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Resumen

Introduccion: La Lesion Desmielinizante Tumefactiva (TDL) es una variedad
poco comun de Esclerosis Mdultiple (EM), cuya fisiopatologia aun no se ha
dilucidado. Su prevalencia se acerca al 0,3 por 100.000 habitantes. Su
presentacion clinica es la de una lesién ocupante de espacio y, a pesar de ser
una variedad de EM, no manifiesta la sintomatologia tipica. Estas razones
constituyen un desafio diagndstico y terapéutico ya que facilmente se asemeja
a patologias neoplasicas del sistema nervioso central, por ejemplo, los gliomas.
Este trabajo tiene como objetivo entregar una herramienta diagndstica y
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terapéutica, destacando el proceso basado en dispositivos de imagen para
evitar procedimientos invasivos innecesarios.

Métodos y métodos: Realizamos una busqueda bibliografica en Pubmed y
Google Scholar con las palabras, lesién tumefacta desmielinizante, glioma,
esclerosis multiple, linfoma primario del sistema nervioso central, fisiopatologia,
tratamiento y complicaciones.

Conclusiones: La lesidon inflamada desmielinizante es una enfermedad rara
cuya manifestacion clinica es facil de confundir con procesos neoplasicos
cerebrales. Un historial médico detallado juega un papel importante y permite
sospechar sobre la base de un historial patolégico personal de esclerosis
multiple. Si bien el diagndstico se confirma con una biopsia, el desarrollo de la
resonancia magnética ha traido consigo una mejor resolucion y poder
diagnostico, al punto que, dadas las circunstancias adecuadas y la historia clinica
detallada, la biopsia puede ser prescindible. Diagnosticada y tratada
precozmente, la enfermedad tiende a no desarrollar secuelas significativas en
el paciente; sin embargo, debe tenerse en cuenta que existe el riesgo de
desarrollar esclerosis multiple.

Palabras clave: lesion tumefacta desmielinizante, glioma, esclerosis multiple,
linfoma primario del sistema nervioso.

Abstract

Introduction: Tumefactive Demyelinating Lesion is a rare variety of Multiple
Sclerosis (MS), whose physiopathology has not yet been elucidated. Its
prevalence is close to 0.3 per 100.000 habitants. Its clinical presentation is that
of a space-occupying lesion, and despite being a variety of MS, it doesn’t
manifest the typical symptomatology. These reasons constitute a diagnostic
and therapeutic challenge since it easily resembles central nervous system
neoplastic pathologies, for example, gliomas. This paper aims to deliver a
diagnostic and therapeutic tool, highlighting the process based on imagen
devices to avoid unnecessary invasive procedures.

Methods: We carried out a bibliographic search in Pubmed and Google Scholar
with the words, Demyelinating swollen lesion, glioma, multiple sclerosis, primary
lymphoma of the central nervous system, pathophysiology, treatment, and
complications
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Conclusions: Demyelinating swollen lesion is a rare disease whose clinical
manifestation is easy to confuse with neoplastic brain processes. A detailed
medical history plays an important role and allows suspicion based on a
personal pathological history of multiple sclerosis. Although the diagnosis is
made by obtaining a biopsy, the development of magnetic resonance imaging
has brought with it a better resolution and diagnostic power, to the point that,
given the appropriate circumstances and detailed clinical history, the biopsy
may be dispensable. Diagnosed and managed early, the disease tends not to
develop significant sequelae in the patient; however, it must be borne in mind
that there is a risk of developing multiple sclerosis.

Keywords: Demyelinating swollen lesion, glioma, multiple sclerosis, primary
central nervous system lymphoma

Resumo

Introdugao: A lesdo inchada desmielinizante e uma variante esquisita da
Esclerose Multipla, cuja fisiopatologia nao foi elucidada ainda. A sua
prevalénciaesta perto de 0.3/100.000 habitantes. Sua manifesta¢aoclinica e
duma lesdoespaco ocupante, e ainda sendo variante da MS, ndo presenta seus
sintomasclassicos. E por isto, que o diagndstico e o tratamento e um reto,
especialmente porque simula patologias neoplasicas do Sistema nervosa
central como o glioma. Neste artigo, tentamos fazer uma ferramenta
diagnostica e terapéutica, sublinhando a utiliza¢gdo de técnicas de imagens para
evitar os procedimentos invasivos.

Materiais e Métodos: Para a elaboracao foi realizada uma busca bibliografica
no Pubmed e no Google Scholar com as palavras, Demyelinating swollen lesion,
glioma, multiple sclerosis, lymphoma primario do sistema nervoso central,
fisiopatologia, tratamento e complica¢des.

Conclusoes: A lesao desmielinizante edemaciada é uma patologia rara, cuja
manifestacao clinica é facilmente confundida com processos neoplasicos
cerebrais. Uma histéria médica detalhada desempenha um papel importante e
permite a suspeita com base em uma histéria patoldgica pessoal de esclerose
multipla. Embora o diagndstico seja confirmado com bidpsia, o
desenvolvimento da ressonancia magnética trouxe consigo melhor resolucgao e
poder diagndstico, a tal ponto que, dadas as circunstancias adequadas e uma
histéria clinica detalhada, a biopsia pode ser dispensavel. Diagnosticada e
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tratada precocemente, a doenca tende a nao desenvolver sequelas significativas
no paciente, porém, deve-se ter em mente que existe o risco de desenvolver
esclerose multipla.

Palavras-chave: Lesao desmielinizante inchada, glioma, esclerose multipla,
linfoma primario do sistema nervoso central

Introduccion

Hay gran variedad de diagndsticos diferenciales para los gliomas, de los cuales
la lesién tumefacta desmielinizante (TDL, por sus siglas en inglés) corresponde
a uno de los mas infrecuentes y dificiles. La TDL, también conocida como
esclerosis multiple tumefacta (TMS, por sus siglas en ingles), pseudo-tumor y
lesién desmielinizante similar a tumor, son términos que sefalan lesiones
cerebrales que representan un reto diagnostico dadas sus semejanzas con la
patologia neoplasica cerebral, y en menor medida con abscesos, vasculitis y
enfermedad granulomatosa (Algahtani et al., 2017). Se caracteriza por ser una
lesién aguda y extensa (mayor a 2 cm) ubicada en el sistema nervioso central
(SNQ). En la actualidad reconocida como una variante de la esclerosis multiple
(EM), con tendencia simular procesos neoplasicos tanto clinico, radiolégica e
histopatologicamente (Algahtani et al., 2017). En el presente documento se
evaluara la TDL a profundidad haciendo énfasis en el diagnostico diferencial con
la patologia oncologica cerebral.

Materiales y métodos

Realizamos una busqueda bibliografica en Pubmed y Google Scholar con las
palabras, Lesion tumefacta desmielinizante, glioma, esclerosis multiple, linfoma
primario de sistema nervioso central, fisiopatologia, tratamiento vy
complicaciones, encontramos 320 referencias de las cuales se analizaron 24.

Resultados

Definicién y epidemiologia

Descrita por primeravez por Kepes en 1993 (Kepes, 1993), la TDL fue reconocida
como una variante de la EM, aunque es importante recalcar que existen
reportes donde el diagnostico corresponde a un proceso desmielinizante
inflamatorio idiopatico diferente (Frederick and Cameron, 2016; Sanchez et al.,
2017).

Pagina | 100



Neurociencias Journal Vol 28NUm 3 Esquivel My Arriola J.

Se caracteriza por ser una lesion aguda y extensa (mayor a 2 cm) ubicada en el
sistema nervioso central (SNC) que puede acompariarse de edema perilesional,
efecto de masa y captacién de contraste en patron anular (Algahtani et al., 2017;
Frederick and Cameron, 2016).

La prevalencia de TDL se estima entre 1-3 casos por cada 1000 casos de EM. Su
incidencia anual se estima cercana a los 0.3/100.000 (Algahtani et al., 2017). Es
mas frecuente en la segunda y tercera década de la vida, sin embargo, el rango
de edad es muy amplio. Segun algunos estudios, 4% de la poblacién afectada es
menor a los 18 afios, mientras que otro 4% es mayor a los 65 afios (Frederick
and Cameron, 2016). Se estima desde un 62% hasta un 75% de los casos de TDL
se presentan en pacientes femeninas (Frederick and Cameron, 2016). Algunos
estudios reportaron que tan solo el 5% de los casos que desarrollan una TDL
eran conocidos con esclerosis multiple; hasta un 53-78% de los pacientes que
presentaron una TDL sin antecedentes de EM, eventualmente desarrollaron EM
al cabo de unos afios (Algahtani et al., 2017).

Fisiopatologia y patogénesis

La patogénesis es desconocida (QI et al., 2015), sin embargo, se ha observado
participacion por parte del sistema inmune, la presencia de bandas
oligoclonales en el liquido cefalorraquideo y reportes anecdoticos de respuesta
favorable ante Rituximab y PLEX (Plasma Exchange, por sus siglas en inglés)
indican alguna mediacion por parte de mecanismos inmunolégicos mediados
por células B (Fan et al., 2012; Seifert et al., 2012). Se han encontrado algunos
desencadenantes importantes como el Fingolimod y el Natalizumab, las
infecciones virales (como VIH), enfermedades autoinmunes, entre otras(Mujic et
al., 2002). Se han logrado excluir algunas asociaciones propuestas en el pasado,
como la asociacién con la vacunacién (Algahtani et al., 2017). Igualmente se ha
descartado que la TDL fuera un estado intermedio entre EM y encefalomielitis
aguda (1).

El Fingolimod es un medicamento aprobado desde el 2010 para el manejo de
esclerosis multiple recidivante-remitente, fue inicialmente desarrollado para
reducir la frecuencia de exacerbaciones y retrasar el desarrollo de incapacidad
propio de la EM (La Mantia et al., 2016). Se ha asociado al TDL, puesto que las
lesiones aparecen durante el curso del tratamiento con Fingolimod. Se ha
postulado que genera un efecto paroxistico al afectar las células inmunes
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inhibitorias, causando cambio en un subconjunto de linfocitos, lo cual genera
una mayor actividad del proceso patolégico y las lesiones desmielinizantes
(Algahtani et al., 2017). Asimismo, se ha identificado que al cesar el tratamiento
con Fingolimod puede conducir a TDL, el mecanismo propuesto se basa en que
al retirar el medicamento se genera un flujo intenso de linfocitos al SNC con
reconstitucion del sistema inmune (Algahtani et al., 2017).

Una TDL puede ser producto de infecciones virales, enfermedades autoinmunes
(como Lupus Eritematoso Sistémico, sindrome de Sjogren, enfermedad de
Behcet, neuromielitis éptica) y enfermedades malignas (por ejemplo, carcinoma
de células renales). Bajo estas circunstancias se ha propuesto que el proceso
desmielinizante tumefacto no es producto de EM; sino, producto de edema
vasogénico y mielinolisis inducida por macro6fagos. En este escenario es posible
que la interaccién del sistema inmune sea mucho mas discreta, teniendo un
papel mas importante un componente inflamatorio (Algahtani et al., 2017).

Clinica y diagndstico

La clinica corresponde a una lesidn espacio-ocupante, y suele ser
polisintomatica (Jain et al., 2017), donde sus principales determinantes son el
tamafio y la ubicacion. Es importante mencionar que, a pesar de su importante
correlacion con la EM, la sintomatologia debida al proceso desmielinizante es
menos florida (Hardy and Chataway, 2013). La sintomatologia motora, sensorial,
cognitiva y cerebelosa son predominantes; su tiempo de instauracién puede ser
desde dias a semanas. Las crisis convulsivas tanto focales como generalizadas
son una de las principales manifestaciones. Dado que la principal ubicacién de
la TDL es supratentorial suele asociar cambios agudos del comportamiento,
alteracion de la memoria, afasia, apraxia, elevacién de presion intracraneal y
sindrome de Gertsmann (Hardy and Chataway, 2013; Ql et al., 2015). En menor
cantidad hay pacientes que asocian encefalopatia o alteracion del estado de
vigilia. En nifios se ha reportado con mayor frecuencia cefalea y emesis (Hardy
and Chataway, 2013).

Existen multiples herramientas para realizar el diagndstico; sin que se tenga una
prueba que genere diagnostico definitivo. Aunado a este aspecto, es frecuente
el diagnostico preoperatorio errado (QI et al.,, 2015). Una muestra de LCR
pueden orientar al diagndstico, se han reportado bandas oligoclonales, sintesis
elevada de IgG, pleocitosis y elevacidén de proteinas, aunque la muestra puede
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ser normal (Sanchez et al., 2017). Es comun también que la clinica mejore una
vez que el paciente ha recibido esteroides (Ql et al., 2015).

La RM es el estudio de imagenes ideal para evaluar este tipo de lesion, aunque
se ha demostrado que la mejor eficacia diagndstica preoperatoria se alcanza
cuando se combina tanto TC como RM, (Kim et al., 2009). Usualmente una TDL
afecta la sustancia blanca, no obstante, la sustancia gris puede verse
involucrada. Su ubicacion tipica corresponde a l6bulos frontal y parietal; sin
embargo, se pueden presentar tanto en puente y cerebelo como médula espinal
(Sanchez et al., 2017), el 67 % de los pacientes presentan lesiones unicas, y su
tamafio es mayor de 2 cm (Hardy and Chataway, 2013). Se pueden presentar
efecto de masa en 45% de los casos, y edema perilesional en el 77% (Chiavazza
et al., 2018). No es infrecuente hallar datos de esclerosis multiple.

Existen otros hallazgos que pueden observarse, como restriccion periférica de
DWI (Diffusion-weighted Magnetic Resonance Imaging, por sus siglas en inglés),
captacién venosa de medio de contraste o dilatacion perilesional en angiografia
cerebral. Las imagenes de perfusibn demuestran un volumen sanguineo
cerebral relativo bajo (Barbosa et al., 2019); sin embargo, su valor ha sido
variable. El Coeficiente de Difusion Aparente (ADC, por sus siglas en inglés)
correlaciona positivamente con la celularidad; no obstante, el TDL presenta un
rango heterogéneo de valores (Barbosa et al., 2019). En la secuencia de T2 la
masa se nota hiperintensa; ademas en dicha secuencia se puede ver un anillo
hipointenso en la misma zona donde se puede apreciar leve hipointensidad en
T1 (Suh et al., 2018).

La captacion de contraste con gadolinio ocurre en 95-100 % de los casos,
presentan variados patrones: anillos abiertos o cerrados; aspecto homogéneo,
heterogéneo, puntiforme o concéntrico. Es muy sugestivo de TDL encontrar un
anillo abierto o con captacion incompleta de contraste en contacto con materia
gris, tanto en corteza como en ganglios basales (Hardy and Chataway, 2013),
llegando a una especificidad de 94-98%; sin embargo, su incidencia fue de 35%
en algunos reportes (Suh et al., 2018).

La Espectroscopia por RM (MRS, por sus siglas en inglés) permite medir
metabolitos que traducen caracteristicas como sintesis de membranas
celulares, metabolismo celular, neurotransmision, ruptura de membranas
celulares y glicOlisis anaerobia (Butteriss et al., 2003). Estos metabolitos y sus
respectivos valores pueden orientar a un diagndstico, pero ninguna de dichas
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pruebas es realmente concluyente. Por ejemplo, en gliomas es usual encontrar
niveles disminuidos de N-acetil-aspartato (NAA) y aumentados de colina, asi
como aumento de lactato; sin embargo, tanto los gliomas como la TDL elevan la
relacion colina/NAA (lkeguchi et al., 2018). La caracteristica que finalmente
diferencia una patologia de la otra es el desarrollo en el tiempo. Los gliomas
muestran crecimiento constante en RM seriadas, mientras que las TDL tienen a
mantener un mismo tamafo (Butteriss et al., 2003).

La biopsia no siempre es necesaria para confirmar el diagndstico; si es posible
evitarla se puede prevenir la morbilidad potencial propia del procedimiento
(Abdoli and Freedman, 2015). Pacientes con imagenes caracteristicas de
desmielinizacion, otras lesiones tipicas de EM, diagndstico preexistente de EM u
otras enfermedades desmielinizantes, pueden apoyar el criterio de iniciar un
tratamiento empirico (Frederick and Cameron, 2016). Se realiza biopsia cuando
el diagndstico no es claro o cuando se tiene un curso clinico rapidamente
progresivo, sin embargo, hasta el 31% de los pacientes que son llevados a
biopsia no tienen diagndstico conclusivo, pudiéndose confundir con
astrocitomas de bajo grado e infartos (Barbosa et al., 2019). La ubicacién de la
toma de la biopsia es importante, si la muestra es tomada en la periferia de la
lesién, es posible confundir la muestra con un glioma, mientras que del nucleo
las muestras se asemejan mas a un infarto (Pakos et al., 2005). Los hallazgos de
una biopsia intraoperatoria por cortes de congelacién suelen ser dificiles de
interpretar y engafiosos; por lo tanto, este tipo de estrategia no se recomienda
(Abdoli and Freedman, 2015).

Al examen histopatologico, la lesién tipica de TDL consiste en areas de
desmielinizacién con hipercelularidad, infiltrados inflamatorios cuya principal
caracteristica son los macréfagos espumosos en ausencia de necrosis
coagulativa (Pakos et al., 2005) y astrocitos reactivos que incluyen las células de
Creutzfeldt-Peters (astrocitos con multiples nucleos); estos ultimos se pueden
confundir con células mitéticas gliales (Abdoli and Freedman, 2015; Pakos et al.,
2005). También se encuentra infiltrados linfociticos perivasculares y
parenquimatosos con conservacion relativa de axones. Otro hallazgo indicativo
de TDL es ausencia de proliferacién microvascular (Pakos et al., 2005). La tincion
inmunohistoquimica ayuda a identificar los macréfagos espumosos por medio
de los marcadores HAM-56 o KP1 (CD68); asimismo la tincién con Luxol fast-blue
identifica detritos de mielina y macro6fagos (Abdoli and Freedman, 2015).
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Diagndstico diferencial

Los diagndsticos diferenciales son diversos, e incluyen metastasis, abscesos,
vasculitis, enfermedad granulomatosa, otras enfermedades desmielinizantes y
principalmente enfermedad neoplasica de SNC, siendo esta ultima la patologia
con la que mas facilmente se confunde (Suh et al., 2018). Las lesiones clasicas
de EM tienden a presentarse predominantemente en el cuerpo calloso,
sustancia blanca periventricular y yuxtacortical, cerebelo, talloy médula espinal;
son lesiones menores a 2 cm de tamafio y de morfologia ovoide, tal como se
observa en la figura 1. Su caracteristica distintiva a nivel patolégico consiste en
lesiones inflamatorias  periventriculares que conducen a placas
desmielinizantes (Dobson and Giovannoni, 2019). Por su lado, las TDL tienden a
presentarse mayormente en I6bulos frontal y parietal con lesiones de mayor
tamano.

Figura 1. Estudio de RM A. En secuencia ponderada de T1 sin contraste B. Con
medio de contraste que muestra una lesion hipodensa, heterogénea, en el
|6bulo frontal izquierdo, con edema asociado y que captura el medio de
contraste. C: En la secuencia FLAIR, se observa importante edema en el |6bulo
frontal izquierdo que se extiende a la cabeza del nucleo caudado y la rodilla del
cuerpo calloso. La lesién fue histolégicamente diagnosticada como una lesion
inflamatoria sospechosa de esclerosis multiple. Imagen del autor.

En cuanto a los gliomas de alto grado y los PCNSL (Primary Central Nervous
System Lymphoma, por sus siglas en inglés), aunque las herramientas
imagenoldgicas pueden ser de mucha ayuda, en general la prueba final sera una
biopsia (Kim et al., 2009). Uno de los parametros mas utiles para diferenciar una
TDL de una neoplasia primaria es la captacién de contraste en patrén de anillo
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abierto (Suh et al., 2018). El PCNSL es una forma infrecuente de Linfoma No-
Hodgkin que puede involucrar cerebro, leptomeninges oculares y en menor
medida médula espinal, y constituye el 3% de todos los tumores de cerebro
(Chiavazza et al., 2018). Su edad media de presentacién es a los 65 afios, con
tendencia a aumentar su incidencia a mayor edad. La presentacion clinica suele
ser subaguda con sintomas tipicos como declive cognitivo y cambios de
personalidad, confusion, déficits neurolégicos focales, cefalea y datos de
hipertension intracraneana. En comparacién con otras patologias neoplasicas
cerebrales, las convulsiones son relativamente infrecuentes (10-20%). A pesar
de que los linfomas en otras zonas suelen causar sintomas B sistémicos, es
infrecuente hallarlos cuando se trata de un PSNCL (Chiavazza et al., 2018). Su
ubicacién mas frecuente es en sustancia blanca periventricular, ganglios basales
y cuerpo calloso, como se observa en la figura 2. Es poco frecuente hallarlo en
cerebelo, tallo o médula espinal. Debido a su alta celularidad son lesiones
hiperdensas en TC e hipointensas en imagenes T2 de RM. En su mayoria captan
contraste de forma homogénea, aunque el patron puede ser heterogéneo e
incluso no captar contraste.

Figura 2. Estudio de RM en secuencia ponderada de T1 con medio de contraste.
A. Corte axial con lesion hipodensa en el I6bulo temporal, parietal y occipital del
hemisferio derecho, de tipo infiltrativo, con edema asociado, Otras lesiones de
aspecto nodular que capturan el medio de contraste, ubicadas periventriculares
en el cuerpo y atrio del ventriculo lateral derecho. Dichas lesiones fueron
histolégicamente diagnosticadas como un linfoma tipo B difuso de células
grandes, primario del SNC. B. Corte sagital que muestra las lesiones nodulares
hiperintensas con captacion del medio del contraste y lesion hipointensa con
compromiso parietal y occipital. C. Corte coronal donde con las lesiones
descritas y evidencia de desplazamiento de linea media y pedunculos
cerebrales. Imagen del Autor
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Los gliomas constituyen cerca del 80% de todas las neoplasias primarias de
cerebro (Nayak and Reardon, 2017). En los pacientes con glioblastomas (GBM),
la estirpe de tumores gliales mas agresiva, su evolucién clinica es rapida, y se
manifiesta con déficits neurolégicos focales y convulsiones. En menor medida
se encuentra alteracion cognitiva y cambios de comportamiento. Cuando son
masas con una tasa de crecimiento acelerada y efecto de masa, son evidentes
los sintomas de elevacién de presion intracraneana. En general estas lesiones
son hipointensas en la secuencia T1, e hiperintensas en la secuencia T2 como se
evidencia en la figura 3 (Pope and Brandal, 2018). La captacion de contraste
variable, necrosis, hemorragia, abundante edema perilesional e infiltracion del
tejido circundante mal delimitada se han considerado las caracteristicas que
orientan al diagnostico de glioma de alto grado (Nayak and Reardon, 2017; Pope
and Brandal, 2018). Las imagenes de perfusién pueden ayudar a diferenciar una
neoplasia de una TDL al medir el volumen sanguineo cerebral medio relativo;
en una TDL dicho volumen es menor que en una neoplasia (Barbosa et al., 2019).

La prueba con la que se hace el diagnostico final es la biopsia, aunque existen
una serie de hallazgos patolégicos de TDL compartidos con gliomas:
hipercelularidad, astrocitos reactivos pleomorficos con nudcleos grandes
hipercromaticos, células mitdticas, la presencia de necrosis y areas de
degeneracion quistica y/o cavitacion (Abdoli and Freedman, 2015; Barbosa et al.,
2019); por lo cual se aconseja realizar un abordaje integral.

Figura 3. Estudio de RM en secuencia ponderada de T1 con medio de contraste.
A. Corte coronal a nivel del [ébulo frontal con lesién en el lado izquierdo de
aspecto irregular, con captacion heterogénea del medio de contraste. B. Corte
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axial donde se evidencia compresion e infiltraciéon de la rodilla del cuerpo
calloso, con edema alrededor, comprime y desplaza el [6bulo frontal izquierdo.
La lesién fue diagnosticada histologicamente como un glioblastoma multiforme.

Manejo

El diagnostico complejo debido a que son lesiones clinica y radiolégicamente
indistinguibles de un tumor cerebral. Se debe realizar una historia clinica
detallada y examen fisico extenso, seguido de una RM para caracterizar bien la
lesidn (Algahtani et al., 2017). En caso de que se sospeche de una TDL el plan de
manejo se divide en dos vias: la primera si el paciente fue diagnosticado con EM
o alguna lesién desmielinizante previa; la segunda si no tiene dichos
antecedentes (Algahtani et al., 2017).

Para aquellos pacientes conocidos con EM o antecedentes de lesiones
desmielinizantes, autores como Algahtani et.al y Hardy et al. han sugerido iniciar
tratamiento con pulsos intravenosos de esteroides (IVPS, por sus siglas en
inglés) de 1 gr diarios por 3-7 dias (o 30 mg/kg/dia para pacientes pediatricos)
(Algahtani et al., 2017; Hardy and Chataway, 2013). Algunos autores
recomiendan administrar la dosis de esteroides en 3-4 horas y disminuir la dosis
gradualmente al pasar 5 dias (Pakos et al., 2005). Segun Algahtani et.al en caso
de buena respuesta al tratamiento se deberia iniciar con farmacos
modificadores de enfermedad (Algahtani et al., 2017). Si no hay buena respuesta
ante los IVPS, se recomienda PLEX 1-1.5 volumenes/ cada dos dias repetido 7
veces (Hardy and Chataway, 2013). Si se tiene buena respuesta, se recomienda
iniciar con farmacos modificadores de enfermedad. Si no hay buena respuesta
con PLEX, se recomienda iniciar con Rituximab 1000 mg/dia en dias 1y 8. Si no
hay respuesta ante el Rituximab, se pueden probar otras terapias como
ciclofosfamida hasta que se obtenga respuesta (Algahtani et al., 2017).

Se puede considerar realizar una biopsia a este grupo de pacientes con
sospecha de TDL después de 6-8 semanas sin respuesta terapéutica. En este
escenario se debe considerar cdmo diagndstico alternativo el GBM, dado que
dicha neoplasia puede coexistir junto con desmielinizacidn en un mismo
paciente. Hay reportes que indican que la mayoria de los pacientes muestran
una excelente respuesta al tratamiento con esteroides (Hardy and Chataway,
2013), objetivable como disminucion sustancial del tamafio de la lesion e incluso
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su desaparicion mediante estudios imagenologicos realizados 4.2 afios después
(Suh et al., 2018).

En aquellos pacientes donde no existan los mencionados antecedentes y la
sospecha de una TDL es alta, el primer paso a llevar a cabo es la exclusién de
patologias como vasculitis, infeccién y malignidad. Una puncién lumbar es el
primer paso para realizar dicho proceso diagndstico, aunado a imagenes
(Algahtani et al., 2017). Si se tienen resultados negativos y la sospecha de TDL es
alta como mejor diagnostico, se procede a realizar el mismo esquema de
tratamiento descrito. Algunos autores recomiendan administrar la dosis de
esteroides en 3-4 horas y disminuir la dosis gradualmente al pasar 5 dias
(Neuroimmunology Group of Neurology Branch of Chinese Medical Association
et al., 2017). Se repite una RM en 6 semanas o0 menos segun la condicion clinica
del paciente para evaluar la respuesta al tratamiento esteroidal. Una respuesta
positiva amerita observacién y monitoreo cercano con RM cada 3-6 meses
(Algahtani et al.,, 2017). Ante una respuesta terapéutica negativa se debe
considerar la cirugia. Si se confirma mediante biopsia una TDL se debe iniciar
PLEX 1-1.5 volumenes cada dos dias repetido 7 veces. Rituximab 1000mg/d en
dias 1y 8 se utiliza como tratamiento para patologia refractaria (Algahtani et al.,
2017).

Pronoéstico

Se considera que la mayoria de los casos tienen un buen prondstico
(Neuroimmunology Group of Neurology Branch of Chinese Medical Association
et al., 2017). En algunas ocasiones puede aparecer nuevamente una TDL o bien
haber un traslape con EM o NMO (neuromielitis 6ptica), siendo este ultimo el
mas frecuente. Entre el 6-70% de pacientes con una TDL como primer evento
clinico llegara a desarrollar EM; con un periodo medio entre 1.9- 4.8 afios para
el segundo evento clinico (Neuroimmunology Group of Neurology Branch of
Chinese Medical Association et al., 2017).

Conclusiones

La TDL es una patologia poco frecuente cuya manifestacion clinica es facil de
confundir con multiples procesos neoplasicos cerebrales. La historia clinica
detallada juega un papel importante dado que a partir de esta se puede
sospechar la TDL basada en antecedentes personales patolégicos de EM. A
pesar de que el diagnostico se confirma con biopsia, el desarrollo de la RM ha
traido consigo una mejor resolucién y potencia diagnostica, a tal punto que,
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dadas las circunstancias apropiadas y una detallada historia clinica, la biopsia
puede ser prescindible. Diagnosticada y manejada tempranamente, la TDL
tiende a no desarrollar secuelas importantes en el paciente, sin embargo, se
debe tener en mente que existe un riesgo de desarrollar EM eventualmente.
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