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Mujer de 42 anos, natural de Bulgaria, en Espafia desde 2016

Abril, 29, 2019 cefalea occipital vomitos y vértigo, en urgencias en varias ocasiones , TC craneal N,
42 vez en urgencias anade hipoacusia neurosensorial bilateral ingresa ORL

Dos dias después empeora con sindrome confusional incontinencia urinaria, y desconjugacion de
la mirada se, lenguaje espontaneo escaso, oftalmoplejia internuclear derecha, piramidalismo y
afebril

Se realiza puncién lumbar con proteinorraquia intensa (3.53 g/l) sin pleocitosis ni glucorraquia,
Tratamiento antibidtico empirico amplio espectro, Aciclovir y pulsos de metilprednisolona,

RM cerebral ........
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* Lasituacion clinica no mejoraba, por lo que se inicié tratamiento con metilprednisolonay
posteriormente con inmunoglobulina i.v.

* Pese aello, la paciente empeord clinicamente con encefalopatia, escaso contacto con el entorno

* RM cerebral nuevas lesiones cerebrales agudas, alguna de ellas también en CCy tronco.




Ante esta situacion y hallazgos radioldgicos su diagndstico sera:
Sindrome de vasoconstriccion reversible.

Sindrome de Susac.

Vasculitis primaria del SNC (PACNS) con afectacion de pequefio vaso.
Sindrome de Cogan.

Embolismos sépticos con meningitis.
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Caso 1. Ante esta situacion y hallazgos

radiologicos su diagnostico sera:

Sindrome de Susac
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Ante esta situacion y hallazgos radioldgicos su diagndstico sera:
Sindrome de vasoconstriccion reversible.

Sindrome de Susac.

Vasculitis primaria del SNC (PACNS) con afectacion de pequefio vaso.
Sindrome de Cogan.

Embolismos sépticos con meningitis.
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Susac y col.Neurology 2003
Garcia-Carrasco y col. Autoinmunity Reviews 2014

* Se realizé una angiografia fluoresceinica que confirmo la existencia de una
oclusidn arterial aguda a nivel retiniano.
* La paciente mejoro espectacular tras inicio de bolos de ciclofosfamida

Sindrome de Susac
Sindrome auto-limitado (2-4 afios), presumiblemente autoinmune.
Triada: encefalopatia, oclusion de ramas de arterias retinianas y pérdida de audicion.

Debido a una microangiopatia afectacién precapilar de vasos del cerebro, la retina y el oido interno.
Mas frecuente en mujeres 3:1

RM:

AP: Inflamacion perivascular sin necrosis

Lesiones supratentoriales, multiples y pequenas, apariencia miliar . (90-100%)
Lesiones en CC (90-100%)

Lesiones en GGBB y talamos, (70%)

Captaciones parenquimatosas (70%)

Captaciones leptomeningeas (33%)

En fase aguda DWI restriccion







Varon de 51 anos diabético tipo | con mal control.
Descompensacion hiperglucémica status epiléptico que le condiciona ingreso en UCI
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Varén de 51 anos diabético tipo | con mal control.
Descompensacion hiperglucémica status epiléptico que le condiciona ingreso en UCI
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Cual seria el mejor diagnostico y tratamiento...
Es un GBM, desgraciadamente la mayoria de estas lesiones agresivas son gliomas de alto grado.
Es un paciente diabético y puede tratarse de una infeccion fungica, realizar fibroendoscopia ORL.
Hay algo que me llama la atencidn, re-historiar al paciente para ver otros antecedentes...
1y 2 son ciertas
2y 3 son ciertas
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Caso 2. Cual seria el mejor diagnostico y
tratamiento...
5.2y 3 son ciertas v 0%
|
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Consumidor diario de cocaina

Biopsia nasal: Necrosis e inflamacion crénica

ANCA atipicos patoldgicos en suero (anticuerpos citoplasmaticos antineutropilo)
Paciente rechaza biopsia cerebral y pide alta voluntaria

Vuelve 1 mes después con empeoramiento clinico...y se realiza bipopsia

Cual espera ser el diagnostico...
Es una leucoencefalopatia inducida por levomisol (antihelmintico, aditivo frecuente en la cocaina).
Es una poliangeitis granulomatosa (granulomatosis de Wegener)
Es una lesidn destructiva de linea media inducida por cocaina (CIMDL)

Es un linfoma cerebral
Es una sarcoidosis asociada a destruccion por cocaina del tabique nasal, todo el mundo puede tener un

paraguas y un sombrero
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" Caso 2. Cual espera ser el diagnéstico...

Es una lesion destructiva de linea
, 0
media inducida por cocaina (CIMDL) ‘/ O /0
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Cual espera ser el diagnostico...
Es una leucoencefalopatia inducida por levomisol (antihelmintico, aditivo frecuente en la cocaina).
Es una poliangeitis granulomatosa (granulomatosis de Wegener)
Es una lesion destructiva de linea media inducida por cocaina (CIMDL)

Es un linfoma cerebral
Es una sarcoidosis asociada a destruccion por cocaina del tabique nasal, todo el mundo puede tener

un paraguas y un sombrero




Infiltrado linfoplasmocitario de distribucion perivascular. Rodeado de astrogliosis y necrosis.
Lesiones vasculiticas agudas con inflam.transmural y rotura de endotelio y lamina elastica.

| ;-,vu'litis ANCA positiva (anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos) inducida por cc

CIMDL.: lesion destructiva de linea media inducida por cocaina
* Destruccion de estructuras de linea media: tabique nasal, cornete inferior.
e Segundo caso (NEJM 2016) de destruccion de lamina cribosa y el primer caso pseudotumoral.
e Excepcional esta afectacion pseudotumoral cerebral.
* Predisposicion individual, fendmeno autoinmune asociado a la cocaina.
Muy extendido el consumo de cocaina y pocos casos de CIMDL.
* Presencia de ANCAS diferencia CIMDL de otras destrucciones mecanicas de tabique de la cocaina




Vasculitis ANCA + g produce CIMDL

Cortesia de Dr Rovira. Hospital Val d’Hebron

Diagnéstico Diferencial CIMDL: (lesion destructiva de linea media inducida por cocaina)

Poliangeitis granulomatosa PAG (Granulomatosis de Wegener)
ANCAS de CIMLD tiene tincion perinuclear y citoplasmatica y la PAG tincidn citoplasmatico
HNE ANCAS (p ANCAS) (Elastasa de neutrofilos) caracteristico de CIMDL
Mayor destrucciéon en CIMLD (tabique y cornetes, especialmente inferior)
Rinosinusitis fungica
Biopsia especifica con hifas
Sarcoidosis
Tiene granulomas
Leucoencefalopatia por Levomisol. (Rovira y col. ASNR 2019)
Antihelmintico.
Utilizado para adulterar la cocaina.

Efecto psicotropico y alarga los efectos de la cocaina. Trimarchiy col. Medicine 2011.

7 y . . 2 Ruifang y col. Exp and Therap Medic 2013.
Leucoencefalopatla, NO afectaaon COrtIC8| nimeningea. Baden.gNyEJM 201|06 P







* Mujer de 60 afios : HTA, DM, sindrome ansioso-depresivo,

* Ingresada el 23/7/2019 tras ser encontrada en el mercado por el SAMUR con cuadro de
deterioro de nivel de conciencia (GCS 3), taquicardia, taquipnea.

 RM (30/7) sin alteraciones.

* Tras estabilizacion clinica la paciente no recuerda el episodio por el que ingresa

* Exploracion: sindrome pancerebeloso (ataxia, dismetria y disartria) + afectacion piramidal

e Se envia a centro de rehabilitacion
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Ante estas imagenes el diagndstico es...
Acidosis lactica por metformina.
Golpe de calor.
Déficit vitaminico parcialmente revertido por suplemento de tiamina.
Atrofia cerebelosa en relacion con PRES.
Infarto cerebeloso.




Caso 3. Ante estas imagenes el diagnéstico.
es...

RM 30/07/2019 GOIPe de calor v 00/0

RM 11/09/2019
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Ante estas imagenes el diagndstico es...
Acidosis lactica por metformina.
Golpe de calor.
Deficit vitaminico parcialmente revertido por suplemento de tiamina.
Atrofia cerebelosa en relacion con PRES.
Infarto cerebeloso.




Golpe de calor: Heat stroke

Emergencia médica.
Temperatura de 409.
Deterioro nivel conciencia y de multiples 6rganos (higado, rifilon, rabdoliolisis)
SNC muy sensible al golpe calor
12 edema cerebral ; 22 mecanismo hipdxico isquémico.
v’ Cerebelo: lesiones hiperintensas bilaterales.
+ atrofia por lesion directa a las células de Purkinje.

v Ganglios basales: Lesiones hiperintensas bilaterales y simétricas.

v’ Astas anteriores de la médula (Afectacion piramidal).

v Nervios periféricos.

No es infrecuente que las lesiones aparezcan tardiamente a partir 1 mes.

MacLaughhlin y col. AJNR 2003







Mujer de 75 vive sola. AP: Fibromialgia, dislipemia y depresion.
Ingresa en el Hospital tras ser encontrada por una vecina .

A su llegada al S.Urgencias desconectada del medio, Glasgow 3
Gasometria: acidosis metabdlica grave con hiperlactacidemia




Ante estas imagenes su actitud y posible diagndstico sera...

. Valorar parada cardio- respiratoria previa, parece patologia hipoxico-isquémica,
brilla en DWI

Intentar hacer estudio de toxicos, es una Intoxicacion por metanol, posible
intento autolitico.

. Valora las alteraciones electroliticas fundamentalmente Na, es una
desmielinizacion osmotica extrapontina.

Preguntar a familiares si tenia demencia rapidamente progresiva. Es un
Creutzfeldt -Jakob rapidamente progresivo.

. Valorar déficit de tiamina, es un Wernicke con necrosis cortical




Caso 4. Ante estas imagenes su actitud y
posible diagnostico sera...

Intentar hacer estudio de toxicos,
es una Intoxicacion por metanol, v 0%
posible intento autolitico
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Enhanced by folate

Metabolic acidosis and
tissue injury

Diagndstico Diferencial
Wilson,Leigh's
Intoxicacion mondxido de carbono
Pat hipdxico isquémica
Encefalopatia hipoglucemia
Desmielinizacion osmatica con mielinolisis EP.
Sindrome hemolitico urémico
Encefalopatia hepatorenal.
Alimentacion parenteral

Intoxicacion metanol

* Productos limpieza (limpia cristales), pinturas, barnices, anticongelantes

* Produce acidosis metabdlica (40% de lesiones graves o muerte)

* Problema: latencia de 12-24 horas mientras mtnol se transforma a formaldehido y ac. férmico.

* Efecto toxico directo de acido formico es mielinoclastico y produce acidosis metabdlica e hipoxia
* RM: Ganglios basales (putamen) + Necrosis de SB de predominio subcortical +/- hemorragia 14%
* Regiones mas susceptibles son la via visual y el putamen







Mujer de 70 ainos con alteraciones del comportamiento del tipo demencia rapidamente progresiva.
Descartar Creutfeldt -Jacob




Mujer de 70 ainos con alteraciones del comportamiento del tipo demencia rapidamente progresiva.
Descartar Creutfeldt -Jacob

Ante estas imagenes el diagnodstico es...

Infeccion parasitaria cronica.
Sindrome de Sturge Weber.
Ateroesclerosis primaria.
Hiperparatiroidismo
Malformacion vascular dural.
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" Caso 5. Ante estas imagenes el diagnostico

es...

Infeccion

parasitaria cronica

Sindrome de Sturge

\A\lahar
yvepel

Ateroesclerosis

primaria

Hiperparatiroidismo

Malformacion
vascular dural v/ 0%
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Mujer de 70 ainos con alteraciones del comportamiento del tipo demencia rapidamente progresiva.
Descartar Creutfeldt -Jacob

Ante estas imagenes el diagnodstico es...

Infeccion parasitaria cronica.
Sindrome de Sturge Weber.
Ateroesclerosis primaria.
Hiperparatiroidismo

. Malformacion vascular dural.
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Mujer de 70 ainos con alteraciones del comportamiento del tipo demencia rapidamente progresiva.
Descartar Creutfeldt -Jacob




Grado Ill de Borden

Aferencia principal de a. mening media,

Asocia reflujo a seno y a venas corticales

Hipertension venosa,

Ectasia de venas corticales y ausencia de SLS

Inyeccion en ACI Ida en fase venosa tardia.

Fistula dural a tércula

Aferencia principal de a, meningea media,

Marcado reflujo retrogrado hacia seno longitudinal superior y seno recto hasta VC Internas.
Grado lll de Borden

Flecha azul: Fistula dural a seno sigmoideo.

Aferencias desde a. occipital,

Drenaje venoso anterogrado hacia bulbo de la yugular. Grado | de Borden




Metoki y col. AJNR 2006
Pascoe y col. J Clin Neuroscience

Fistulas Durales

e 10-15% de la Malformaciones vasculares. TC Craneal: normal, hemorragia o edema. Calcificaciones subcorticales no
muy frecuentes, asociadas a reflujo venoso cortical

» Sospechar fistula AV dural cuando encontremos pacientes con demencia progresiva y/ o epilepsia y lesiones
calcificadas cerebrales es importante porque es tratable y reversible si se diagnostica en fases iniciales.

* Las clasificaciones dependen del reflujo venoso, pueden ser localizadas (mas frecuente la hemorragia) o difusa.
* La calcificaciones son bilaterales y simétricas . La etiologia de las calcificaciones:

* Congestion cronica venosa con calcificaciones distroficas en las paredes de las venas congestionadas
* Secundario a un fendmeno de robo con calcificaciones en el parénquima adyacente debido a hipoperfusion.







Mujer de 52 anos. Ca cervix estadio IV en tratamiento con TILTS
transferencia celular adoptiva (ACT) de linfocitos T infiltrantes de tumor (TIL'S)
Crisis ténico crdnicas. TC dudosa hipodensidad, posibilidad PRES. RM....

f

LCR inflamatorio con linfocitosis




Mujer de 52 anos. Ca cervix estadio IV en tratamiento con
TILTS transferencia celular adoptiva (ACT) de LT infiltrantes de tumor (TIL'S)

Ante estas imagenes el diagndstico es...
Posible meningitis bacteriana, la paciente esta inmunodeprimida.
Es una meningitis aséptica, la inmunoterapia da muchas complicaciones .
Es una diseminacion leptomeningea por el Ca cérvix, es un estadio V.

Es un PRES con afectacion meningea.
Es una meningoencefalitis paraneoplasica frecuente en tumores ovaricos y de cérvix
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"Caso 6. Ante estas imagenes el diagnéstico.
es...

Es una meningitis aséptica,
lainmunoterapia da muchas v 0%
complicaciones
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ICANS: Inmune cell associated neurological symptoms:

Los linfocitos T citotoxicos (CTLs) participan en la eliminacién de los tumores.
Los tumores han desarrollado una serie de mecanismos inhibitorios (conocidos como "immune-
checkpoints") que les permiten escapar de los CTLs.
Transferencia celular adoptiva (ACT) de linfocitos T infiltrantes de tumor (TIL). La ACT-TIL consiste en
tratar al paciente con los linfocitos T aislados de su propio tumor.
Es un”giro de tuerca inmunoldgico” se activan las células T previamente normales para matar las
células tumorales pero, al hacerlo, las células T se convierten en colonias desenfrenadas,
desencadenando otras enfermedades autoinmunes para las cuales la inmunoterapia convencionales es
necesaria.
Complicaciones neuroldgicas de la terapia inmunoldgica ocurren 1-7 semanas tras inicio de
tratamiento con immune checkpoint inhibitor :

* Miastenia gravis (0,2%), miopatias (1-2%)

* Neuropatias (1%).

* Meningitis aséptica (0,2%)

e Encefalitis autoinmune (0,2%)

e Hipofisitis (5-10%).

 EM
D/D entre sindromes para neopldsicos y etiologias autoinmune

Dalakas y col. Therapeutic Advances in Neurological Disorders




Noviembre 2017. Murcia Dx de adenocarcinoma de pulmdn elV EGFR/ALK no mutado
Tratamiento: carboplatino+Bevacizumab.... 32 linea

Marzo 2019: PD y se remite al 12 de Octubre para valoracion. EC IOV-COM-202

Se realiza reseccion atipica pulmonar el 14/05/19 para obtencion TlLs

QT de linfodeplecion (acondicionamiento) cOn Ciclofosfamida seguido de Fludarabina en junio 2019

Complicaciones tras el TILT
Encefalopatia difusa g3 sin actividad epiletiforme en EEG







Mujer 73 aios
Antecedente de mieloma
Focalidad hemisférica izquierda
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Ante estas imagenes el diagndstico es...
Linfoma intravascular
Diseminacion axonal de la listeriosis
PRES (Encefalopatia posterior reversible)
LMP (Leucoencefalopatia multifocal progresiva)
Diseminacion subaracnoidea de mieloma.




"Caso 6. Ante estas imagenes el diagnéstico.
es...

LMP (Leucoencefalopatia
multifocal progresiva) v 0%

. Start the presentation to see live content. Still no live content? Install the app or get help at PollEv.com/app .
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Ante estas imagenes el diagndstico es...
Linfoma intravascular
Criptococosis
PRES (Encefalopatia posterior reversible)
LMP (Leucoencefalopatia multifocal progresiva)
Diseminacion subaracnoidea de mieloma.




LMP Y ANTICUERPOS MONOCLONALES

LMP descrito en paciente inmunodeprimidos tratados con anticuerpos
monoclonales ( Natalizumab, rituximab, efalizumab, alemtuzumab)

Mejoran con la retirada del anticuerpo monoclonal.

Factores de riesgo: exposicion previa al JC virus, tiempo de tratamiento,
tratamiento previo o simultaneo con inmunosupresores

Lesiones hiperintensas en T2 y FLAIR supra o infratentoriales.
Lesiones puntiformes captantes sugieren inflamacion perivascular
PML con componente inflamatorio, mas captacion de lo esperado.

LMP-atipicas, LMP-IRIS, LMP-inflamatorias.

Imposible diferenciar con imagen el componente de LMP reactivada y el
componente de LMP-IRIS. (importante para el tratamiento )







Mujer de 80 anos con cefalea progresiva

Ante estas imagenes el diagndstico es...
Este si es un linfoma

Es un ependimoma

Metastasis de origen desconocido

. Es un pseudotumor

. Es un subependimoma .
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Ante estas imagenes el diagndstico es...

. Este si es un linfoma
. Es un ependimoma

Metastasis de origen desconocido

. Es un pseudotumor
. Es un subependimoma .




Caso 7. Ante estas imagenes el diagnéstico.
es...

Tratamiento con bajas dosis de esteroides

Es un pseudotumor v 0%

Start the presentation to see live content. Still no live content? Install the app or get help at PollEv.com/app .
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Ante estas imagenes el diagndstico es...
. Este si es un linfoma

. Es un ependimoma

Metastasis de origen desconocido
. Es un pseudotumor

. Es un subependimoma




Pseudotumor inflamatorio del plexo coroideo
Se excluyeron enfermedaddes del tejido conectivo
Plexitis: Infecciosas (Tbc o criptococosis) o inflamatorias tipo
pseudotumor
Pseudotumor inflamatorio es una proliferacion no neoplasica de tejido
conectivo
Raro en SNC (meninges, orbitas y raro en plexo coroideos)
Pueden tener aumento de inmunoglobulinas Ig G4

D/D: Meningioma, MTS, xantogranuloma, glioma, papiloma de PC,
neurocitoma




