Ay B: radiografia en proyeccion anteroposterior y
lateral de codo izquierdo, se identifica lesion de similares
caracteristicas en el cibito con involucro de la epifisis, metafisis
proximal y diafisis.

1,000 mutaciones en los genes que codifican
los factores VIII y IX y alrededor del 30% son
mutaciones espontdneas, dichos genes se
localizan en el brazo largo del cromosoma X,
ambos tipos de hemofilia se heredan mediante
un patrén recesivo ligado al cromosoma X?,
por lo que se presentan casi exclusivamente

en hombres entre los 20 y 70 afos®. La fre-
cuencia estimada de la hemofilia es de 1 por
10,000 nacimientos y el niimero de personas
en el mundo viviendo con hemofilia es cer-
cano a 400,000%.

Los pseudotumores hemofilicos fueron des-
critos por primera vez en 1918 por Starker en
el fémur de un nino de 14 anos!. Representan
una complicacién poco comuin de la hemofi-
lia, presentdndose en el 1-2% de las personas
con formas graves de la enfermedad®.

La gravedad clinica puede clasificarse de
acuerdo con el factor de coagulacién en los
siguientes tipos®:

— Leve (> 5% de actividad; > 0.05 IU/ml).
Ocurre en el 30-40% de los casos y gene-
ralmente se presenta con hemorragia pos-
terior a un trauma o cirugia®.

— Moderado (1-5% de actividad;
0.01-0.05 IU/ml). Ocurre en el 10% y se
presenta como sangrado posterior a una
cirugfa o trauma?.

— Grave (< 1% de actividad; < 0.01 UI/ml).
Ocurre en el 50% y se presenta como san-
grado espontdneo en articulaciones, mus-
culos y tejidos blandos®.

Son resultado de episodios de hemorragia

recurrente en el sistema musculoesquelético

extraarticular?, siendo hematomas encapsula-
dos, crénicos, con un crecimiento o expansion
progresiva®, usualmente ocurren en tejidos
blandos, pero ocasionalmente pueden apare-
cer de novo en hueso o a nivel subperidstico®.

Los huesos implicados con mayor frecuencia,

en orden descendente, son el fémur, pelvis,

tibia y los pequenos huesos de la mano?.

Desafortunadamente, la mayoria son asinto-
maticos por periodos largos hasta que causan
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Ficura 3. A: T1 sagital codo izquierdo. B: T2 axial. C: STIR sagital codo izquierdo, se observa lesion intramedular con extension a los
tejidos blandos, multiloculada, de comportamiento heterogéneo con areas hipo- e hiperintensas en su interior, con capsula hipointensa

periférica, sin identificar reaccion periostica.

Ficura 4. A: T1 sagital. B y C: T2 axial de codo derecho. Las lesiones observadas en la diafisis del radio y epifisis, metafisis proximal y
tercio superior de la diafisis del clbito muestran aspecto expansivo, multiloculado, con comportamiento heterogéneo secundario a
componentes hematicos en diferentes estadios con involucro de los tejidos blandos.

compresion nerviosa, sindrome compartimen-
tal, fracturas patoldgicas, necrosis de piel y
tejidos blandos o fistulas®.

Los pseudotumores 6seos tienen una apa-
riencia radiolégica variable dependiendo
de la extension, localizacién, presencia de
destruccion 6seo cortical o medular, compo-
nente de tejidos blandos, pudiendo simular

neoplasias o procesos infecciosos, siendo los
diagnésticos diferenciales principales sar-
coma de Ewing, osteomielitis, osteosarco-
mas primarios, metdstasis, tumor de células
gigantes, plasmocitomas, condrosarcomas.
Sin embargo, ante la historia clinica y
antecedentes de episodios de sangrado recu-
rrente, el diagndstico principal es el de pseu-
dotumor hemofilico'”.
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De manera general muestran ciertas caracte-
risticas radiograficas comunes: son lesiones
liticas expansivas de diverso tamano, de loca-
lizacién intramedular o excéntrica, con bor-
des bien definidos, uni- o multiloculares,
ademds pueden mostrar engrosamiento o
adelgazamiento cortical, esclerosis, calcifica-
ciones distroficas y trabeculaciones, las cuales
atraviesan toda la lesion con o sin reaccion
peridstica asociadal?°.

Los pseudotumores subperidsticos son secun-
darios a hemorragias que causan elevacion del
periostio, con formacién de hueso subperidstico
y extension a tejidos blandos, asi como reaccién
peridstica, con calcificaciones curvilineas que se
proyectan hacia los tejidos blandos?.

Pueden clasificarse como intramusculares o
extramusculares (interfascial o subcutineo),
manifestdndose como lesiones inespecificas en
radiografia, con calcificaciones internas y con
involucro variable de las estructuras éseas’.

El ultrasonido puede utilizarse para monito-
rizar la recurrencia del pseudotumor de teji-
dos blandos, ya que no es ttil en la evaluacion
de cambios 6seos!.

La tomografia y la resonancia magnética son
utiles para determinar la extension dsea y en
tejidos blandos, asi como la relacién con estruc-
turas neurovasculares y articulares’.

En etapas tempranas la tomografia puede ser
util para determinar el origen del pseudotu-
mor y ayudar en el seguimiento, representa
un papel importante para la evaluacién de
los cambios corticales, trabeculaciones 6seas
y reaccion peridstica y también aporta infor-
macion ttil en la planeacién quirdrgical.

La apariencia caracteristica en resonancia
magnética de los pseudotumores intradseos
son lesion quisticas intramedulares de inten-
sidad de sefal variable reflejando hemorragia
aguda, crénica y porciones de céagulos orga-
nizados®.

Los pseudotumores subperiosticos se obser-
van como lesiones hemorragicas en resonancia
magnética confinados al espacio subperiostico,
con erosion cortical y reaccién peridstica,
pudiendo presentar extension intramedular o
hacia los tejidos blandos®.

Por dltimo, los pseudotumores de tejidos
blandos son lesiones heterogéneas con zonas
hiper- e hipointensas en secuencias T1 y T2,
hallazgo que representa componentes hema-
ticos en diferentes estadios de evolucion,
ademds pueden estar circunscritos por una
capsula fibrosa hipointensa®.

Debido a la poca frecuencia del pseudotumor
hemofilico, no existe un consenso sobre es-
trategias especificas para el manejo, por lo
que éste debe individualizarse. Dentro de las
opciones terapéuticas se encuentran las si-
guientes!®:

— Manejo conservador: incluye terapia de
reemplazo del factor de coagulacién e in-
movilizacion del 4rea afectadal.

— Tratamiento quirtrgico: recomendado en el
manejo temprano del pseudotumor. Las
indicaciones para la cirugia incluyen au-
mento de tamano del hematoma, deterioro
hemodindmico o presencia de alguna com-
plicaciéon como sindrome compartimental
o en aquellos pacientes que no responden
al manejo conservador. El tratamiento qui-
rurgico se ha asociado con mejores resulta-
dos, especialmente en aquellos casos en
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que fue el tratamiento de primera linea. Un
punto importante es que la aspiraciéon con
tines diagndsticos o terapéuticos esta con-
traindicada debido a que el contenido es
muy espeso para permitir un procedimien-
to exitoso, ademds de que existe riesgo de
recaida, sepsis o fistula persistente!”.

— Radioterapia: es una alternativa variable
cuando la cirugia no es posible y el trata-
miento conservado es ineficaz, al inducir
tibrosis en el componente celular del pseu-
dotumor?®.

CONCLUSION

Los pseudotumores hemofilicos son complica-
ciones poco frecuentes de desérdenes hemati-
cos que deben evaluarse de manera temprana
ante signos y sintomas compresivos en estos
pacientes. Pueden tener diferentes localizacio-
nes, siendo en orden descendente de frecuencia:
tejidos blandos, hueso y a nivel subperiéstico.

Los pseudotumores tienen una apariencia
radiografica variable, siendo la resonancia
magnética un método de imagen ttil en el
diagndstico y exclusién de otros diagndsticos
diferenciales, asi como para determinar el tra-
tamiento apropiado y seguimiento.
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CASO CLiNICO

Vesicula biliar multiseptada en paciente pediatrico

con anemia de celulas falciformes. Reporte de caso
Multiseptate gallbladder in a pediatric patient with sickle cell anemia.

Case report

Ada 0. Rodriguez-Lépez®

Servicio de Imagenologin Diagndstica y Terapéutica, Secretaria de Salud del Estado de Baja California, Instituto de Servicios de Salud Piiblica de Baja California,
Hospital General de Mexicali, Mexicali, B.C., México

RESUMEN

La vesicula biliar multiseptada es una condicion rara, de la cual hay alrededor de 150
casos descritos en todo el mundo. Documentamos el caso de un paciente de sexo mascu-
lino de 4 afos de edad con antecedente de anemia de células falciformes y padecimiento
de dolor abdominal difuso. Como estudios complementarios se realizaron estudios de
laboratorio y ultrasonidos de abdomen superior. En los nifios el diagnoéstico de vesicula
multiseptada es un hallazgo incidental, por lo cual es importante saber identificar ano-
malias congénitas y variantes anatémicas con el estudio de imagen adecuado.

Palabras clave: Vesicula biliar. Vesicula en panal de abeja. Ultrasonido. Multiseptada.

ABSTRACT

Multiseptate gallbladder is a rare condition, of which there are about 150 cases described
worldwide. We report the case of a 4-year-old male with a history of sickle cell anemia
and diffuse abdominal pain. Laboratory studies and ultrasound of the upper abdomen
were performed as complementary studies. In children the diagnosis of multiseptate
gallbladder is an incidental finding, so it is important to know how to identify congenital
anomalies and anatomical variants with the appropriate imaging study.

Keywords: Gallbladder. Honeycomb gallbladder. Ultrasound. Multiseptate.
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INTRODUCCION

La vesicula biliar multiseptada, también
conocida como «vesicula biliar en panal de
abeja», es una condicion rara que fue descrita
por primera vez por Knetsch en 1952, y de la
cual hay alrededor de 150 casos descritos en
todo el mundo.

El primer caso pediatrico se describié en una
paciente de 15 afos con dolor abdominal
recurrente y diagndstico incidental de vesi-
cula multiseptada®.

En los nios, esta enfermedad suele diagnos-
ticarse antes de la adolescencia, siendo la
edad media 9 afos y la proporcién entre
hombres y mujeres de 1:234.

INFORMACION DE CASO

Paciente de sexo masculino de 4 afios. Acude
a urgencias por cuadro de dolor abdominal
de predominio en flanco derecho con 12 horas
de evolucién. Dentro de los antecedentes de
importancia se conoce con anemia de células
talciformes, como antecedente personal no
patolégico residente de albergue (migrante de
caravana humana Haiti-Mexicali). A la explo-
racién fisica presenta fiebre 38 °C, signo de
rebote positivo, McBurney positivo. En los
andlisis de laboratorio se reporta anemia,
trombocitopenia y leucocitosis. Se solicito
estudio ecografico de abdomen superior y
apendicular donde se observa una vesicula
biliar con multiples tabiques delgados y apa-
rentes formaciones quisticas dando aspecto
en panal de abeja, compatible con una vesi-
cula biliar multiseptada (Figs. 1 A y B), el
higado en situacién y morfologia normal

Ficura 1. Ay B: estudio ecografico en modo B con transductor

lineal, se observa vesicula biliar con mdltiples tabiques delgados
y aparentes formaciones quisticas que dan aspecto en panal de
abeja.

Ficura 2. Ay B: estudio ecografico en modo B con transductor
convexo, se observa I6bulo hepético derecho y vesicula biliar
multiseptada de situacion longitudinal y transversal.

esperada para la edad, la via biliar extrahepa-
tica sin dilatacién. (Figs. 2 A y B, Fig. 3). Se
inici6 abordaje clinico por el servicio de
hematologia secundario a padecimiento de
base, indicando transfusién de hemoderiva-
dos (un paquete globular de 250 ml), asi como
medidas de hidratacién; con el posterior diag-
nostico de crisis vasooclusiva o drepanocito-
sis. Permanecié hospitalizado por 4 dias,
posteriormente se realiza la indicaciéon de
seguimiento por consulta externa; sin
embargo, no se logré el seguimiento por las
condiciones migratorias y socioculturales del
paciente.
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Ficura 3. Estudio ecografico en modo B y Doppler color con
transductor convexo; se observa lébulo hepéatico derecho,
conducto colédoco a nivel del hilio hepatico con calibre de
2.3 mm y vena porta con saturacion de color homogénea.

DISCUSION

La vesicula biliar multiseptada, aunque rara, es
una anomalia biliar a tener en cuenta en el diag-
nostico diferencial del dolor abdominal recu-
rrente en el cuadrante superior derecho en la
edad pediétrica. Existe variabilidad en la presen-
tacion de los sintomas: desde cursar asintomaéti-
cos hasta el desarrollo de abdomen agudo®°®.

El diagnoéstico regularmente es un hallazgo
incidental por ecografia, sin embargo deben
descartarse anomalias asociadas del arbol
biliar una vez observado el hallazgo, se reco-
mienda la investigacién con ultrasonido com-
plementario de abdomen superior y resonancia
magnética>’. Entre los diagnoésticos diferencia-
les se encuentran: a) adenomiomatosis de la
vesicula biliar, afecciéon adquirida en adultos
de edad media, en la cual por ecografia se
observa vesicula de pared engrosada, conte-
nido anecoico o ecogénico, imagenes murales
pseudoquisticas y artefactos de reverberacion

acustica® b) colecistitis gangrenosa, una forma
poco comun de colecistitis por ultrasonido, en
la que la vesicula biliar muestra ecos internos
que se asemejan a membranas’, y c) colestero-
losis, donde los polipos de colesterol se obser-
van como estructuras no moviles,
hiperecogénicas, sin sombra acustica posterior
que pueden aparentar aspecto quistico!’.

El diagnéstico definitivo es anatomo-patologico'.

El tratamiento quirdrgico es el definitivo en
el caso de pacientes sintomaticos. El abordaje
en pacientes asintomaticos y sin complicacio-
nes graves o anomalias asociadas se podra
realizar seguimiento ecografico periédico®.

En nuestro paciente se expone un cuadro cli-
nico de abdomen agudo no relacionado con
patologia de la vesicula y via biliar, sin
embargo, el identificar el hallazgo incidental
de una vesicula biliar multiseptada como
anomalia congénita sin relaciéon con patolo-
gia de la via biliar intra o extrahepatica puede
cobrar importancia futura, pues si bien se ha
estudiado es causa de dolor abdominal recu-
rrente. Actualmente no se han documentado
casos clinicos donde se relacione anemia de
células falciformes con vesicula multisep-
tada, pero se ha logrado comprobar la rela-
ciébn que existe con el aumento en la
incidencia en la formacién de barro biliar y
portadores de anemia de células falciformes.

CONCLUSION

Exponer este reporte de caso conduce a fami-
liarizarnos con una de las multiples anoma-
lias congénitas descritas en la bibliografia.
Actualmente solo se han evidenciado 150
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casos en el mundo; en México atn no se han
reportado casos similares, por lo que cobra
interés e importancia el estudio de dicha afec-
ciéon. Se considera entonces una anomalia
congénita poco conocida y estudiada en el
campo de la imagenologia, por lo cual suge-
rimos fomentar el interés de su estudio y el
abordaje clinico correspondiente y de acuerdo
con los métodos de imagen disponibles con-
siderando como método inicial el ultrasonido.
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CASO CLiNICO

Hallazgos en resonancia magnética de neurosifilis

en paciente infectado con VIH
Findings in magnetic resonance of neurosyphilis in a patient infected

with HIV
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RESUMEN

La sifilis es una enfermedad venérea crénica que presenta multiples manifestaciones clinicas.
La incidencia de esta enfermedad disminuy6 debido al descubrimiento de la penicilina, sin
embargo en los tltimos afos se reporta un incremento de casos especialmente de neurosifi-
lis asociado a pacientes con diagnéstico de infeccion por VIH. La neurosifilis es una presen-
tacion clinica de la sifilis que puede presentarse en estadios tempranos o tardios de la infec-
cién; los estadios avanzados, asi como las secuelas neuroldgicas irreversibles atin son
prevalentes primordialmente en pacientes con antecedente de VIH. Dichas manifestaciones
neuroldgicas son evidenciables en estudios por imdgenes como la resonancia magnética.

Palabras clave: Neurosifilis. VIH. Resonancia magnética.

ABSTRACT

Syphilis is a chronic venereal disease that presents multiple clinical manifestations. The
incidence of this disease decreased due to the discovery of penicillin, however, in recent
years an increase in cases, especially neurosyphilis associated with patients diagnosed
with HIV, has been reported. Neurosyphilis is a clinical presentation of syphilis that can
occur in early or late stages of infection; advanced stages as well as irreversible neurolo-
gical sequelae are still prevalent primarily in patients with a history of HIV, these neuro-
logical manifestations are evident in imaging studies like magnetic resonance imaging.

Keywords: Neurosifilis. HIV. Magnetic resonance.
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INTRODUCCION

Las personas infectadas con VIH pueden
verse comprometidas por una variedad de
procesos infecciosos (de origen bacteriano,
viral o fuingico) y neopldsicos. La coinfeccion
con sifilis ocurre en aproximadamente en el
1.5% de los pacientes, lo que acelera el desa-
rrollo de complicaciones meningovasculares
a menudo con accidentes cerebrovasculares
tempranos. Es por ello por lo que la neurosi-
tilis en pacientes VIH tiene un periodo de
latencia mas corto para la progresion y la pre-
sentacion clinica neuroldgica evidente. La
afectacion del sistema nervioso central ocurre
en el 5 a 10% de los pacientes no tratados y
puede ocurrir en cualquier etapa de la infec-
cién sifilitical.

Los individuos inmunocompetentes con fre-
cuencia eliminan a Treponema pallidum del
liquido cefalorraquideo (LCR), incluso sin tra-
tamiento antibiético, caso que no ocurre del
todo en pacientes con VIH. Debido a esto
muchos pacientes con neurosifilis son asinto-
maéticos o tienen sintomas inespecificos como
dolores de cabeza, convulsiones, cambios de
personalidad y confusién. Los casos sintoma-
ticos se pueden dividir en cuatro tipos basa-
dos en la clinica predominante caracteristica:
meningea, vascular, paresia general y tabes
dorsal. Las formas més comunes de neurosi-
tilis son la meningea y la vascular, mientras
que la paresia general y la tabes dorsal son
raras en la era de los antibiéticos®. Los sinto-
mas que ocurren con la forma meningea se
parecen a las de cualquier meningitis aguda:
cefalea, neuritis craneal e hidrocefalia. Esta
forma generalmente ocurre en los primeros
dos afos de infeccion. La sifilis vascular tipi-
camente ocurre entre los 5 a 7 afios después

de la infeccién primaria y se caracteriza por
cefalea, hemiparesia transitoria y hallazgos
anormales en el LCR. Los hallazgos de labo-
ratorio en neurosifilis incluyen pleocitosis,
concentraciones elevadas de proteinas, o una
prueba VDRL (venereal disease research labora-
tory) positiva. Si el LCR VDRL es positivo, es
altamente especifico para neurosifilis, pero
esta prueba es negativa en aproximadamente
la mitad de los pacientes con neurosifilis. Por
ende, el diagndstico puede ser dificil. Es ahi
que los estudios por imdgenes, en particular
la resonancia magnética (RM) de cerebro
cumple un papel importante al momento del
diagndstico®.

La neurosifilis tiene una amplia variedad de
hallazgos de imagen. Dentro de ellas se des-
cribe atrofia leve a moderada, lesiones en sus-
tancia blanca, infartos corticales y subcorticales,
gomas, realce leptomeningeo, neuritis y arteri-
tis®.

Las gomas son lesiones poco frecuentes, sue-
len tener ubicacién periférica en la corteza del
hemisferio cerebral. En las imdgenes de tomo-
grafia computarizada (TC), aparecen como
lesiones de localizacion periférica, que son
isodensas con respecto a la corteza. En ima-
genes de RM, son isointensas con respecto a
la sustancia gris en secuencias potenciadas en
T1 e hiperintensas en secuencias potenciadas
en T2 y que tras la administracién de con-
traste muestran realce, el realce leptomenin-
geo suprayacente también puede estar
presente. También se menciona que en las
imagenes de RM pueden verse regiones ines-
pecificas con sefal incrementada en secuen-
cia T2; ha habido informes de neurosifilis en
pacientes VIH positivos, que demuestran
hiperintensidad ponderada en T2 a nivel
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mesiotemporal, un hallazgo que imita la ence-
falitis por herpes, por lo que se ha ganado la
reputacion de imitador del herpes simple o de
la encefalitis limbica debido a los cambios
temporales mesiales involucrados. Muy a
pesar de lo mencionado, la neurosifilis gene-
ralmente no se considera de gran importancia
en el diferencial de hiperintensidades del
lIébulo temporal; las causas comunes suelen
ser infecciones del sistema nervioso como la
encefalitis por herpes simple, enfermedad de
Lyme, encefalitis limbica y patologia vascular
como arteriopatia cerebral autosémica domi-
nante que producen infartos subcorticales y
leucoencefalopatia, en este caso la atrofia
ayuda a diferenciar la neurosifilis; mientras
que el herpes se caracteriza por un leve efecto
de masa, con edema cortical y subcortical
profundo’.

Dentro de otros hallazgos se incluyen la evi-
dencia de imagenes sugerentes de zonas de
infartos a cualquier edad, por lo que la sifilis
meningovascular siempre debe estar en el
diagnostico diferencial de un paciente infec-
tado por el VIH que presenta un infarto cere-
bral. Los infartos se localizan tipicamente en
el territorio de la arteria perforante de los
ganglios basales y tronco encefélico; el terri-
torio de la arteria cerebral media es otra ubi-
cacién comun. Con respecto a los nervios
craneales, especialmente los nervios éptico y
vestibulococlear, se han visto involucrados®*.
Estas otras formas de afectacion de la sifilis
también puede inducir por ende al desarrollo
de una neuritis craneal, particularmente en el
nervios craneales segundo, tercero y octavo,
que puede ser observado especialmente con
las técnicas de supresion de grasa, asi como
la RM con contraste ha demostrado su

utilidad en la deteccién de neuritis 6ptica. El
reconocimiento reciente de estas formas agre-
sivas de sifilis como la goma del nervio 6ptico,
perineuritis y neuritis orbitaria en pacientes
seropositivos para el VIH, justifica un énfasis
renovado en la consideracion de la sifilis ocu-
lar y la neurosifilis en el diagndstico diferen-
cial.

Respecto al protocolo, se utilizan secuencias
en T1 axiales potenciadas con gadolinio y sin
contraste, con reconstrucciones sagitales y
coronales, secuencias T2/FLAIR axiales y
una secuencia de RM potenciada en T1 satu-
rada de grasa axial de 3 mm de la fosa pos-
terior; también se recomienda el empleo de
secuencias RM FIESTA axial de 0.6 mm desde
el hueso occipital hasta el pefiasco. Este pro-
tocolo estd disenado para incluir en la eva-
luacién los nervios craneales III, VII y VIII,
que son los nervios mds cominmente afecta-
dos por la neurosifilis meningea.

Algunos hallazgos neurorradiolégicos, en
imégenes por TC y RM, si bien inespecificos,
en un escenario clinico adecuado y depen-
diendo del estadio de la sifilis pueden aportar
al diagnéstico y descartar otros diferenciales:
realce meningeo, gomas, accidente cerebro-
vascular (ACV), hidrocefalia, atrofia, mielitis,
periostitis y osteitis. Se pueden encontrar alte-
raciones ademds en sustancia blanca, pares
craneales, raices espinales y coclea, entre
otros*.

A pesar de la era actual de avances médicos,
la incidencia de la sifilis estd aumentando y
los casos se estdn encontrando en los paises
desarrollados también. Como la neurosifilis
imita tantas enfermedades, es pertinente ser
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consciente de su presentacion en esta era del
VIH. El pronéstico puede cambiar segun el
tipo de neurosifilis y qué tan temprano se
diagnostique y trate la enfermedad. Los indi-
viduos con neurosifilis asintomatica o neuro-
sifilis meningea generalmente vuelven a la
salud normal. Las personas con sifilis menin-
govascular, paresia general o tabes dorsal
generalmente no vuelven a la salud normal,
aunque pueden mejorar mucho®.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino de 22 afios. Con
antecedente de reciente diagndstico de infec-
cién por VIH, presentando conteo de CD4 89
y carga viral de 606,680 copias. Actualmente
con tratamiento antirretroviral acude por pre-
sentar dolor retroocular de ojo izquierdo de un
mes de evolucién, acompanado de cefalea
frontal ipsilateral de tipo pulsatil de intensidad
leve-moderada; posteriormente refiere dismi-
nucioén de la agudeza visual (AV) del mismo
0jo, acompanado de ptosis palpebral, desarro-
llados en un lapso paulatino de uno a dos dias.

Examen fisico al ingreso

— DPares craneales:

e [II, IV, VI: mirada primaria con exotro-
pia de ojo izquierdo (OI), con presencia
de ptosis palpebral izquierda, con mo-
vimientos conjugados, con limitacion
de OI para la abduccion, aduccién, su-
pra- e infraversion, con presencia de
anisocoria por midriasis de OI, con
reflejo fotomotor ausente en OI, pre-
sente enojo derecho (OD).

e VIL: con asimetria facial en reposo y a
la gesticulacién por ptosis del Ol, sin
embargo, con adecuado cierre palpe-
bral en ambos ojos.

Resto de estudio neurolégico sin alteracion.

Estudios de laboratorio

— Prueba treponémica anti-T. pallidum san-
gre: reactivo; difusion reagina plasmatica
réapida en suero: positivo. VDRL de LCR:
positivo.

Estudio de imagen

— TC: sin hallazgos significativos.
— Resonancia magnética (RM).

EVOLUCION

Se inicia tratamiento especifico, con evolucién
tavorable, evidenciada por mejoria clinica a
expensas de mejoria en agudeza visual 20/100
O], sin presentar nuevos datos de focalizacion.

Diagnostico de egreso: neurosifilis.

DISCUSION

La neurosifilis es altamente tratable con los
antibidticos apropiados. Por lo tanto, el reco-
nocimiento y manejo temprano son esencia-
les. Sin embargo, el diagndstico rapido de
neurosifilis es un desafio. La neurosifilis con
compromiso ocular es frecuente en pacientes
coinfectados con VIH y sifilis, principalmente
en aquellos con recuento bajo de células
CD4°.
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Ficura 1. Secuencia T1+Gd. Corte axial. A: se observa realce en el borde anterior de ambos pedtnculos cerebrales. B: se observa realce
a nivel de la raiz del Ill par craneal izquierdo (trayecto cisternal), asi como realce del nervio 6ptico izquierdo en su segmento intracraneal
e intracanalicular. C: realce focal aracnoideo a nivel frontal basal derecho.

Ficura 2. Secuencia FLAIR. A: se observa hiperintensidad en el borde anterior de peddnculo cerebral izquierdo. B: hiperintensidad a nivel
ventral del puente, quiasma 6ptico y en la emergencia del Il par craneal izquierdo. C: hiperintensidad a nivel frontal basal derecho.

La forma temprana de neurosifilis general-
mente afecta el LCR, con compromiso de
meninges y vasculatura, mientras que las for-
mas tardias afectan el cerebro y el parénquima
de la médula espinal. La sifilis ocular puede

ocurrir en cualquier etapa, con o sin compro-
miso adicional del sistema nervioso central®.

Es importante recalcar que la neurosifilis se
clasifica en cinco tipos por imagenes:
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neurosifilis asintomatica, sifilis meningea,
vasculitis sifilitica, sifilis parenquimatosa y
goma sifilitica. Otros hallazgos suelen ser
infarto cerebral, realce leptomeningeo o lesio-
nes inespecificas de sustancia blanca.

La afectacién ocular puede ser silenciosa o
presentarse como uveitis anterior, coroiditis,
retinitis, neuritis 6ptica y dacrioadenitis. Res-
pecto a la afectacion del nervio 6ptico puede
ser unilateral o bilateral, y en RM se mani-
fiesta como perineuritis, anterior o retrobul-
bar o neuritis 6ptica. En la sifilis 6ptica la
perineuritis suele ser asintomética; en la neu-
ritis Optica, sin embargo, suele haber una falla
visual rdpida, que es la forma de afectacion
ocular que se presenté en nuestro caso clinico
con un realce del nervio 6ptico, quiasma
optico y III par craneal asociado a realce
meningeo de estructuras adyacentes, hallaz-
gos evidenciados en secuencia de T1 + Gd y
FLAIR (Figuras 1y 2).

Los diagnésticos diferenciales para pacientes
VIH que presenten un cuadro de afectacion
ocular incluyen sobre todo las infecciones
oportunistas, como Cryptococcus, histoplasma,
herpes zoster, citomegalovirus y sifilis. En el
caso de Cryptococcus los hallazgos por RM
incluyen dilatacion ventricular, seudoquistes,
criptococomas y realce leptomeningeo en la
base del crdneo, entre otros. En herpes zdster
se describe inflamacion focal y alteracién de
la barrera hematoencefélica a nivel mesiotem-
poral evidenciados en la RM como aumento
de la senal en T2 asociado a un realce de los
nervios craneales tras la administraciéon de
gadolinio, siendo lo mds caracteristico el leve
efecto de masa, con edema cortical y subcor-
tical profundo que acompanan a estas lesio-
nes que no son evidenciados en una infeccién

por sifilis. En cuanto a la encefalitis por cito-
megalovirus, con frecuencia suelen encon-
trarse un aumento no especifico de la senal
T2/FLAIR en la sustancia blanca, sin realce
con el contraste y sin ejercer efecto de masa.
También hay ventriculitis, por ende, se puede
observar realce de la superficie ependimaria
e hidrocefalia, hallazgos poco caracteristicos
en una infeccién por sifilis®.

La mayoria de los hallazgos por imagenes son
inespecificos, como ya se describi6, por lo que
un escenario clinico adecuado y dependiendo
del estadio de la sifilis, la RM puede aportar
al diagnostico y descartar otros diferenciales;
por ultimo en pacientes infectados con VIH
que presenten pérdida o disminucion de
vision inexplicable, es importante poner énfa-
sis en la estimaciéon de neurosifilis y sifilis
ocular en nuestros diagnésticos diferenciales,
debido a que la sifilis se considera una de las
causas de neuritis Optica®.

CONCLUSION

Se menciona que dos tercios de los pacientes
con neurosifilis tienen reportes normales en
estudios de TC, esto debido a que la mayoria
de los hallazgos de imagen son inespecificos
y que las caracteristicas de imagen son simi-
lares en diferentes etapas de la enfermedad.
Se recomienda el empleo de RM para eviden-
ciar los hallazgos ya descritos y sobre todo
para la exclusiéon de otras enfermedades.

Es importante recalcar que la neurosifilis
dentro de sus muchas presentaciones también
puede inducir neuritis craneal, particular-
mente en los nervios craneales segundo, ter-
cero y octavo. Especialmente con las técnicas
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de supresion de grasa, la RM con contraste ha
demostrado su utilidad en la deteccién de
neuritis Optica.
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Encefalitis herpética
Herpetic encephalitis
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RESUMEN

El virus herpes simple es un virus ubicuo en humanos. Generalmente produce cuadros
infecciosos que en la mayoria de las personas son médicamente imperceptibles, pero va
acompanado de la produccién de anticuerpos y conlleva el estado de portador. Las
manifestaciones clinicas y el curso de la infeccion dependen de la edad y el estado
inmunitario del huésped. Por lo tanto tiene un amplio espectro de formas clinicas de
presentacion, siendo la mds frecuente la afectaciéon mucocutdnea y la mdas grave la
encefalitis, cuyas manifestaciones neuroldgicas son evidenciables en estudios de imagen
como la resonancia magnética y la tomografia.

Palabras clave: Encefalitis. Herpes virus. Resonancia magnética.

ABSTRACT

Herpes Simplex Virus is a ubiquitous virus in humans. It generally produces infectious
pictures that in most people are medically imperceptible, but is accompanied by the
production of antibodies and leads to the carrier state. The clinical manifestations and the
course of the infection depend on the age and immunological status of the host. Therefore,
it has a wide spectrum of clinical forms of presentation, the most frequent being
mucocutaneous involvement and the most serious being encephalitis, whose neurological
manifestations are evident in imaging studies such as magnetic resonance imaging and
tomography.

Keywords: Encephalitis. Herpes virus. Magnetic resonance.
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INTRODUCCION

La encefalitis viral aguda es una emergencia
médica, se define como una inflamacion del
parénquima cerebral con evidencia de disfun-
cién neuroldgica consecuencia de la infeccion
de un virus que afecta al sistema nervioso
central. En la mayoria de los casos se desco-
noce el agente, siendo la encefalitis por virus
herpes simple (VHS) la causa méas comuin de
encefalitis esporadica, que cuenta con una
variedad de presentaciones clinicas, desde
meningitis aséptica y fiebre hasta una forma
grave rapidamente progresiva que involucra
alteracion de la consciencia.

La infeccién por VHS-1 representa mas del
90% de los casos, los sintomas incluyen
encefalopatia focal con dolor de cabeza, fie-
bre, alteracién de la consciencia y sintomas
psiquiatricos debido a la afectaciéon de las
estructuras limbicas, se asocia con una morbi-
mortalidad en hasta un 70% sin tratamiento,
esto debido a las complicaciones que puede
llegar a presentar, siendo la mas frecuente las
convulsiones y en menor frecuencia la hemo-
rragia intracraneal.

La presentacion clinica junto al electroencefa-
lograma (EEG) y prueba de reaccion en cadena
de la polimerasa (PCR) de liquido cefalorra-
quideo son herramientas clave para su diag-
nodstico. Sin embargo, dado que los falsos
negativos o el diagndstico tardio pueden
retrasar el inicio del tratamiento, por lo que
los pacientes pueden desarrollar las compli-
caciones ya mencionadas, es en este escenario
que los estudios de imagen desempenan un
papel fundamental tanto para el diagndstico
precoz como en el seguimiento posterior ante
la ausencia de la mejoria de los sintomas en

las semanas siguientes al inicio del trata-
miento'.

Dentro de los estudios de imagen, la tomo-
grafia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM) pueden desempenar un
papel importante en la determinacién del
diagndstico y la extension de la enfermedad.
La RM se considera la prueba radiol6gica més
sensible, con cambios generalmente visibles
dentro de los 2 a 3 dias posteriores al inicio
de los sintomas, caracterizados por afecta-
cion asimétrica bilateral del sistema limbico,
incluidos los l6bulos temporales mediales,
las cortezas insulares y los l6bulos frontales
inferolaterales y las circunvoluciones cingu-
ladas. La poblacion de menor edad presenta
patrones atipicos afectando ambos hemisfe-
rios cerebrales y, en raras ocasiones, del mes-
encéfalo y la protuberancia®.

Los hallazgos radiolégicos tipicos de la RM
en encefalitis herpética son la presencia de
cambios asimétricos con aumento de la sefal
en ponderaciones T2 en las regiones corticales
y subcorticales de los lébulos temporales
mesiales, los 16bulos frontales inferiores y la
insula. Puede haber difusion restringida aso-
ciada a pérdida de la interfaz entre la materia
blanca y gris y realce leve o nulo tras la admi-
nistraciéon de contraste. Las hemorragias pete-
quiales suelen aparecer después de 48 h. A veces
también se puede ver compromiso de regiones
extratemporales y giro cingulado. La atrofia y
encefalomalacia de las regiones correspon-
dientes pueden verse como secuelas, por ende,
el diagnoéstico precoz y el tratamiento con aci-
clovir son cruciales.

Los diagnésticos diferenciales mas comunes
que se deben considerar son los infartos y el
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estado epiléptico. Los estados epilépticos se
presentan de forma unilateral y suelen afectar
principalmente a la corteza. El edema postic-
tal suele estar mas extendido y afecta predo-
minantemente a toda la corteza hemisférica.
Mientras que la preservacién de los ganglios
basales es una caracteristica clave, que nos
ayudara a diferenciar el infarto agudo de la
arteria cerebral media en imdgenes pondera-
das por difusién (DWI).

PRESENTACION DE CASO CLINICO

Paciente mujer de 57 afos, natural de Vene-
zuela, en Espafa desde hace 7 afios. No refiere
viajes recientes al extranjero. Sin antecedentes
patolégicos de interés.

Enfermedad actual: El cuadro clinico inicia
hace 12 dias caracterizado por cambios de com-
portamiento, la familia de la paciente not6 pér-
dida de memoria progresiva y confusion. Una
semana antes de su ingreso present progre-
sion de sus sintomas caracterizado por alucina-
ciones auditivas y visuales, no podia reconocer
a los miembros de su familia y mostraba un
comportamiento desinhibido, asi como sensa-
cién de alza térmica asociada a convulsiones
intercurrentes, por lo que fue derivada a
nuestro hospital.

Examen fisico al ingreso:
— Signos vitales: pardmetros normales.
— Peso: refiere pérdida en los dltimos meses.

Exploracion neurolégica:

— Consciente, desorientada en tiempo y
espacio. Presenta una leve afasia motora y
sensorial, pero el resto del examen neuro-
l6gico fue normal.

— Impresiona de comportamiento extrano,

obedece bien d6rdenes, pero a veces hace
algunas maniobras circunstanciales.
EEG: muy persistente actividad epilepti-
forme intercritica y crisis electroencefalogra-
ficas en una amplia region centrotemporal
derecha.

Estudios de laboratorio:

— Puncién lumbar: tension inicial (de aper-
tura) 130 mmH,O (90.0-180.0), glucosa
72 mg/dl, células 58 cél/mm? (5% polimor-
fonucleares, 95% mononucleares), protei-
nas 0.43 g/1; lactato 2.28 mmol/l, liquido
no xantocrémico.

— Prueba serolégica PCR VHS-1: positivo.

Estudios de imagen:
- TC.
- RM.

Evolucién:

— Después del tratamiento antiviral, la
paciente se recuperd bien. Se le realizé
seguimiento por parte del equipo de neu-
rologia y no informé mas convulsiones,
dolores de cabeza o confusién mientras
tomaba el medicamento antiepiléptico leve-
tiracetam. Se programa una RM de segui-
miento a los 10 meses del alta para evaluar
la evolucion de la enfermedad.

— Diagnéstico de egreso: Encefalitis herpética.

DISCUSION

Los estudios de neuroimagen se utilizan
ampliamente para la evaluacién de una sos-
pecha diagnéstica de encefalitis herpética.
Cabe recalcar que la TC muestra hallazgos
inespecificos y areas de baja densidad con
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Ficura 1. Tomografia axial computarizada. A-C: se describe hipodensidad con pérdida de diferenciacion cortico-subcortical en insula
derecha.

FiGurA 2. Resonancia. Secuencia T2. A-C: corte axial. Afectacion predominantemente cortical con mala definicién cortical subcortical del
l6bulo temporal derecho, afectando a su region medial (hipocampo), que se extiende anteriormente por region frontobasal y giro recto,
asi como por la insula y levemente afectando de forma focal al cingulo derecho. Existe también afectacion de la insula izquierda, en
menor medida.

efecto de masa, tipicamente en regiones del anormalidades acordes a los hallazgos plantea-
sistema limbico?®. dos en la literatura sobre dicha afeccién (Fig. 1).
En el caso presentado, la TC de craneo revel6 En RM es caracteristica la afectacién del sis-
bajas densidades tanto en los 16bulos tempora- tema limbico, incluyendo los giros fronto-orbi-
les anterior y medial como en la corteza insular, tarios temporal inferomedial, corteza insular
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Ficura 3. Secuencia FLAIR, axial. A-C: areas de hiperintensidad de sefial a nivel de ambos I6bulos temporales a predominio derecho
extendiéndose a region medial (hipocampo), frontobasal y giro recto, asi como la insula y cingulo ipsilateral.

FiGura 4. Secuencia DWI axial. Area de restriccion a la difusion
a nivel de la insula en forma bilateral a predominio derecho.

y capsula externa, y en ocasiones el giro cingu-
lado. La afectacion de los ganglios basales, 16bu-
los occipital y parietal es menos frecuente. Esta
afectacién se presenta como intensidad de la
sefal en secuencias T2/FLAIR; la disrupcion

de la barrera hematoencefdlica se puede
demostrar por reforzamiento con medio de
contraste después de la primera semana. La
RM es el estudio de imagen de eleccién con
una sensibilidad que va del 90 al 100%. En
nuestro caso el estudio de RM present6 en
secuencia T2 axial, zonas hiperintensas que
compromete ambos l6bulos temporales, que
en secuencias FLAIR se representan como
zonas de edema citotéxico en ambos 16bulos
temporales a predominio derecho; dichos
hallazgos estdn en relacién con los signos
radioldgicos que se describen en una encefa-
litis herpética (Figs. 2-4). Hay que tener en
cuenta que los cambios en el sistema limbico
se demuestran por RM mucho antes de que
se encuentren cambios en una TC%

En nuestro estudio, los productos de PCR
mostraron que el agente infeccioso era el
VHS-1. Este tipo de encefalitis puede ocurrir
en todos los grupos de edad, puede presen-
tarse con estado mental alterado, convulsio-
nes o déficit neurolégico focal por las areas
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comprometidas, que como se vio en nuestro
paciente fueron el 16bulo temporal, frontal, el
cingulo y la insula a predominio derecho. Por
ende, la investigacion de la encefalitis incluye
punciéon lumbar, RM como la modalidad de
neuroimagen preferida en HSE debido a su
mayor sensibilidad, EEG y un contexto clinico
especifico®.

CONCLUSION

La encefalitis viral es una enfermedad con
alta prevalencia mundial. Entre las adverten-
cias clinicas que mencionar y que harfan sos-
pechar de una neuroinfeccién herpética esta
la naturaleza febril casi constante de la ocu-
rrencia, ademads de los sintomas neurolégicos
fluctuantes que a veces caracterizan un ata-
que isquémico transitorio. Es en estos casos
en los cuales los estudios por imagen desem-
pefian un rol importante en el diagnoéstico.
Los hallazgos en TC incluyen lesiones de baja
densidad, edema y, con menor frecuencia,
hemorragia, pero por lo general se vuelve
positiva solo en la enfermedad avanzada y no
debe usarse para hacer el diagnoéstico inicial.
Es ahi donde la RM nos permite el reconoci-
miento de los patrones de imagen en las pri-
meras etapas, lo que facilitara un diagnéstico
correcto y oportuno; dichos hallazgos inicia-
les se limitan a los l6bulos frontales inferior
y temporal medial, de forma unilateral que
puede diseminarse al lado contralateral
como dareas hipointensas en las secuencias
ponderadas en T1 e hiperintensas en las
secuencias ponderadas en T2/FLAIR. Estos
hallazgos se describieron en nuestro caso
clinico, lo que permitié un diagndstico y
tratamiento oportuno, ya que un retraso en
el inicio de antivirales puede provocar un

deterioro neuropsicoldgico permanente y un
aumento de la mortalidad.

Ademas de reconocer las caracteristicas radio-
loégicas de la encefalitis por VHS, para el
diagndstico es esencial un enfoque integral y
multidisciplinario que analice las imagenes
en combinacién con la presentacion clinica y
la microbiologia®.
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CASO CLiNICO

Reporte de caso y revision de la literatura del evento

isquémico cerebelar bilateral
Case report and review bibliography of bilateral cerebellar ischemic

event
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RESUMEN

El ataque cerebrovascular se encuentra dentro de las primeras cinco causas de defuncién
en México y genera importantes gastos en la salud publica. Su rdpida detecciéon y opor-
tuno tratamiento determinaran el impacto en la calidad de vida del paciente. La alta
mortalidad de los eventos cerebelosos isquémicos lo vuelven el centro de atencién de este
articulo. Repasaremos brevemente la embriologia y anatomia de la vasculatura arterial
cerebral, asi como el cuadro clinico que pudiera desencadenar. Se presenta el caso de un
evento isquémico cerebelar bilateral por una posible variante de arteria cerebelosa poste-
ro inferior dnica.

Palabras clave: Accidente. Cerebrovascular. Cerebelo. Posteroinferior. Isquémico. Tomografia.

ABSTRACT

Stroke is among the first five causes of death in Mexico and generates significant public
health expenses. Its rapid detection and timely treatment will determine the impact on
the patient’s quality of life. The high mortality of ischemic cerebellar events makes it the
focus of this article. We will briefly review the embryology and anatomy of the cerebral
arterial vasculature, as well as the clinical the clinical presentations that patients could
manifest according to the affected segments. We present the case of a bilateral cerebellar
ischemic event due to a possible single posterior inferior cerebellar artery variant.

Keywords: Accident. Cerebrovascular. Cerebellum. Posteroinferior. Ischemic. Tomography.
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INTRODUCCION

La enfermedad cerebrovascular se define como
un trastorno en el cual un 4rea del encéfalo se
afecta de forma transitoria o permanente por
isquemia o hemorragia, estando uno o mas
vasos sanguineos cerebrales afectados inte-
rrumpiendo el suministro de oxigeno. Son siné-
nimos las denominaciones de ictus, ataque
cerebrovascular y apoplejia’. En México, durante
el ano 2020 present6 una tasa de mortalidad de
293 casos por cada cien mil habitantes, incre-
mentada de forma significativa conforme la
poblacién envejece?. Representa un reto para la
salud publica por el impacto de sus secuelas,
que incluyen cierto grado de discapacidad y
aumento en la solicitud de servicios de salud®.

Los accidentes vasculares cerebelares son rela-
tivamente poco frecuentes y representan menos
del 10% de todos los accidentes cerebrovascu-
lares. Debido a su ubicacién en la fosa posterior
pueden provocar la compresion del cuarto ven-
triculo y del tronco encefélico, conduciendo a
hidrocefalia y hemorragia stibita que llevan a
un rapido deceso de no ser diagnosticados y
atendidos tempranamente®. Respecto a la inci-
dencia del infarto cerebeloso, la forma unilate-
ral representa el 64.3% de los casos y la forma
bilateral el 35.7% (causando infarto cerebeloso
masivo con mds frecuencia)’. La mayoria de los
infartos ocurren en los territorios de la arteria
cerebelosa posteroinferior (ACPI) y su espectro
clinico muestra los siguientes patrones: una
forma asintomética, el sindrome de Wallenberg
(causado por la afeccién del bulbo raquideo
lateral), infarto en territorios distales a las
ramas corticales y finalmente un infarto cere-
beloso masivo (con compresién del tronco ence-
falico e hidrocefalia aguda)®. El infarto
cerebeloso unilateral se ha relacionado con la

presencia de aterosclerosis de grandes vasos
con estenosis aterosclerética correspondiente
> 50%, enfermedad de pequefio vaso, diseccién
adrtica, enfermedad de Moya Moya, aneurisma
arterial, arteritis y displasia de la arteria verte-
bral®, mientras que la forma bilateral presenta
mayor asociacion con variantes anatomicas de
la circulacion cerebelar, siendo, de nueva
cuenta, la arteria con mds prevalencia de varia-
ciones la ACPI: se observa que es hipoplasica
en el 15-32% de los casos, ausencia unilateral
reportada en el 6-26% de los casos y ausencia
bilateral en el 2-3.6% de los casos’.

La ACPI (generalmente) se origina en la arteria
vertebral a una distancia promedio de aproxi-
madamente 16 o 17 mm por debajo de la unién
vertebrobasilar’”. La vasculatura cerebral
comienza a desarrollarse durante la tercera
semana de vida intrauterina (longitud céfalo-
caudal de 2 mm) y para el dia 50 (longitud
céfalo-caudal de 40 mm) en casi todos los
embriones se pueden identificar las ramas arte-
riales principales del tronco cerebral (Fig. 1)®. La
arteria cerebelar posterior se desarrolla en la
octava semana de gestacién como consecuencia
de la expansion del prosencéfalo, proviene como
continuacién de la arteria comunicante posterior
y de la arteria carétida interna, teniendo inicial-
mente ramas prominentes (arterias coroidea
posterior, diencefdlica y mesencefalica) hasta
que se elonga y comunica con la arteria basilar.
Siendo un cambio no constante este tltimo, en
algunos cerebros adultos, persiste el patrén
embrionario temprano y la ACP sigue siendo
una rama de la ACI. Variantes de la longitud, el
tamano y la direccion de las principales arterias
de la circulacién posterior del cerebro (ACP, arte-
ria cerebelosa anteroinferior [ACAI] y ACPI)
estdn determinados por el desarrollo del cere-
belo en la quinta etapa de Padget’.
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La ACPI discurre hacia dorsal alrededor de la
porcién superior del bulbo raquideo, pasando
entre los origenes del nervio vago y el nervio
accesorio, sobre el peddnculo cerebeloso infe-
rior hasta la superficie inferior del cerebelo,
donde se divide en dos ramas: la rama medial
que continta hacia dorsal hasta el vermis, entre
los dos hemisferios del cerebelo; mientras que
la lateral irriga la superficie inferior del cere-
belo, hasta su borde lateral, donde se anasto-
mosa con las ramas cerebelosa anteroinferior y
cerebelosa superior de la arteria basilar. Mues-
tra cinco segmentos principales: pl-segmento
medular anterior, p2-segmento medular lateral,
p3-segmento amigdalomedular, p4-segmento
teloveloamigdalino y p5-segmento cortical (Fig.

2. La ACPI irriga la médula, los plexos coroi-

deos, las amigdalas, el vermis inferior y las

caras inferiores de los hemisferios cerebelosos.

Se han planteado varias hipdtesis para explicar

la patogenia de los infartos cerebelosos bilate-

rales en el territorio de la ACPI":

— Ambas ACPI se originan a partir de una
arteria basilar ocluida.

— El origen, o bien las ramas tributarias
principales, para ambas arterias cerebelo-
sas posteroinferiores pueden ser de un
solo lado, derecho o izquierdo.

— Efecto de volumen causado por un gran
infarto de la ACPI unilateral.

— Mecanismo hemodindmico con hipoper-
fusion en las ramas mads periféricas.

— Evento cerebrovascular embélico simulta-
neo doble.

El resto de las arterias que participan en la
irrigacion cerebelar son la arteria basilar, arte-
ria cerebelosa superior, arteria cerebelosa
anteroinferior, arteria espinal posterior y la
arteria espinal anterior.

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente de 70 afios, originaria
y residente de la Ciudad de México, diabética
e hipertensa de larga evolucién con mal apego
al tratamiento, con antecedente de COVID-19
en noviembre de 2021 sin llegar a requerir
hospitalizacion.

Al interrogatorio indirecto se obtiene la infor-
macién de iniciar el padecimiento actual el
dia 11 de mayo de 2022, cuando sufre caida
de su plano de sustentacion, sin pérdida del
estado de alerta y sin otras alteraciones apa-
rentes. El dia 16 de mayo de 2022 inicia con
nauseas que conducen al vomito hasta en tres
ocasiones, con mareo continuo y cefalea holo-
craneana, por lo que sus familiares realizan
medicién de glucosa capilar encontrando una
cifra de 60 mg/dl y recibe atenciéon de médico
particular por hipoglucemia, revirtiendo el
cuadro hipoglucémico. El dia 20 de mayo de
2022 al encontrarse en su hogar, presenta
deterioro neurolégico subito caracterizado
por: disartria, desviaciéon de la comisura labial
hacia la izquierda y diaforesis. Sus familiares
activan un cédigo de emergencia y es trasla-
dada por unidad mévil a nuestro nosocomio.

A su ingreso y tras la valoracion por el servicio de
urgencias, se tiene la alta sospecha diagnéstica de
evento cerebro vascular de tipo isquémico. Se
decide realizar estudio de tomografia computari-
zada de craneo en fase simple con equipo Philips
Ingenuity de 64 detectores, en adquisicion trans-
versal y reconstrucciones coronales y sagitales,
encontrando a nivel cerebeloso hipodensidad,
simétrica, con involucro de ambos hemisferios infe-
riores y vermis correspondiendo al territorio de las
ramas mediales de la ACPI bilateral , la adquisicién
axial y reconstrucciones correspondientes son
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Ficura 1. Etapa 7 de Padget: vista lateral de un embrién de 40 mm
(50 dias de vida intrauterina). En amarillo se representa el
desarrollo del sistema nervioso central. La configuracion final de
las ramas arteriales principales del tronco cerebral se puede
visualizar casi por completo. AAudl: arteria auditiva interna; AAXx:
arteria axilar; ACA: arteria cerebral anterior; ACAI: arteria
cerebelosa anteroinferior; ACC: arteria cardtida comun; ACE:
arteria carotida externa; AChA: arteria coroidea anterior; AChP:
arteria coroidea posterior; ACI: arteria cardtida interna; ACM:
arteria cerebral media; ACoP: arteria comunicante posterior; ACP:
arteria cerebral posterior; ACPI: arteria cerebelosa posteroinferior;
ACS: arteria cerebelosa superior; ADie: arteria diencefalica; AEsM:
arteria estriada medial; Alnn: arteria innominada; AMaxExt: arteria
maxilar externa; AMaxInt: arteria maxilar interna; AMes: arteria
mesencefalica; AMM: arteria meningea media; AOft; arteria
oftalmica; ArAo: arco adrtico; ASub: arteria subclavia; ASupOA:
arteria supraorbitaria; ATriA: arteria trigeminal anterior; AVert:
arteria vertebral; DuctA: ducto arterioso.

mostradas en la figura 3; se obtuvieron medidas
totales de: 44 x 32 x 23 mm y un volumen apro-
ximado de 17 ml, indice de atenuacion de 21-26
unidades Hounsfield. Sin condicionar efecto de
volumen al momento del estudio que condicio-
nara herniacién. El resto de la exploracién mostré
al parénquima cerebral supratentorial con dismi-
nuciéon generalizada del volumen de las

Médula

FIGURA 2. Representacion de los segmentos anatémicos de la
arteria cerebelosa posteroinferior: segmento medular anterior,
segmento medular lateral, segmento amigdalomedular, segmento
teloveloamigdalino y segmento cortical. Se puede observar la
estrecha relacién que mantiene con los pares craneales cuyo
origen o trayecto se localizan en ubicaciones mas caudales.
ACAI: arteria cerebelosa anteroinferior; ACP: arteria cerebral
posterior; ACS: arteria cerebelosa superior; AVert: arteria
vertebral; HemslInt: hemisferio interno; HemsLat: hemisferio
lateral; HemsMed: hemisferio medio; Plex. C.: plexo coroideo.

circunvoluciones, condicionando aumento en la
amplitud de los surcos y cisuras. Los nticleos de
la base sin alteraciones en la densidad. El sistema
ventricular simétrico, con adecuada amplitud,
indice de Evans actual de 0.25. Los tejidos blan-
dos y 6seos de caracteristicas normales.

Se concluye que se trata de un evento isqué-
mico subagudo en territorio de ACPI bilateral,
a considerar variante anatémica vascular aso-
ciada (ACPI tnica), en la figura 4 se muestra
esquematicamente la distribucién del parén-
quima isquémico esperado en esta variante
anatémica vascular.

Y se sugiere a servicio tratante seguimiento
estrecho por el sitio de localizacién del
evento cerebrovascular y la probabilidad de
desarrollar edema perilesional, llegando a
comprimir al tallo cerebral. Ademas de
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Ficura 3. Tomografia computarizada de craneo en fase simple: A: corte transversal. B: corte coronal. C: corte sagital derecho. D: corte
sagital izquierdo, donde se observa hipodensidad en territorio de la arteria cerebelosa posteroinferior bilateral, en relacién con un evento

isquémico subagudo.

Ficura 4. Esquemas del cerebelo donde se representan las
imagenes tipicas de evento cerebrovascular isquémico cuando
se ocluye la arteria vertebral extracraneal y variante de arteria
cerebelosa posteroinferior (nica.

considerar derivar a tercer nivel de atencién
para adecuado manejo y complementar pro-
tocolo de estudio con resonancia magnética
y angiografia en caso de considerarse nece-
sario.

DISCUSION

El infarto cerebeloso debe ser considerado
como una primera posibilidad diagndstica,
dado que la ACPI tiene gran importancia cli-
nica, asi como elevada variabilidad anatémica.

Se ha encontrado que los accidentes cerebrovas-
culares cerebelosos resultan en una alta morbili-
dad y mortalidad®. Son de peor prondstico
aquellos de tipo hemorragico que los isquémicos
y dentro de estos, la evolucion clinica dependera
de si existe compresion del tronco encefélico
(recordando que posee centros de regulacion de
funciones bdsicas como la respiracioén, barore-
ceptores y pares craneales), aquellos eventos
isquémicos con un volumen mayor o igual a
20 ml tendran mayor probabilidad de desarrollar
hidrocefalia y compresion del tronco encefélico.

El cuadro clinico, segtin el segmento afectado
de la ACPIJ, es variable: cuando estan afectadas
las ramas mediales el paciente puede desarro-
llar vértigo, nduseas, vomitos e inestabilidad
postural, siendo posible el desarrollo del sin-
drome medular lateral (también llamado sin-
drome de Wallenberg), caracterizado por la
presentaciéon aguda o progresiva de vértigo
con nistagmo, nduseas y vomitos, asi como dis-
fagia, disfonia y disartria; mientras que la afec-
cién de las ramas laterales puede manifestarse
con dismetria e hipotonia ipsilateral”.

Segtn lo anteriormente mencionado, nuestra
paciente presenta riesgo de afeccién al tronco
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encefalico, asi como la probabilidad de desarro-
llar edema perilesional, ya que, por el tiempo
de evolucion, el evento cerebrovascular isqué-
mico se encuentra ya en un estadio subagudo.
La instauracién de su cuadro clinico fue pro-
gresiva, de aproximadamente 10 dias y fue
enmascarada inicialmente por un cuadro de
hipoglucemia. Sin embargo, requiere valora-
cién integral y ajuste de tratamientos para con-
trolar las enfermedades crénico degenerativas
y asi disminuir la morbimortalidad y secuelas
de limitacién funcional a corto plazo. Recorde-
mos también que la COVID-19 es un estado
protrombdético y pudo estar directamente rela-
cionada con la instauracion del evento cerebro-
vascular isquémico de nuestra paciente, ademas
de la vacunacién y los cuadros de trombosis
recientemente reportados en la literatura que
se encuentran ain en estudio; al interrogatorio
dirigido se detalla que la paciente recibi6 tres
dosis del biolégico recombinante ChAdOx1-S,
sin efectos adversos al momento de las aplica-
ciones. Se mantiene un pronéstico reservado
para la vida y la funcién segtin evolucion.

FINANCIAMIENTO

Los autores declaran no haber recibido finan-
ciamiento para este estudio.

CONFLICTO DE INTERESES

Los autores certifican no tener conflicto de
intereses.

CONSIDERACIONES ETICAS

Proteccion de personas y animales. Los auto-
res declaran que para esta investigacion no se

han realizado experimentos en seres huma-
nos ni en animales.

Confidencialidad, consentimiento informado
y aprobacion ética. Los autores han seguido
los protocolos de su centro sanitario/institu-
cién para acceder a los datos de las historias
clinicas. Se ha obtenido el consentimiento
informado de los pacientes y se cuenta con la
aprobacion del Comité de Etica. Se han seguido
las recomendaciones de las guias SAGER.

Declaracion sobre el uso de inteligencia
artificial. Los autores declaran que no se uti-
liz6 ningdn tipo de inteligencia artificial
generativa para la redaccién ni la creacion de
contenido de este manuscrito.

REFERENCIAS

J

. Diagndstico y tratamiento temprano de la enfermedad vascular cerebral
isquémica en el segundo y tercer nivel de atencién [Internet]. Ciudad de
Meéxico: Secretaria de Salud; 16/03/2017. Disponible en: http://imss.gob.
mx/profesionales-salud/gpc

N

. Nota técnica estadistica de defunciones registradas de enero a agosto de
2020 [Internet]. México: INEGI; 2020. Disponible en: https://www.inegi.
org.mx/contenidos/programas/mortalidad /doc/defunciones_registra-
das_2020_nota_tecnica.pdf

. GBD 2019 Stroke Collaborators. Global, regional, and national burden of
stroke and its risk factors, 1990-2019: a systematic analysis for the Global
Burden of Disease Study 2019. Lancet Neurol. 2021;20(10):795-820.
doi:10.1016/5S1474-4422(21)00252-0.

4. Wang PQ, Ding ZG, Zhang GB, Wang Y, Liu JZ. A study on lesion pattern
of bilateral cerebellar infarct. Eur Rev Med Pharmacol Sci. 2015;19(10):
1845-51.

. Gurer G, Sahin G, Cekirge S, Tan E, Saribas O. Acute bilateral cerebellar
infarction in the territory of the medial branches of posterior inferior cere-
bellar arteries. Clin Neurol Neurosurg. 2001;103(3):194-6.

. Lei Miao H, Yan Zhang D, Wang T, Tian Jiao X, Qun Jiao L. Clinical impor-

W

o1

(=}

tance of the posterior inferior cerebellar artery: a review of the literature.
Int J Med Sci. 2020;17(18):3005-19.
. Bertulli L, Robert T. Embryological development of the human cranio-facial

N

arterial system: a pictorial review. Surg Radiol Anat. 2021;43(6):961-73.

[os)

. Macchi V, Porzionato A, Guidolin D, Parenti A, De Caro R. Morphogenesis
of the posterior inferior cerebellar artery with three-dimensional recons-
truction of the late embryonic vertebrobasilar system. Surg Radiol Anat.
2005;27(1):56-60.

. Kang DW, Lee SH, Bae HJ, Han MH, Yoon BW, Roh JK. Acute bilateral
cerebellar infarcts in the territory of posterior inferior cerebellar artery.
Neurology. 2000;55(4):582-4.

10. Duncan GW, Parker SW, Fisher CM. Acute cerebellar infarction in the PICA

territory. Arch Neurol. 1975;31(6):364-6.

el

85



