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ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES

DEFINICION Es una enfermedad Es una enfermedad | Es un trastorno Es una condicién *Esclerosis
cronica inflamatoria inflamatoria desmielinizante caracterizada por concéntrica de Balo
autoinmune autoinmune del inflamatorio dafio neuroldgico - Rara enfermedad
caracterizada por SNC que se inmunomediado del causado por la desmielinizante
desmielinizacion y caracteriza SNC. Clinicamente se | destruccion de las primaria del SNC.
pérdida axonal con clinicamente por caracteriza por una vainas de mielina -Se observan
sintomas ataques encefalopatia aguda en el centro de la aéreas
progresivos. recurrentes de asociada a trastornos | protuberancia concéntricos de

neuritis dptica neurologicos (desmielinizacion desmielinizacion
y mielitis transversa | multifocales. . pontina). alternando con
(longitudinalmente Ocasionalmente se | zonas indemnes.
extendida). encuentran

lesiones similares

en otras regiones

(desmielinizacion

extra - pontina)

ETIOLOGIA e  Multifactorial -Presencia de - Se desencadena una | Pacientes La enfermedad es
-Alelo anticuerpos reaccién cruzada alcohdlicos desconocida,
HLADRB1*1501 especificos contra inmunoldgica cuando | crénicos o con comparte
-Agentes virales fam. | la acuaporina 4 se estd en contacto enfermedades caracteristicas
Herpes (IlgG-AQP4). con un agente cronicas clinicopatoldgicas
*Autoanticuerpos - Ocurre con infeccioso o vacuna. acompanadas de con la esclerosis

que atacan los
antigenos propios
-Factor protector: luz
solar

-Lin Th1 dafo celular
en EM

*Irrupen
funcionamiento de
mielina
*Enlentecimiento,
bloqueo de fibras
nerviosas
*Desmielinizacion
HISTOPATOLOGIA
Dafio el mecanismo
de transmisién de
impulsos eléctricos
de la célula

-Los Macréfagos
atacan las vainas de
mielina del axon,
produciendo el dafio
axonal
desmielinizante. Esta
es la accion
autoinmune de la
enfermedad .

4 areas tipicas de
afectacion:

1. Periventricular

2. Yuxtacortical

3. Infratentorial

4. Médula espinal

asociacion con
infecciones virales y
bacterianas.

HISTOPATOLOGIA
-Lesiones agudas:
Edema y necrosis
-Lesiones cronicas:
Gliosis y atrofia,
Desmielinizacion
extensa, Dafio
axonal, Afectacion
sustancia gris y
blanca. Infiltrado-
mononuclear,
macrofagos, linfos
TCD3+ CD8+

PATRONES
HISTOLOGICOS
-Cavitario
-Desmielinizante

- Activacion
equivocada de linfos
T que ataca la
mielina,
oligodendrocito y la
neurona.
-infecciones ocurren
1 mes antesdel inicio
de la enfermedad.

Epstein-Barr
Herpes simple
Varicela zoster
Influenza
Rubeola
Sarampion
Coxsackie
Citomegalovirus

-Antecedente de
inmunizacion
HISTOPATOLOGIA
Macréfagos con
mielina en su interior
-Infiltrado
inflamatorio
perivenular en
patron "manguitos
perivasculares"
-Necrosis
-Hemorragia
-Dafio axonal
-Inclusiones
citoplasmaticas.

desnutricion o
desequilibrios
hidroelectroliticos
HISTOPATOLOGIA
-Destruccion de las
vainas de mielina,
con cilindroejes y
cuerpos neuronales
relativamente
indemnes, excepto
en el centro de la
lesion, en la que
puede existir
necrosis celular.
-Comienza en el
rafe medial, y
afecta parte o toda
la base de la
protuberancia en
forma simétrica.

- Se evidencia
fagocitosis reactiva
y células gliales a
través de focos de
desmielinizacion.
-No existen
lesiones
inflamatorias.
-Alrededor del 10%
de los casos
presentan
desmielinizacion
extrapontina

multipley la
encefalitis aguda
diseminada, lo que
indica su posible
origen autoinmuni-
tario.

Fisiopatologia
Agresion directa de
los oligodendroci-
tos, que presentan
nucleos picnéticos,
que sugiere la
induccién de
apoptosis.




CUADRO
CLINICO

Afectacion de
estructuras del SNC:
Nervio optico, tallo
cerebral, medula
espinal, cerebelo.
-Neuritis dptica
-Oftalmoparesia
internuclear
-Limitacién para
realizar mov oculares
(diplopia)

-Neuralgia del
trigémino

-Mielitis

-Fatiga

-Disartria paroxistica
-Convulsiones ténicas
-Pérdida del tono
muscular

-Afasia paroxistica
-Espasticidad
-Disfuncidn cognitiva
-Disfuncién urinaria,
nicturia

-Disfuncién eréctil,
anorgasmia

-Signo de Lhermitte

Neuritis 6ptica:
Disminucion de la
agudeza visual
progresiva en horas o
dias, en uno o los
dos ojos + dolor
periorbitario
relacionado con la
movilidad ocular.
-Desaturacion
colores rojo y verde
Mielitis

Proceso inflamatorio
de la medula espinal.
Muchas etiologias.
-Afeccién motora,
sensitiva + afeccion
de esfinteres.
Afeccion tallo
cerebral

-Nucleos de los
nervios
oculomotores
-Fasciculo
longitudinalmedial
-Centros superiores

3/4 px lera
manifestacion es
neuritis optica.
-Unilateral 65-85%
-Intervalo entre
sintomas visuales y
medulares es
variable (dias-afios)
-Singultus (disnea)

Neuritisoptica+neu
romielitis dptica es
mas severa 40%
con pérdida visual.
-5 afos px ciegos
-Dolor ocular
-Paredes vasculares
engrosadas hasta
la periferia de la
retina (fondo de
0jo)

Inflamacidn de

med espinal es

simétrica

-Afecta tractos

sensoriales y

motores

o Tetraplejia

e Paraplejia

e Disfuncion del
esfinter

-Signo de Lhermitte

(sensacion de

descarga eléctrica

en espalda al

flexionarla cabeza)

-Dolor radicular

33%

Sintomas aparecen a
los 4 dias 0 2
semanas después de
la infeccidn o
aplicacién de la
vacuna.
-Inicialmente
Fiebre, cefalea,
vomitos

-Cuadro neuroldgico
depende de la
localizacion de la
lesion en SNC
-Encefalopatia

-Sx piramidal:
hemiplejia, ataxia
-Mononeuropatia
craneal

-Mielitis

-Afasia

-Sx hemisensitivo

-Tetraparesia
progresiva
subaguda
-Paralisis
pseudobulbar con
disartria.
-Imposobilidad de
protuir la lengua.
-Paralisis parcial o
completa de los
movimientos
oculares
horizontales.
-Alteraciones
pupilares.
-Babinsjy bilateral
-ROT aumentados
-Sindrome de
enclaustramiento
(locked in
syndrome)
-Posturas
anormales
-Paralisis
respiratorias
-Alteracion de la
conciencia

-Se manifiesta
como una
encefalopatia
subaguda con
signos de
disfuncion
neuroldgica focal.
-El curso clinico es
monofasico en la
mayor parte de los
pacientes, con
evolucion rapida
hacia la mortalidad
semanas a meses
después de su
inicio.

-Los pacientes con
un cuadro de
encefalopatia
progresiva,
asociado a HTE.

- No provoca
compromiso
infratentorial.

CLASIFICACION

1. Remitente
recurrente:

1. Monofasico
-Ocurrencia de los

1. Desmielinizacion
pontina:




Periodos de actividad
con sintomas
neuroldgicos,
mejoran, después
recaen.

-1 o mas lesiones
asintomadticas en

al menos 2 de las 4
topografias
(periventricular,
yuxtacortical,
intratentorial,
medular) + RM con
lesiones.

2. Primaria
progresiva:

Bandas oligoclonales
en LCR.

Progresién de 1 afo,

eventos en 1 mes.
-Incapacitante
-Sobrevivencia 90%
a 5 afios

2. Recurrente
-Ocurrencia de los
eventos en 3
meses.
-Sobrevivencia del
70%

Destruccién de las
vainas de mielina
en el centro de la
protuberancia.

2. esmielinizacion
extra pontina:
lesiones similares
en otras regiones:
talamo, nucleo
subtalamico,
cuerpo geniculado
externo, putamen,
globo palido,
capsulainterna,
sustancia blanca
del cerebeloy
capas profundas de
la corteza cerebral.

sin brotes o
remisiones.
DIAGNOSTICO Resonancia -RM: Lesiones -Estudios de - El diagnédstico de El diagndstico
magnética largas en la medula | laboratorio son certeza de esta mediante la
(lesiones que se extienden a | normales: LCR entidad es anatomia
desmielinizantes) través de 3 o mas -Elevacion anatomopatoldgico | patoldgica
-T1, hipointenso segmentos momentdnea de -TC de cerebro: especifica.

(blanco).

-T2, hiperintenso

(negro).
Lesiones redondas,
ovaladas, bordes
definidos, menos de
5 mm.
Ubicacidn:region
periventricular, tallo
cerebral, medula
espinal
**Diseminacion en
espacio y tiempo.
- Analisis LCR:
busqueda de Ig
intratecales.
Potenciales evocados
visuales: medir
respuesta de via
visual

vertebrales.
-Secuencia FLAIR:
lesiones menos de
3 mm-

-Fase aguda:
captacion de
gadolinio, edema,
necrosis.

-LCR: Analisis
citoquimico,
Pleocitosis mixta de
linfos y
polimorfonucleares
Recuento celular
+50/Ml

-Niveles elevados
de proteina 14-3-3
-AQP-4 se expresa
en los nervios
opticos, el
hipotalamo, el tallo
cerebral y la
sustancia gris de la
medula espinal.
-Detecta BOC 35%
y desaparecen
durante el curso de
la enfermedad.

leucos.

-RM: lesiones tipicas
80% px
Hiperintensidades en
secuencias

T2 y FLAIR,
patronmoteado,
diseminadas,
asimétricas, bordes
mal definidos

normal o evidenciar
alteraciones como
lesiones de baja
densidad en
regiones pontinas y
extrapontinas, sin
efecto de masa.
-RMN de cerebro:
mayor sensibilidad
y especificidad para
confirmar el
diagndstico. En
algunos casos
puede visualizarse
en la RMN cerebral
una caracteristica
lesidn en “alas de
murciélago” en la
base protube-
rancial.

-Examen del LCR
suele ser normal, o
mostrar una ligera
hiperproteinorra-
quia

-RM: encontramos
la imagen tipica en
“capas de cebolla”,
de anillos
concéntricos
hipointensos en
secuencias Tl e
hiperintensos en
T2, alternando con
sustancia blanca
normal isointensa;
tras la inyeccion de
gadolinio las capas
desmielinizadas
muestran un realce
en anillo.
-Espectroscopia:
incremento del
pico de colina con
un descenso de N-
acetilaspartato,
incremento del
recambio
membranoso y el
dafio neuronal.
-LCR se puede
encontrar un
incremento del
indice de I1gG y
bandas
oligoclonales.




TRATAMIENTO

1. Tx inmunomodu-
lador:

-Interferdn
-Acetato de
glatirdmero
-Natalizumab
-Fingolimod
-Terifunomida

2. Tx de las recaidas
-Metilpednisona
intravenosa

3. Tx sintomatico
-Mejorar sintomas

Recuperacion
incompleta
-Discapacidad
progresiva
-50% px con
ceguera

FARMACOS

-Corticoesteroides:

metilprednisolona
-Plasmaféresis
-1gG intravenosall

-No hay un tx
especifico
*Esteroides

*|g intravenosas
*Plasmaféresis

No existe un
tratamiento
especifico de la
enfermedad.
-Fisioterapia
-Glucocorticoides
-Pacientes con
manifestaciones
extrapiramidales:
administracion de
agentes dopami-
nérgicos

En algunos casos
hay beneficio de:
-Corticoides
-Plasmaféresis
-Inmunosupresion.
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