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Resumen

La esclerosis multiple (EM) se define como una enfermedad progresiva que cursa con la aparicion
de lesiones inflamatorias focales (placas) en la sustancia blanca cerebral, en las que lo mas
Ilamativo es la pérdida de mielina (desmielinizacion), con preservacion relativa de los axones en
la fase precoz, aunque puede estar muy afectada en las fases finales. El objetivo de este reporte, es
dar a conocer un caso clinico, el cual inicialmente se presenté de una manera muy similar a la
esclerosis multiple, entidad que posteriormente fue descartada con el uso del método clinico y
estudios complementarios. Posteriormente mediante clinica y estudios complementarios, se
consiguié llegar al diagnostico de un tumor intramedular tipo ependimoma de bajo grado.
Concluyendo; la presentacion clinica de un tumor intramedular es muy similar al de la esclerosis
multiple. Mediante el analisis sistematizado de todos los sintomas - signos de la enfermedad y el
empleo de medios diagndsticos como la resonancia magnética, puncion lumbar y estudios
electrofisiologicos, se logré llegar al diagnostico y plantear un importante diferencial, lo cual es
relevante debido a que el tratamiento es diferente para cualquiera de las dos entidades.

Palabras clave: Esclerosis multiple; diagnostico de esclerosis multiple; imagenes de esclerosis

maltiples; Ependimoma.

Abstract

Multiple sclerosis (MS) is defined as a progressive disease that occurs with the appearance of focal
inflammatory lesions (plaques) in the cerebral white matter, in which the most striking is the loss
of myelin (demyelination), with relative preservation of axons in the early phase, although it may
be very affected in the final phases. The objective of this report is to present a clinical case, which
initially presented in a very similar way to Multiple Sclerosis, an entity that was later ruled out with
the use of the clinical method and complementary studies.

Subsequently, through clinical and complementary studies, an intramedullary tumor as low-grade
Ependymoma was diagnosed. In conclusion, the clinical presentation of an intramedullary tumor
is very similar of Multiple Sclerosis. Through the systematic analysis of the symptoms - signs of
the disease and the use of diagnostic studies such as MRI, Lumbar Puncture and
Electrophysiological studies, we could reach the diagnosis and pose an important differential,

which is relevant because the treatment is different for either of the two diagnostic entities.
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Resumo

A esclerose mdltipla (EM) é definida como uma doenca progressiva que ocorre com 0
aparecimento de lesdes inflamatdrias focais (placas) na substancia branca cerebral, em que 0 mais
marcante é a perda de mielina (desmieliniza¢do), com relativa preservacdo da axonios na fase
inicial, embora possa ser muito afetado nas fases finais. O objetivo deste relato é apresentar um
caso clinico, que inicialmente se apresentava de forma muito semelhante a esclerose mdltipla,
entidade que foi posteriormente descartada com a utilizacdo do método clinico e estudos
complementares. Posteriormente, por meio de estudos clinicos e complementares, foi possivel
chegar ao diagnostico de tumor intramedular do tipo ependimoma de baixo grau. Concluindo; a
apresentacdo clinica de um tumor intramedular é muito semelhante a da esclerose multipla. Por
meio da andlise sistemética de todos os sintomas - sinais da doenca e da utilizacdo de meios
diagnosticos como ressonancia magnética, puncao lombar e estudos eletrofisioldgicos, foi possivel
chegar ao diagndstico e levantar um diferencial importante, que é relevante porque o tratamento é
diferente para cada entidade.

Palavras-chave: Multiple sclerosis; diagndstico de esclerose multipla; imagem de esclerose

multipla; Ependimoma..

Introduccién

La EM es un padecimiento neurolégico cronico, en la cual no se dispone de una cura definitiva.
Carretero Ares et. al refieren que es necesaria la aparicion de un elemento ambiental que
posiblemente apareceria antes de los 15-16 afios, probablemente en forma de infeccion leve o
inaparente y con un sustrato genético de susceptibilidad. En Estados Unidos, la prevalencia de esta
enfermedad es alta, de unos 100 casos/100.000 habitantes, con unos 250-300.000 pacientes
afectados.

En Espafia, en cambio; la prevalencia es medio-alta, lo que demuestra el aumento de casos
diagnosticados en los ultimos 10 afios, con 50-60 casos/100.000 habitantes. Esta situacion revela

un enorme problema de coste sanitario, puesto que se calcula que el 50% de los pacientes
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diagnosticados necesitarian al cabo de 15 afios de ser etiquetados apoyo para caminar, asi como
tratamientos psicoldgicos y de rehabilitacion.

Por su parte; en el continente europeo la prevalencia de EM son elevadas, entre 100-150
cas0s/105.000 habitantes en el Reino Unido y paises escandinavos, situacién similar a similar a lo
que sucede en EE.UU. y Canada.

La EM se encasilla en tres formas clinicas predominantes como: remitente recurrente (EMRR),
primaria progresiva (EMPP) y secundaria progresiva (EMSP). A decir de Fernandez Paredes, uno
de los grandes retos actuales es identificar biomarcadores capaces de reconocer y predecir el curso
de esta patologia, sin embargo; hoy en dia, en ausencia de un biomarcador especifico, el diagnostico
de EM suele rezagarse al demandar la aparicion de un segundo brote clinico o una ratificacion de
diseminacion en espacio y tiempo de las lesiones por técnicas de neuroimagen en miras a confirmar
el diagndstico.

La EM no posee un patrdn clinico de presentacion. La caracteristica clinica que mejor precisa es la
variabilidad, al obedecer a la localizacion de las lesiones desmielinizantes. En este marco; es
habitual la aparicién de parestesias, debilidad, diplopia, alteraciones de la vision, nistagmo,
alteraciones de la sensibilidad profunda, disartria, ataxia, disfuncién vesical, alteraciones
emocionales y deterioro cognitivo, estableciéndose cuadros sindrémicos mas o menos larvados.
La sefial de inicio méas usual es la variacion de la sensibilidad, hasta un 40 a 45% de los pacientes
presentan esta forma. Radica en parestesias 0 acorchamiento de uno o mas miembros debidos a la
alteracion del haz espinotaldmico. En la exploracion existen varias combinaciones, como la
hipoestesia tactil, térmica o dolorosa o disminucion de la sensibilidad profunda, como la aparicion
de Romberg +.

Por otra parte; en un 40% aparece una alteracion motora, determinada por la pérdida de la fuerza
en uno o mas miembros, especialmente los miembros inferiores, produciendo una marcha en la que
apenas se elevan las piernas, como de arrastre. Ademas, pueden aparecer hiperreflexia
osteotendinosa, paresias o paralisis francas, y Babinsky bilateral.

Otros sintomas menos frecuentes, en cambio; son los producidos como resultado de la disfuncién
del tronco cerebral, como la disfagia, disartria, paralisis facial nuclear o vértigo. Es caracteristica
la presencia de un nistagmo horizontal, vertical o rotatorio que podria llegar a ser un signo casi

patognomonico de Esclerosis Multiple (EM) en jovenes. Las alteraciones visuales en cambio; son
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por afectacion del nervio o el quiasma oOptico; es habitual la presencia de un escotoma central con
una disminucién de la agudeza visual. El fondo de ojo puede ser normal (neuritis retrobulbar), o
presentar edema de papila o signo de Marcus-Gunn.

Por ultimo, menos frecuentemente, la EM puede debutar con disartria, incoordinacion motora o
inestabilidad de la marcha, temblor intencional, dismetria, disdiadococinesia o ataxia de los
miembros, como la manifestada por la aparicion de una maniobra de Romberg positiva, alteracién

de los esfinteres o deterioro mental.

Caso clinico

Paciente femenina de 20 afios de edad, manualidad diestra con gestas por uno y cesarea por uno;
quien consulta por presentar cuadro clinico de aproximadamente 5 meses caracterizado por
debilidad y rigidez a nivel de miembros superiores e inferiores lo cual le dificulta realizar
actividades cotidianas.

. Refiere desde el inicio del cuadro alteracion de la sensibilidad desde nivel region
mamaria hacia abajo caracterizado por una alteracién en la percepcion de los cambios
de temperatura.

. Dificultad para el inicio tanto de la miccion como el acto defecatorio.

. Sensacién de fatiga que inicia al despertarse y que se intensifica con la exposicion al
calor y a eventos de tensién emocional.

. Caidas frecuentes en numero de 6, que ocurren durante los Gltimos 3 meses.

. Cefalea frontoparietal de leve — moderada intensidad, que no cumple con signos de
alarma, no factores desencadenantes identificados, fotofobia y que cede con la

administracion de analgésicos.

. Pérdida de agudeza visual durante el altimo afio.

. Trastornos al conciliar el suefio por dificultad para los movimientos debido a la rigidez.
. Episodios recurrentes de hipo.

. Cervicalgia de moderada intensidad que se intensifica con las actividades. Refiere

presentar episodios similares desde hace 10 afios tras realizar ejercicio fisico.
Antecedentes Patologicos Personales (APP): Asma Bronquial. Labilidad emocional durante el

embarazo.
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Antecedentes Patologicos Familiares (APF): Hipertension Arterial (HTA) y Diabetes mellitus
(DM) por linea paterna. HTA linea materna.

Alergias: No refiere.

Examen fisico: (+)

Sistema Nervioso Central (SNC): Tono muscular aumentado en 4 miembros con predominio en
Miembro Superior Izquierdo (MSI) — Miembro Inferior lzquierdo (MII), espasticidad GllI
(Ashwort). Trofismo atrofia muscular de eminencia tenar, hipotenar y muasculos interéseos mano
izquierda. Fuerza muscular disminuida Miembro Superior lzquierdo (MSI) 4-/4 -, Miembro
Superior Derecho (MSD) 4 -/4 -, Miembro Inferior Izquierdo (MI1) 3/4, Miembro Inferior Derecho
(MID) 3/4.

Reflejos Osteotendinosos (ROT)

Reflejo mentoniano exaltado/policinético.

ROT miembros superiores disminuidos — simétricos.

ROT miembros inferiores vivos/exaltados.

Babinsky bilateral con triple respuesta de retirada. Clonus bilateral. Clonus rotuliano.
Sensibilidad

Hipoestesia para ambas modalidades de sensibilidad (superficial y profunda) con nivel sensitivo
C8-D1-D2.

Cerebelo

Fragmentacion de movimientos al realizar prueba indice - nariz e indice - indice particularmente
en MSD.

Nistagmo horizontal.

Marcha

Pareto-espastica, cautelosa con pasos cortos, aumento en base de sustentacion. Se evidencia

inestabilidad postural marcada.

Diagnostico Sindrémico:
Sindrome Cuadriparético: Se plantea este sindrome por toda la sintomatologia que presenta, por
debilidad en las cuatro extremidades, mucho més marcada en miembros inferiores que en los

superiores.
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Sindrome Sensitivos: Se plantea por cuadro caracterizado por alteracion de la sensibilidad tanto
en modalidad superficial como profunda y nivel sensitivo a nivel C8 — D1 — D2. Romberg positivo
que se puede explicar por alteracion de la propiocepcion.

Sindrome Cerebeloso: Plantea por la presencia al examen fisico de temblor intencional
acompafiado de fragmentacion de movimientos, ademas la presencia de nistagmo horizontal, datos
que son significativas para plantear dicho sindrome al evaluar funciones cerebelosas.

Sindrome Cefalalgico: Planteado por los antecedentes de cefalea fronto — parietal de moderada

intensidad que no dificulta la realizacion de actividades y que no cumple con signos de alarma.

Diagnostico Etiologico:

Desmielinizante. Se plantea por la cronicidad del cuadro con discapacidad progresiva. En la
exploracién fisica existe marcada debilidad muscular con predominio en miembros inferiores,
evidencia de atrofia muscular propio de las entidades axonales y nivel sensitivo para ambas
modalidades de sensibilidad con nivel C8 — D1 e incluso podria explicarse una toma mas alta de la

sensibilidad por cuadros a repeticion de hipo.

Diagnostico Nosoldgico:

Esclerosis multiple: Se plantea esta entidad debido a que existen datos clinicos que pueden llevar
a pensar en este como probable diagndstico, ademas ha sido una patologia cuyo inicio fue
probablemente hace 5 meses que debuté en el postparto con debilidad muscular, rigidez,
cervicalgia, fatiga e hipo cuyo curso ha sido solamente progresivo sin episodios de remitencia, por
lo que se podria pensar en una forma Primariamente Progresiva (P-P) de Esclerosis Mdltiple.
Neuromielitis Optica (NMO): Se plantea esta entidad debido a que es una paciente femenina con
una edad, que permite encasillarla dentro de las posibilidades diagnosticas de la enfermedad,
acompafiado ademas por una afectacién a nivel espinal y segin datos referidos por la paciente hay
antecedentes de cefalea acompafiada de fotofobia y una disminucion gradual de la agudeza visual

lo cual sugiere pensar sobre una posible toma o neuritis Optica.
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Diagnostico Diferencial:

Encefalomielitis aguda (ADEM). — Entidad diagnostica inflamatoria — desmielinizante, se
caracteriza por presentarse en nifios y jovenes. En la mayoria de las ocasiones precedida por un
cuadro viral, bacteriano o inmunizacion previa al inicio. Puede ademas presentar sintomatologia
de acuerdo a la localizacion (encéfalo — medula espinal — cerebelo). Se caracteriza por tener una
evolucion progresiva e independientemente de la localizacion; suele acompafiarse de fiebre.
Degeneracién combinada subaguda de la Médula Espinal. - Patologia ocasionada por déficit de
vitamina B12 (Cianocobalamina). Clinicamente se expresa con afectacion de cordones posteriores
y laterales a nivel medular. Gradualmente con la evolucion de la enfermedad, se pueden presentar
alteraciones cognitivas y opticas. Inicialmente se penso en esta entidad debido a la presencia de
manifestaciones sensitivas y motoras compatibles con la misma, sin embargo; se descart6 debido
a que no hay antecedentes de apoyo para el diagnostico tales como gastrectomia, habito endlico,
dietas, enfermedades por malabsorcion intestinal, ademés; no es frecuente “disfuncion
esfinteriana” en el contexto clinico.

Mieloneuropatia por déficit de Cobre. — Se expresa como una mielitis longitudinalmente extensa
de inicio agudo o subagudo, con una prevalencia muy baja (1-8 casos/1.000.000 personas/afio).
Clinicamente se expresa con alteracion cordonal posterior y lateral, pudiendo ser en muchas
ocasiones similar e incluso enmascarada por “Degeneracion combinada subaguda de la Médula
Espinal por déficit B12”. Es muy frecuente que esta entidad diagnostica se presente en pacientes
gastrectomizados.

Mieloneuropatia por déficit de Folato. - Patologia que suele coexistir con otros déficits
vitaminicos como B12, Cobre y causar manifestaciones neuroldgicas. Clinicamente suele
expresarse con cambios cognitivos, parestesias y defecto motor.

Mieloneuropatia por déficit de Vitamina E.- Patologia que puede presentarse como
consecuencia de malabsorcion de grasas (disfuncion biliar) o genéticas (abetalipoproteinemia). Se
puede expresar como un sindrome espinocerebelosa o neuropatia periférica axonal de predominio
sensitivo. Clinicamente se manifiesta con alteracion de sensibilidad propioceptiva (cordones
medulares posteriores), alteracion en movimientos oculares, ataxia cerebelosa y neuropatia

periférica.
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Mieloneuropatia por Oxido Nitrico. - EI Oxido Nitrico es utilizado como agente anestésico. El
cuadro clinico inicia debido al “abuso” de la misma. Clinicamente se puede expresar como una
Mielopatia, neuropatia y frecuentemente acompafiado de cambios cognitivos. Se suele asociar con
niveles bajos de vitamina B12.

Enfermedad Cerebrovascular. — Se propone esta entidad por ser una causa muy comun de lesion
en la via cortico espinal que nos presenta un cuadro similar, sin embargo, debido a que presenta
una paraparesia espastica, mas bien se deberia pensar en lesiones de la médula.

Lupus eritematoso sistémico (LES)- Es una enfermedad autoinmunitaria, que puede afectar la
sinovial articular, la piel, el rifion, los vasos sanguineos, corazon y cerebro. Afecta mas a mujeres
entre los quince y veinticinco afios. Las manifestaciones neuroldgicas LES aparecen durante el
primer afio de la enfermedad e incluyen:

Afectacion Sistema Nervioso Central (SNC): mielopatia, meningitis aséptica, corea, deterioro
cognitivo, psicosis, cefalea y ansiedad.

Afectacion del Sistema Nervioso Periférico (SNP): Neuropatia periférica desmielinizante,
mononeuropatia, neuropatia autonémica y poliradiculopatia.

Neoplasica. — Se plantea como posibilidad diagnostica debido a que se piensa que patologia ha
tenido un curso insidioso, progresivo. Refirié durante el interrogatorio episodios de “cervicalgia”
ocasional de 10 afios de evolucion. Cuadro clinico nos indica una probable lesion a nivel medular
en “cruz”, es decir, afectacion tanto motora como sensitiva (nivel sensitivo). Dentro de este grupo

nos planteamos algunas entidades como:

. Glioma

. Ependimoma

. Schwanoma

. Meningioma

. Hemangioblastoma

Mieloneuropatia paraneoplasica. — Es una entidad diagnostica rara, pero debe considerarse en
pacientes con un cuadro mieloneuropatico de varias semanas 0 meses de evolucion. Dentro del
contexto clinico podemos encontrar: ataxia, sindrome Eaton Lambert, corea, neuropatia de

predominio sensorial y autonomico. No se descarta esta entidad por tener antecedentes de pérdida
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de peso, sin embargo, no tuvo episodios de fiebre ni antecedentes familiares de procesos
neoplésicos.

Sindrome de Sjogren (SS). - Patologia sistémica — autoinmune que se manifiesta principalmente
por xeroftalmia, xerostomia y una variedad de sintomas sistémicos y neuroldgicos. La afectacion
del Sistema Nervioso Periférico (SNP) como ataxia sensorial, mononeuropatia multiple, neuropatia
trigeminal y autonémica. Mielopatia en este sindrome suele ser aguda y simular una Mielitis
Transversa.

Neurosarcoidosis. - Enfermedad granulomatosa que puede afectar cualquier componente del
Sistema Nervioso. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes incluyen: signos y sintomas de
compromiso mielopatico, radiculopatia segmentaria, poliradiculopatia y neuropatia periférica.
Paraparesia/plejia espastica tropical asociada Human T — Cell Lymphotropic Virus (HTLV-
1).

Mielopatia crénica progresiva causado por el retrovirus HTLV-1 puede ser trasmitido por via
sexual, agujas contaminadas y lactancia materna. Alta prevalencia al sur de Japon y Caribe. Su
cuadro clinico se expresa por una Mielopatia crénica progresiva con debilidad, espasticidad,
hiperreflexia y sintomas urinarios. Es frecuente la asociacion de neuropatia periférica con patron
mixto (axonal-desmielinizante). En el contexto de esta patologia puede haber neuritis Optica, ataxia
cerebelosa y miositis.

Mieloneuropatia asociada a Virus Inmunodeficiencia Humana (VIH). - Una Mielopatia
vacuolar puede ocurrir en estadios avanzadas de la infeccion por VIH y el conteo de linfocitos
CD4+ presentando un cuadro clinico caracterizado por paraparesia espastica, ataxia sensitiva e
incontinencia urinaria. En un 30% de pacientes afectados presentan neuropatia periférica con
patron desmielinizante.

Adrenomieloneuropatia. — Enfermedad ligada al cromosoma X que se caracteriza por alteracion
en el metabolismo de los lipidos, dando como resultado la acumulacién de acidos grasos de cadena
larga. Cuadro clinico usualmente inicia 30 — 50 afios y se caracteriza por paraparesia espastica
cronica, hiperreflexia, clonus, babinsky y es frecuente su asociacion con neuropatia periférica con
patron mixto (axonal — desmielinizante).

Paraparesia Espastica Hereditaria. - Entidad diagnostica que puede tener un caracter autosémico

dominante, autosdmico recesivo o ligada al cromosoma X. Presenta cuadro clinico caracterizado
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por debilidad en miembros inferiores, espasticidad, hiperreflexia, respuesta extensora plantar y
perdida sensorial. Otras manifestaciones neuroldgicas pueden incluir neuropatia periférica,
demencia, convulsiones, amiotrofia y signos extrapiramidales.

. Complementarios de laboratorio (hemograma y hemoquimica).

- Globulos Blancos: 18.500

- Neutrofilos: 89.1 %

- Hemoglobina: 10.2 mg/dl

- Gldbulos rojos: 4°440.000.

- HCM: 22.9

- Lamina sangre periférica: Hipocromia. Leucocitosis a predominio de neutrofilos.

. Puncion Lumbar.

- Proteinas: 1.11 g/L.

- Pandy Liquido Cefalorraquideo (LCR) ++.

. Electromiografia (EMG) de miembro superior.

- Signos de lesidn de segunda motoneurona con topografia difusa en region cervical y bulbar
baja, mas severa en lado derecho.

- Sugieren lesion de motoneuronas espinales cervicales y vias motoras medulares largas.

- Sugiere topografia lesion a nivel de segmentos bulbares bajos y cervicales.

. Resonancia Magnética (REM) Craneal, Cérvico — Dorsal. (Figura 1,2,3)

- Lesion centromedular de aspecto quistico, que se extiende desde C3 hasta D5, que engrosa
la Médula Espinal, muestra obstruccion de la difusion.

- Realce no homogéneo en toda su extension.

Discusion

El presente caso fue reevaluado por neurdlogos, neurocirujanos, imagenologos y patologos. Al
analizar las iméagenes por Resonancia Magnética (REM) y tras discusion conjunta se plantea la
posibilidad de que dicha lesion centromedular, quistica, que engrosa la médula espinal, restriccion
de la difusién, asi como datos epidemiologicos, permiten plantear la posibilidad de que se trate de
un Ependimoma, lo que resulta un hallazgo notable, toda vez que la clinica era compatible con

esclerosis multiple.
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Paciente fue derivada al servicio de Neurocirugia, en el cual tras valoracién por especialidad se
considera tratamiento quirtrgico con la finalidad de obtener muestras para Estudio Anatomo -
Patologico, asi como para descomprimir el conducto medular y de esta manera mejorar la
sintomatologia de la paciente.

El resultado de anatomia patoldgica permitié corroborar la hipétesis diagnostica de Ependimoma
tras lo cual se realiza seguimiento y tratamiento por Neurocirugia y Neurooncologia.

Los Ependimomas son tumores del SNC que se producen en el neuroectodermo, a partir de las
células ependimarias que recubren las paredes de los ventriculos cerebrales y el canal medular.

La manifestacion de los Ependimomas medulares es inusual, tal es asi; que componen menos del
5 % de los tumores del SNC, sin embargo; constituyen un 10 % de todos los tumores medulares en
nifios y un 40 % en adultos.

El 16 % de los Ependimomas espinales se exhiben en la region lumbosacra siendo su ocurrencia
mayor en nifios que en adultos; 5.6 afios es la media de edad de presentacion, con predominio en
el género masculino, en una relacion de 1,3:1, siendo la supervivencia a cinco afios del 83.3 %.
La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) en el afio 2007 clasifica a los tumores ependimarios
en: subependimoma y ependimoma mixopapilar (grado | de la OMS); ependimoma (grado I1), con
las variantes celular, papilar, epitelial, células claras y mixto; ependimoma anaplasico (grado I11 de
la OMS), con ciertas limitantes respecto a la clasificacion del afio 2016, en donde aparece el
ependimoma RELA-Fusion positivo (grado Ill), incluyendo de esta manera los estudios

moleculares en esta categorizacion..
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