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RESUMEN

Este trabajo propone la creacion de un libro de consulta basado en casos clinicos
neurorradioldgicos relevantes y poco frecuentes, encontrados en el contexto ecuatoriano. Surge
de la necesidad identificada durante la formacion especializada en Imagenologia, ante la
carencia de bibliografia nacional que integre imagenes representativas con contextos clinicos
reales. El enfoque consiste en presentar una serie de casos acompafiados de imagenes
seleccionadas de radiografia, tomografia computarizada y resonancia magnética, junto con una
breve descripcion clinica y hallazgos imagenoldgicos confirmatorios de la patologia y en
algunas imagenes un analisis del rendimiento diagnostico de la prueba, para el apoyo a la
decision de diagndstico clinico, incluyendo valores referenciales de prevalencia preprueba,
sensibilidad y especificidad y calculos de valor predictivo positivo (VPP), razon de
verosimilitud positiva (RV+), exactitud de la prueba, ganancia diagndstica absoluta y relativa,
asi como el andlisis de curvas ROC vy area bajo la curva (AUC). Este enfoque permite valorar
de forma objetiva el rendimiento de la imagenologia en el diagnostico de enfermedades

neuroldgicas complejas.

El proyecto no responde a un disefio de investigacion tradicional, sino que se plantea
como una herramienta académica Util para médicos en formacion y profesionales de la
imagenologia a través de un libro digital que recopila casos relevantes en neurorradiologia,
combinando imagenes diagnosticas con analisis clinico y parametros estadisticos. Entre sus
principales aportes destaca el fortalecimiento del aprendizaje clinico-imagenolégico mediante
el reconocimiento visual de patologias complejas o infrecuentes. Las conclusiones evidencian
el valor de la imagen como soporte clave en el diagnostico y la necesidad de contar con material

bibliografico contextualizado a la realidad local, tanto en imagenologia como los datos de



prevalencia de las enfermedades. Este trabajo sienta las bases para futuras actualizaciones y

ampliaciones, consolidando una referencia visual Gtil para el ejercicio profesional en el pais.

Palabras claves: Neurorradiologia, casos clinicos en neurologia, diagndstico por
imagenes, resonancia magnética, tomografia computarizada, valor predictivo de las pruebas,

sensibilidad, especificidad, curvas ROC, razones de verosimilitud.



ABSTRACT

This work proposes the creation of a reference book based on relevant and uncommon
neuroradiological clinical cases encountered within the Ecuadorian context. It arises from a
need identified during specialized training in Imaging, due to the lack of national bibliographic
resources that integrate representative images with real clinical scenarios. The approach
consists of presenting a series of cases accompanied by selected images from radiography,
computed tomography, and magnetic resonance imaging, along with a brief clinical description
and imaging findings that confirm the diagnosis. In some cases, the diagnostic performance of
the imaging modality is analyzed to support clinical decision-making, including reference
values such as pretest prevalence, sensitivity, specificity, positive predictive value (PPV),
positive likelihood ratio (PLR), test accuracy, and both absolute and relative diagnostic gain,
as well as ROC curve analysis and area under the curve (AUC). This methodology allows for

an objective assessment of imaging performance in diagnosing complex neurological diseases.

The project does not follow a traditional research design but is conceived as an academic
tool for medical trainees and imaging professionals through a digital book that compiles
relevant neuroradiology cases, combining diagnostic images with clinical analysis and
statistical parameters. Its main contributions include the strengthening of clinical-imaging
learning through the visual recognition of complex or infrequent pathologies. The conclusions
highlight the value of imaging as a key support in diagnosis and the need for bibliographic
material contextualized to the local reality, both in imaging and disease prevalence data. This
work lays the groundwork for future updates and expansions, consolidating a useful visual

reference for professional practice in the country.
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ROC curves, likelihood ratios.
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INTRODUCCION

El uso de imégenes radioldgicas ha cobrado una relevancia creciente en la ensefianza de
la medicina, particularmente en la formacién clinica y diagnéstica de los estudiantes. Estas
imagenes, provenientes de estudios como la radiografia, la tomografia computarizada y la
resonancia magnética, no solo representan estructuras anatémicas y procesos patolégicos con
gran fidelidad, sino que ademas fortalecen el aprendizaje visual, estimulan la participacion
activa del estudiante y promueven el razonamiento clinico. La incorporacién de estas
herramientas en recursos digitales, como los libros electronicos, ha potenciado ain méas su

impacto educativo, sobre todo en el contexto de la educacion a distancia (1).

Pese a estos avances, en Ecuador no existe una bibliografia radiolégica especifica que
retina casos clinicos complejos e ilustrativos del area de neurorradiologia, lo cual constituye
una limitacion en la formacion académica de los estudiantes de medicina y radiologia;
igualmente en muchas patologias existe carencia de informacion epidemioldgica sobre la
frecuencia de presentacion en el contexto nacional que permita una toma de decision clinica
adecuada para el manejo de esos casos mediante un resultado mas confiable en la prueba
diagnostica. La creacion de un libro de casos clinicos neurorradioldgicos relevantes, inusuales
y poco documentados, representaria un aporte significativo tanto a nivel nacional como
internacional. Este material no solo reforzara el aprendizaje independiente, sino que también

contribuira al fortalecimiento de la capacidad diagnostica de futuros profesionales.

El presente trabajo tiene como objetivo principal desarrollar un libro digital de consulta,
accesible a través de la biblioteca virtual de la Universidad San Francisco de Quito, que

contenga casos clinicos neurorradiol6gicos relevantes para la comunidad médica y cientifica.
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Entre los objetivos especificos se destacan la recopilacion de imagenes radioldgicas llamativas,
la integracion de revisiones bibliogréficas breves que orienten al diagndstico y la inclusion de
indicadores de certeza diagndstica en patologias de mayor frecuencia. Este esfuerzo permitird
mejorar el acceso a contenidos visuales de alta calidad y fomentar el conocimiento en un campo

tan complejo como es la neurorradiologia.

Dado que este trabajo no constituye un proyecto de investigacion convencional sino una
publicacion académica con fines educativos, orientada a la divulgacion de contenido
especializado, no es posible formular una pregunta de investigacion o una hipotesis de trabajo
como ocurre en estudios analiticos. En su lugar, se estructura como una propuesta académica
que busca integrar y difundir conocimiento Util y contextualizado para el ejercicio y la

formacidn en neurorradiologia.
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REVISION DE LA LITERATURA

La revision de la literatura se realiz6 bajo un enfoque tematico y descriptivo, con el
proposito de contextualizar la relevancia de los casos clinicos en neurorradiologia
como una herramienta formativa y diagnostica. Se seleccionaron fuentes cientificas pertinentes
que abordan a la imagenologia de una manera practica, la ensefianza basada en casos clinicos y
que demuestren el valor diagnéstico de los hallazgos imagenoldgicos en el manejo futuro de

los pacientes.

Se priorizo el uso de articulos cientificos publicados en revistas indexadas con revision
por pares (peer-reviewed journals), obtenidos a través de bases de datos especializadas como
PubMed, Scopus y ScienceDirect. Asimismo, se incorporaron capitulos de libros reconocidos
internacionalmente en los campos de la radiologia y neurorradiologia, literatura académica
disponible en repositorios universitarios y bibliografia sugerida por tutores y especialistas del
area. Se evito el uso de fuentes no académicas o sin respaldo cientifico, salvo en los casos en
que su inclusién fue necesaria para contextualizar aspectos epidemioldgicos de caracter

nacional.

La seleccion tematica se estructurd6 mediante una combinacion de estrategias:
exploracion inicial de palabras clave (como “neurorradiologia”, “casos clinicos”, “diagnostico
por imagenes” y “signos patognomonicos”), revision de referencias bibliograficas citadas en
publicaciones especializadas, consultas dirigidas a docentes y profesionales del area. Este
proceso permitié delimitar cuatro ejes principales: 1.- la importancia clinica de Ila
neurorradiologia, 2.- el aprendizaje basado en casos clinicos, 3.- el rol de la imagen en el

diagnostico, y 4.- la necesidad de generar bibliografia Gtil y didactica adaptada al contexto

local.
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La organizacion de la revision se realizé de forma tematica, desarrollando cada eje de
manera légica y secuencial, con el objetivo de construir una base argumentativa sélida que
respalde la elaboracion de un libro de casos clinicos relevantes en neurorradiologia. Finalmente,
se revisaron textos académicos de investigacion cientifica para la metodologia de andlisis de

rendimiento diagnostico de las pruebas.
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METODOLOGIA Y DISENO DE LA INVESTIGACION

Disefio del estudio: Este trabajo corresponde a un estudio de tipo documental,
descriptivo y didéctico. No se trata de una investigacion tradicional con hipétesis a comprobar,
sino de una propuesta académica fundamentada en la recopilacion, analisis y presentacion de
casos clinicos de neurorradiologia, con fines educativos para meédicos en formacién y

profesionales del area.

Numero de participantes: No aplica en el sentido estricto de un estudio
epidemiologico. En lugar de participantes, se trabajo con un total de 128 casos clinicos
previamente atendidos, cuidadosamente seleccionados y anonimizados para su analisis y

presentacion en formato educativo.

Escenarios: Los casos fueron recolectados de estudios de imagen realizados en los
altimos 10 afios en el centro de diagnostico por imagen Omniscan, de la ciudad de Quito-
Ecuador, ya que es un centro docente de formacion de nivel de posgrado de imagenologia de la
Universidad San Francisco de Quito. Las imagenes seleccionadas tanto de radiografia (Rx),
tomografia computarizada (TC), como de resonancia magnética (RM) del sistema nervioso

central provienen de pacientes con patologias con mucha relevancia clinica y complejidad.

Participantes: Se utilizaron casos de pacientes con patologias neuroldgicas
representativas, inusuales o complejas, evaluados con estudios de imagen que aportan valor
diagnoéstico. Todos los datos clinicos fueron anonimizados, sin vinculacién directa con
identidad de los pacientes. No se realizé intervencidn alguna ni contacto directo con los sujetos,

ya que se trabajo exclusivamente con informacion archivada en formato digital.
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Variables: Al tratarse de un trabajo académico basado en la elaboracion de un libro de
casos clinicos, no se definieron variables dependientes o independientes para anlisis
estadistico. En su lugar, se describen hallazgos clinicos y radiologicos (Rx, TC y RM)

relevantes de cada caso, con énfasis en los aspectos diagndsticos.

Fuentes de datos: La informacidn se obtuvo de las imagenes y una breve descripcion
del contexto clinico que el medico referente incluia en el pedido de imagen, esta informacion
fue anonimizada y entregada por el Dr. Carlos Alarcon, radiélogo colaborador del proyecto a
los autores de este trabajo, previa aprobacion del centro de imagen, de tal forma que los
pacientes no podian ser identificados de ninguna manera, esto con el fin de garantizar la
confidencialidad. Las imagenes fueron revisadas por los autores y seleccionadas de manera
intencionada, priorizando aquellas que presentan los hallazgos més representativos, con el fin
de cumplir el objetivo formativo del trabajo.

Mediciones: Las mediciones se basaron en la identificacion de hallazgos
imagenoldgicos clave, realizados por los autores con la guia y revision posterior del Dr. Carlos
Alarcon, especialista en radiologia. No se aplicaron escalas cuantitativas especificas debido al
enfoque cualitativo del trabajo, pero se emplearon criterios radiolégicos reconocidos en la
literatura médica.

Las mediciones del rendimiento diagnostico de las pruebas se describen en el acapite de

métodos estadisticos.

Control del sesgo: Dado que este trabajo consiste en la elaboracion de un libro de casos

clinicos y no en un estudio cuantitativo clasico, pueden presentarse ciertos sesgos inherentes a
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su disefio que no afectan la validez del producto. El sesgo de seleccidn es el principal, ya que
los casos fueron escogidos por su relevancia académica, lo cual puede limitar la capacidad de
generalizacion a toda la poblacién. También existe posibilidad de sesgo de confirmacién, al
analizar retrospectivamente casos con diagnostico conocido. Para reducir estos sesgos, se
procurd una seleccién variada de enfermedades y una revision critica de los hallazgos
imagenoldgicos junto con el Dr. Carlos Alarcon. La interpretacion fue realizada con criterios
diagndsticos fundamentados en la literatura cientifica y validados por el tutor académico. Otra
limitacion del trabajo es el uso de prevalencias internacionales en la mayoria de los casos
analizados, por falta de datos nacionales; asi como, la imposibilidad de estimacion de
probabilidad previa a la prueba en base a las caracteristicas clinicas de los pacientes al realizar

un analisis de datos de archivo.

Tamano del estudio: Se analizaron y documentaron un total de 128 casos clinicos. El

analisis de rendimiento diagndstico se realizd en el 25% de esos casos (32 casos).

Variables cuantitativas: No se incluyd un analisis estadistico cuantitativo para el
componente de analisis imagenolégico por no aplicabilidad, ya que el objetivo principal es
formativo. Sin embargo, se realizaron andlisis cuantitativos de rendimiento diagnostico en los

casos que se pudo encontrar informacion necesaria en la bibliografia nacional o mundial.

Métodos estadisticos: Se aplicaron métodos estadisticos en el componente de analisis
de rendimiento diagndstico. Los datos de prevalencia, sensibilidad y especificidad fueron
obtenidos de la literatura cientifica actualizada, y se trat6 de utilizar datos comparables con la

poblacion ecuatoriana cuando fue posible, y se utilizaron datos de poblaciones distintas luego
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de analizar que las patologias no se afecten en mayor medida por caracteristicas etnoldgicas o
genéticas de grupos poblacionales diferentes. Con estos valores se elaboré una tabla de
contingencia 2x2 con una poblacion hipotética de 1000 personas (en algunos casos se us6 una
poblacién mayor para los célculos debido a la prevalencia muy baja y evitar valores decimales
muy pequefios, situacion que no afecta los resultados). Se utiliz6 una tabla de 2x2 en base a
funciones binomiales correspondientes a sensibilidad y especificidad de la prueba y resultado
positivo 0 negativo. Con estos pardmetros se calculd valores predictivos, razones de
verosimilitud, exactitud de la prueba, ganancia absoluta y relativa, curva ROC y area bajo la
curva (AUC). Estos valores fueron presentados y analizados como complemento didactico para
enriquecer la comprension de la utilidad de las modalidades diagndsticas. Se utilizaron los
valores positivos debido a que se analizaron las caracteristicas imagenoldgicas para establecer
el diagndstico de la patologia. Como se indico anteriormente, el analisis apropiado requiere el
uso del valor de prevalencia ajustado al contexto clinico de la persona en la que se realizara la
prueba; esto permite una probabilidad antes de la prueba méas elevada, proporcionando valores

positivo mas exactos para ese caso especifico.

Formulas de los céalculos realizados:

Valor predictivo positivo

Sensibilidad x Prevalencia

VPP =

(Sensibilidad x Prevalencia)+(1-Especificidad x 1-Prevalencia)
Ganancia diagnostica

Absoluta = VPP — Probabilidad (prevalencia) preprueba

VPP
Probabilidad (prevalencia) preprueba

Relativa =

Razon de verosimilitud positiva
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_ Sensibilidad
"~ 1— Especificidad

RV+

En base a los resultados de la tabla se analiza y explica los mismos para patologia
estudiada. Para la interpretacion de la razon de verosimilitud y area bajo la curva se usaron los

siguientes rangos de referencia:

RV positivo RV negativo Utilidad

10 <0,1 Altamente relevante
5-10 0,1-0,2 Buena

2-5 0,5-0,2 Regular

<2 >0,5 Mala
Fuente: Referencia bibliogréafica (2)

Tabla 1. Rangos de valores de razén de verosimilitud y su impacto en la utilidad clinica.

Precision diagnostica AUC
0.9-1.0 Excelente
0.8-0.9 Muy bueno
0.7-0.8 Bueno
0.6-0.7 Suficiente
0.5-0.6 Malo
<0.5 Test no util
Fuente: Referencia bibliografica (3)

Tabla 2. Rangos de valores del rea bajo la curva (AUC) y precisién diagnéstica.

Aspectos éticos: Al tratarse de un trabajo retrospectivo, educativo y sin intervencion
directa en los pacientes, no fue necesaria la firma de consentimientos informados individuales.
Sin embargo, el trabajo fue avalado éticamente en el contexto académico de titulacion,
siguiendo los principios de confidencialidad, uso exclusivo con fines educativos y respeto a la
privacidad de los datos. Las imagenes fueron proporcionadas por un profesional autorizado, en

conformidad con los lineamientos institucionales.
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ANALISIS DE DATOS

CASO CLINICO 1
Paciente femenino de 17 afios de edad presenta el antecedente de Sindrome de Marfan. Acude
por presentar dolor lumbar de moderada a gran intensidad que se irradia a miembros inferiores,

con un periodo de 3 afios de evolucion, hace 6 meses se acompafia de incontinencia urinaria.

Caso clinico 1 Ectasia dural
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Imagen descrita 1 Ectasia dural

Resonancia magnética de columna lumbo-sacra. Imagen A. sagital T1, B. sagital T2,
C. axial T2 y D. axial en T1. Las imagenes A y B, revelan la ectasia dural, que se extiende
desde L5 y a nivel sacrocoxigeo, con expansion de la duramadre. Se observa aumento del
didmetro anteroposterior del saco dural mayor en S1 que en L4, con festoneado del aspecto
posterior de las vértebras sacro coxigeas. C y D. En las secuencias T1 y T2 se evidencia la

naturaleza quistica de la lesion. Existia afectacion de las raices nerviosas lumbosacras.
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Diagnostico: Ectasia dural

Conceptos y definiciones:
La ectasia dural (ED) se define como la distencion del conducto vertebral que presenta un
aspecto festoneado de la porcidn posterior del cuerpo vertebral asociado a la reduccion en la

cortical de los pediculos, sus ldminas, asi como a la ampliacion de los agujeros nerviosos (4).

Etiologia: La ectasia dural, surge en condiciones que afectan el tejido conectivo. También
puede ser idiopatica, encontrarse presente en anomalias congénitas o estar causada por un

traumatismo (5).

Epidemiologia: La ectasia dural ocurre en asociacion con trastornos hereditarios del tejido
conectivo como el sindrome de Marfan y el sindrome de Ehlers-Danlos, en pacientes con
neurofibromatosis, secundario a neurofibromas o meningocele toracico. También puede estar
presente en pacientes con espondilitis anquilosante; donde, el desarrollo de quistes aracnoideos

puede dar lugar al sindrome de cola de caballo (6).

Clinica: Se manifiesta por dorsalgia baja y ciatica, algunos casos pueden cursar con

incontinencia urinaria y constipacion (4).

Hallazgo por imagen:

Rayos X
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Se observa ensanchamiento de la distancia interpeduncular en la proyeccion anteroposterior y
“scalloping” o festoneado de la parte posterior de los cuerpos vertebrales en proyeccion lateral,
lo cual representa con alta especificidad, pero baja sensibilidad (7).

Tomografia y Resonancia magnética

Esta técnica permite una evaluacién multiplanar y de la extension de la dilatacion del saco dural
y/o de las vainas de las raices nerviosas, asi como la presencia de meningocele o quistes
aracnoidales asociados, y de las erosiones Oseas en los aspectos posteriores de los cuerpos
vertebrales, ensanchamiento de los neuroforamenes, en especial en la regién lumbosacra (7).
Resonancia magnética (Criterios mayores y menores)

Criterios mayores:

Ancho del saco dural por debajo de S1 mayor que en L4 o sobre L4.

Presencia de un meningocele sacro anterior (7).

Criterios menores:

Festoneado en la parte posterior del cuerpo vertebral S1 > 3,5 mm.

Diametro de la vaina de la raiz nerviosa > 6,5 mm a nivel de L5 (7).

Diagnostico diferencial:

Quistes de Tarlov, también llamados quistes perineurales, son lesiones de las raices
nerviosas localizadas principalmente en el sacro. Su etiologia es incierta. Por lo general son
hallazgos incidentales y asintomaticos. La Resonancia magnética es el método diagndstico de
eleccion, ya que permite diferenciar una lesion solida de otra quistica. La tomografia computada
(TC) con o sin contraste tiene una sensibilidad menor. Un electromiograma (EMG) puede

demostrar disminucion del potencial de accion sensitivo del nervio sural (8).
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Tumores intrarraquideos, son infrecuentes, de naturaleza y pronéstico muy variados.
En nifios, su diagnostico puede ser complicado y se retrasa debido a una presentacion clinica
poco especifica. La resonancia magnética es la prueba de referencia para el diagnostico de estos
tumores. En caso de lesiones intramedulares, muestra un ensanchamiento progresivo de la
médula espinal con adelgazamiento o desaparicion de los espacios subaracnoideos

perimedulares en todos los planos (9).
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ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA EN ECTASIA
DURAL
Introduccién
La ectasia dural es la distencion del saco dural, ocurre en asociacion con trastornos hereditarios
del tejido conectivo como el sindrome de Marfan y el sindrome de Ehlers-Danlos. La resonancia

magnética es el estudio ideal para el diagndstico de ectasia dural (63).

Valores para los calculos

El uso de la Resonancia Magnética para detectar ectasia dural en pacientes con Sindrome de
Marfan, tiene una sensibilidad del 95% y una especificidad del 98%, datos tomados del articulo
del RSNA: Evaluacion cuantitativa de la Ectasia Dural como marcador para el Sindrome de
Marfan (64).

La prevalencia de la ectasia dural asociada al Sindrome de Marfan y a otras mutaciones es del
78%, es decir que el 78% de casos de Sindrome de Marfan tienen Ectasia dural, en la poblacion
general es una condicion rara y no documentada. Datos obtenidos de un estudio realizado en el
Instituto de Diagnostico e Intervencionismo Neurorradiologico, Hannover Medical School,
Alemania. La poblacion de este estudio no es comparable con la poblacion general del Ecuador,

sin embargo, en la busqueda realizada no se encontraron estudios en el pais (65).

Criterios imagenologicos

En la valoracién imagenoldgica mediante resonancia magnética se utilizaron los siguientes
criterios para su estimacidn, basados en los criterios imagenologicos presentados en la revision
bibliogréafica (63).

Ancho del saco dural por debajo de S1 mayor que en L4 o sobre L4.


https://pubs.rsna.org/doi/full/10.1148/radiology.220.2.r01au08514
https://pubs.rsna.org/doi/full/10.1148/radiology.220.2.r01au08514

Presencia de un meningocele sacro anterior

Festoneado en la parte posterior del cuerpo vertebral S1 > 3,5 mm.

Diametro de la vaina de la raiz nerviosa > 6,5 mm a nivel de L5

Anélisis de rendimiento diagndéstico

e Probabilidad (prevalencia) preprueba en pacientes con Sindrome de Marfan: 78%

Método de diagndstico: resonancia magnética (64).

e Sensibilidad: 95%

e Especificidad: 98%

Método de diagnostico:

Resonancia Magnética

Enfermedad + Enfermedad - Poblacion
Prueba + 741 4 745
Prueba - 39 216 255

780 220 1000

Elaborado por los autores

Tabla 3. Desempefio diagndstico de RM en Ectasia dural: tabla 2x2

Valor Predictivo Positivo (VPP) 99%

Ganancia Diagnostica Absoluta: 21.4%
Relativa: 1.3

Razon de Verosimilitud Positiva 47.5

Exactitud de la prueba 96%

AUC estimada 98%

Elaborada por los autores

Tabla 4. Evaluacion del método de imagen en Ectasia dural.
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Curva ROC [ Punto de Operacién Linea de Azar

0.1 02 03 0.4 0,5 0.6 0.7 03 09
Tasa de Falsos Posifivos (1 - Especificidad)

AUC: 98%

Analisis:
Figura 1. Curva ROC de la resonancia magnética para ectasia dural en pacientes con Sindrome de Marfan

VPP (valor predictivo positivo):

VPP (99%). Representa la probabilidad de que un individuo con Sindrome de Marfan tenga
ectasia dural, dado que el resultado de la resonancia magnética fue positivo.

G. Dg (Ganancia Diagnostica):

Se obtuvo una Ganancia de 21.4 puntos porcentuales respecto de la probabilidad de tener
Ectasia Dural antes del examen, o sea 1.3 veces la probabilidad del diagndstico pre prueba.
RVP (Razon de Verosimilitud positiva):

La probabilidad de que un paciente con ectasia dural y Sindrome de Marfan, obtenga una
resonancia magnética positiva es 47.5 veces la probabilidad de que un paciente sin ectasia dural
y sin Sindrome de Marfan tenga el mismo resultado.

AUC estimada (Area bajo la curva estimada):
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La curva ROC presenta una linea cuyo recorrido se acerca al angulo superior izquierdo, esto
representa una adecuada aproximacion diagnéstica. El area bajo la curva (AUC), es de 98%,
confirmando que la Resonancia Magnética tiene una capacidad excelente para el diagnostico
de ectasia dural en pacientes con Sindrome de Marfan (3,62), lo cual se corrobora con la
exactitud de la prueba que es cerca del 96%.

El resultado positivo es confiable, debido a que la alta especificidad de la prueba permite tener
muy pocos falsos positivos, por tanto, ese resultado, acompafiado del hecho de que la
prevalencia de esa patologia en personas con Sindrome de Marfan es alta, hace al resultado
positivo elevadamente confiable.

Conclusiones

La resonancia magnética se posiciona como una herramienta diagndstica util, especialmente en
escenarios donde la prevalencia de esta neoplasia es relevante, tal como sucede en trastornos
hereditarios del tejido conectivo como el Sindrome de Marfan. No debe utilizarse como Unico
criterio para establecer el diagnostico. Su interpretacion debe estar siempre enmarcada en un

contexto clinico integral.
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CASO CLINICO 2
Paciente masculino de 7 afios de edad, presenta un cuadro clinico de 3 meses de evolucion
caracterizado por presencia de cefalea holocraneana, que ha incrementado de intensidad en las

ultimas dos semanas y se acompafia de diplopia.

Caso clinico 2 Glioma difuso intrinseco pontino
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Imagen descrita 2 Glioma difuso intrinseco pontino

Resonancia magnética de cerebro simple y contrastada. Imagen A. T2 coronal, B.
secuencia de difusion, C. T1 sagital, T1 sagital post contraste. En las imagenes se observa
agrandamiento difuso del tallo cerebral, debido a lesion expansiva protuberancial con extension
bulbar, en la imagen A. se evidencia lesion no homogénea, hiperintensa en T2, en B se observa
area focal que restringe a la difusion. En las imagenes C y D no se evidencia realce tras la

administracion del medio de contraste.
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Diagnostico: Glioma difuso intrinseco pontino

Conceptos y definiciones:

Los gliomas del tallo cerebral son tumores localizados en el mesencéfalo, puente o bulbo
raquideo. En la poblacién pediatrica, estos tumores presentan una evolucion desfavorable y no
homogénea; en adultos son raros y heterogéneos mostrando patrén radiolégico diferente y
prondstico variable (10-12).

La 5ta edicion de la OMS adoptd un nuevo enfoque para clasificar de los tumores gliales,
glioneuronales y neuronales. Dividiendolos en 6 familias: 1) gliomas difusos tipo adulto, 2)
gliomas difusos de bajo grado tipo pediatricos, 3) gliomas difusos de alto grado tipo pediatrico,
4) gliomas astrociticos circunscritos, 5) tumores neuronales y glioneuronales, y 6)

ependimomas (11).

Etiologia:

La mayoria de los gliomas del tronco encefalico en nifios son tumores intrinsecos difusos que
afectan el puente de Varolius, a menudo complicados por la afectacion frecuentemente con
complicacion de otros sitios del tronco encefalico. La etiologia de la mayoria de los tumores

cerebrales infantiles sigue siendo desconocida (12).

Epidemiologia:
La mayoria de los tumores del tallo involucran el puente (60-63%), médula oblonga (25%) y
mesencéfalo (12-15%). En la poblacion pediatrica, la edad promedio al diagnostico es 6-7 afios,

con una mediana de sobrevida de 9-11 meses, se estima que el 90% de los pacientes fallecen a
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causa de la enfermedad dentro de los dos afios posteriores al diagnostico, con una sobrevida

inferior al 1% a cinco afios (13).

Clinica:

Los sintomas y signos clinicos estan estrechamente relacionados con la localizacion del tumor
incluyendo alteraciones visuales, disfuncion de nervios craneales, debilidad en las extremidades
y trastornos de la marcha. El dolor de cabeza y aumento de la presion intracraneal pueden

manifestarse al inicio cuando el tumor obstruye el drenaje de liquido cefalorraquideo (10).

Hallazgos por imagen

Resonancia magnética.

Es la herramienta radioldgica mas efectiva para el diagnostico de lesiones en el tallo cerebral.
Se observa un agrandamiento difuso de tallo cerebral con areas hiperintensas en secuencias
potenciadas en T2 y sefiales hipointensas en las secuencias T1. Estos tumores son difusamente
infiltrantes y no presentan captacion de contraste tras la administracion de gadolinio (10).

La espectroscopia de resonancia magnética (ERM).

Es una herramienta complementaria utilizada en el diagndstico diferencial en lesiones del tallo
cerebral (10).

El tensor de difusiéon (DTI) y la tractografia.

También pueden contribuir a diferenciar el glioma difuso de tallo cerebral (fibras desviadas) de

enfermedades desmielinizantes (falta de distorsion) (10).
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Diagnostico diferencial

Astrocitoma pilocitico: Tumores de crecimiento lento, altamente vascularizados y bien
delimitados, que desplazan los tejidos circundantes. Segun la clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud, se consideran gliomas grado I. Presentan baja celularidad y actividad
mitdtica, siendo raro que metastaticen. En casos excepcionales, pueden transformarse en
malignos. Las localizaciones frecuentes incluyen la via dptica, la regién hipotalamo-
quiasmatica y la fosa posterior. En la resonancia magnética, suelen aparecer como lesiones
solido-quisticas, iso-hipointensas en T1 e hiperintensas en T2, con realce poscontraste (14).

Ependimoma anaplasico infratentorial: Estos tumores son generalmente heterogéneos,
mostrando baja intensidad de sefial en las secuencias potenciadas en T1, alta en las potenciadas
en T2 e intermedia en las secuencias FLAIR. Estas caracteristicas de intensidad de sefial se
deben a la alta proporcion de ependimomas con acumulacion intracelular de mixoide y
formacion de quistes. Las calcificaciones y la hemorragia antigua presentan sefiales muy bajas

en todas las secuencias de RM (15).
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ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA EN GLIOMA
DIFUSO INTRINSECO PONTINO
Introduccion
El Glioma difuso intrinseco pontino, es un tumor glial de alto grado del tronco cerebral, poco
frecuente que se presenta casi exclusivamente en nifios, la resonancia magnética se reporta
como la herramienta imagenoldgica mas efectiva, para el diagndstico de estas lesiones del tallo

cerebral (58-59).

Valores para los calculos

La sensibilidad y especificidad, para la determinacion de gliomas difusos de alto grado con
imagenes de RM convencional, fue del 72,5% y 65,0% respectivamente, en un estudio realizado
por la American Journal Of Neuroradiology. (60).

Los gliomas del tronco encefalico representan el 12.5% aproximadamente de las lesiones del
SNC en la infancia en Estados Unidos, datos obtenidos del Registro de Tumores Cerebrales
Centrales de los Estados Unidos (CBTRUS), en los cuales también se encuentra incluida la
poblacion hispana. En la busqueda realizada no se encontraron datos en Ecuador ni América

Latina (61).

Criterios imagenologicos

En la valoracién imagenoldgica mediante resonancia magnética se utilizaron los siguientes
criterios para su estimacidn, basados en los criterios imagenoldgicos presentados en la revision
bibliogréafica (60).

Agrandamiento difuso de tallo cerebral con sefial hipointensa en T1.

Presencia de sefial hiperintensa en T2.
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Tumores difusamente infiltrantes que no presentan captacion tras la administracion del medio

de contraste.
Efecto de masa significativo en estructuras adyacentes.
Anélisis de rendimiento diagndstico
e Probabilidad (prevalencia) preprueba en la poblacion infantil: 12.5% (60).
Método diagndstico: resonancia magnética (59)
e Sensibilidad: 72.5%

e Especificidad: 65%

Método de diagnostico: Resonancia Magnética
Enfermedad + Enfermedad - Poblacion
Prueba + 91 306 397
Prueba - 34 569 603
125 875 1000
Elaborado por los autores

Tabla 5. Desempefio diagnéstico de RM en Glioma difuso intrinseco pontino.

Valor Predictivo Positivo (VPP) 22.9%
Ganancia Diagnostica Absoluta: 10.4%
Relativa: 1.7
Razon de Verosimilitud Positiva 2.1
Exactitud de la prueba 66%
AUC estimada 74.7%
Elaborado por los autores

Tabla 6. Evaluacion del método de imagen en Glioma difuso intrinseco pontino
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05

a de Falsos Positivos (1 - Especificidad

AUC: 74.7%
Figura 2. Curva ROC de la resonancia magnética para Glioma difuso intrinseco pontino

Analisis:

VPP (valor predictivo positivo):

VPP (22.9%). Representa la probabilidad de que un individuo en edad pediatrica, con una lesion
del SNC en el tronco cerebral presente Glioma difuso intrinseco pontino, dado que el resultado
de la resonancia magnética fue positivo.

G. Dg (Ganancia Diagnostica):

Se obtuvo una Ganancia de 10.4 puntos porcentuales respecto de la probabilidad de tener
glioma pontino difuso intrinseco antes del examen, o sea 1.7 veces la probabilidad del
diagndstico pre prueba.

RVP (Razon de Verosimilitud positiva):

La probabilidad de que un paciente en edad pediatrica, con una lesion del SNC en el tronco
cerebral, obtenga una resonancia magnética positiva es 2.1 veces la probabilidad de que un
paciente en edad pediatrica sin una lesién del SNC en el tronco cerebral obtenga el mismo

resultado.
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AUC estimada (Area bajo la curva estimada)

La curva ROC presenta una linea cuyo recorrido se aleja de la linea diagonal punteada, esto
representa un buen desempefio diagnostico. El area bajo la curva (AUC), es de 74.7%,
confirmando que la Resonancia Magnética tiene una capacidad aceptable (3,62), para
diferenciar entre pacientes con y sin diagndstico de Glioma pontino difuso intrinseco en

pacientes pediatricos, lo cual se corrobora con la exactitud de la prueba que es cerca del 66%.

Conclusiones
La Resonancia Magnética es una herramienta de apoyo para el diagnéstico de gliomas del tallo
cerebral en la poblacion infantil, aunque su interpretacion debe ser integral, considerando

criterios clinicos, laboratorio, antecedentes del paciente, que optimizan la precision diagnostica.
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CASO CLINICO 3
Paciente masculino de 14 afos de edad con cuadro clinico de 8 meses de evolucion

caracterizado por parestesias en extremidades inferiores y dolor radicular.

Caso clinico 3 Malformacion arteriovenosa espinal toracica
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Imagen descrita 3 Malformacion arteriovenosa espinal toracica.

Resonancia magnética de columna cervical y dorsal. Imagen A. T2 Sagital B. STIR
sagital, C. T2 coronal. En A y B se visualiza conglomerado intramedular de vasos de aspecto
serpentiforme, dilatados y tortuosos a nivel de C7 - T2, donde se ubica nido. En la imagen C,

se visualiza localizacién centromedular con vacios de flujo perimedular.
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Diagnostico: Malformacion arteriovenosa espinal toracica. (MAVE)

Conceptos y definiciones:
Estas malformaciones son infrecuentes, representando el 5% al 9% de todas las malformaciones
vasculares del sistema nervioso, se caracterizan por una derivacion arteriovenosa anémala,

frecuentemente pequefia, situada en la duramadre de la médula espinal (16).

Etiologia:
Las malformaciones arteriovenosas espinales (MAVS) son enfermedades vasculares

congenitas poco comunes de la médula espinal (17).

Epidemiologia:
Las MAVs son la anomalia vascular mas prevalente en la columna, con una proporcion
estimada entre el 60-80%. Representan del 3 al 4% de todas las lesiones de masa intradural de

la médula espinal, siendo mas comunes en la columna toracica y cervical superior (18).

Clinica:

Las manifestaciones agudas que pueden comprometer la vida incluyen hemorragia
subaracnoidea, hemorragia espinal, hipertension venosa y efecto de masa. Las manifestaciones
cronicas se presentan principalmente como un déficit sensitivo-motor, incluyendo hipoestesias,
parestesias, dolor o debilidad muscular (16).

Presentacion clinica de acuerdo al tipo de MAVS. Basada en la primera clasificacion propuesta
en 1971 por Di-Chiro G. Y revisada en 1987 tras la identificacion de un nuevo tipo de MAVE

por Hero agregando un cuarto tipo (16,18).



Tipo | (fistulas arteriovenosas durales)

Radiculomielopatia seguida de deterioro
neuroldgico progresivo. La mayoria son
lesiones solitarias que se encuentran en la
region toracolumbar. La fistula se
encuentra dentro de la duramadre, donde
una arteria radiculomeningea ingresa a la
vena radicular correspondiente, cerca de la

raiz del nervio espinal.(16,18)

Tipo Il (MAV del glomus intramedular)

Mielopatia progresiva y fluctuante,
paraplejia y dolor, superpuestos por
periodos de deterioro neurolégico agudo
secundario a hemorragia dentro de la

MAV. (16,18)

Tipo 11 (MAYV juveniles)

Presentacion clinica similar a la observada
con las MAV tipo Il. El inicio agudo de
los sintomas puede ocurrir como
consecuencia de la HSA, el deterioro
motor, sensorial progresivo, y la
alteracion del esfinter, resultan del robo
vascular, la hipertension venosa o el
efecto de masa sobre la médula espinal y/o
las raices nerviosas de las venas dilatadas.

(16,18)

44
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Tipo v (fistula arteriovenosa | La presentacion ocurre entre la tercera y
perimedular) sexta década de la vida. La HSA es
posible, con  posterior  deterioro

neurolégico agudo.(16,18)

El neurocirujano Spetzler RF, propuso en 2002 una clasificacion modificada que redefinid el
estudio de las MAVE, partiendo de caracteristicas especificas y fisiopatoldgicas, dividiendo las
lesiones vasculares espinales en FAV y MAV. Las FAV se subdividen en intradurales y
extradurales, mientras que las MAV incluyen lesiones intramedulares, extradural-intradural y

lesiones del cono medular (16,18).

Hallazgos por imagen:

Resonancia magnética.

Se identifican areas serpentiformes con pérdida de la sefial por efecto de flujo aumentado. Es
comun observar trombos en fases agudas o subagudas, asi como areas hemorragicas. En el T2
(W1) es posible definir edema e imagen de aumento de volumen de la médula espinal (19).
Mielografia (efecto mielografico de la IRM).

Se reconocen defectos de llenado serpentiformes, generalmente sobre la superficie dorsal de la
médula (19).

Angiografia por sustraccion digital (ASD).

Considerada el estandar de oro, permite definir el componente vascular malformado, y la
presencia 0 no de fistulas durales (comunicacion intramedular) ademas de ser el método de

acceso para la embolizacion (18).



46

Diagnostico diferencial:

Hematoma epidural espinal: Presencia de sangrado en la region espinal que aparece sin
lograr relacionar su origen con ninguna causa de forma directa, se puede relacionar con factores
predisponentes, como las malformaciones vasculares, defectos de la pared del plexo epidural
venoso, uso de anticoagulantes, enfermedades hematoldgicas como la hemofilia o disfunciones
plaquetarias (20).

Artefacto relacionado con el movimiento del liquido cefalorraquideo: La pulsacion del
liquido cefalorraquideo (LCR), se presenta hipointenso en las secuencias T2 e hiperintensa en
FLAIR, debido al movimiento constante del LCR que impide la anulaciéon de su sefial. Las
pulsaciones del LCR en el canal raquideo pueden simular lesiones intradurales en cortes axiales

y sagitales (21).



47

CASO CLINICO 4
Paciente masculino de 3 afios de edad con antecedente de sinusitis a repeticion, esquema de
vacunacion completo para la edad. Acude por presentar fiebre, vémitos y somnolencia. Recibe

medicacion por cuadro de faringoamigdalitis sin presentar mejoria clinica.

Caso clinico 4 Meningitis bacteriana
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Imagen descrita 4 Meningitis bacteriana

Resonancia magnética simple y contrastada de cerebro. Imagen A. T1 axial, B. T1
postcontraste axial, C. T2 axial. Se observa engrosamiento difuso y extenso con realce de las
leptomeninges, ademas incremento de la amplitud de los espacios subaracnoideos acompafiado

de septos y discreta dilatacion de los ventriculos laterales.
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Diagnostico: Meningitis bacteriana.

Conceptos y definiciones:
La meningitis bacteriana es una infeccién bacteriana de las meninges, que son la cubierta
protectora del cerebro y la médula espinal, que provoca inflamacion. La infeccién puede ser

adquirida en la comunidad o nosocomial (22).

Etiologia:

La bacteria culpable mas comun varia segun la edad. El Streptococcus del grupo B es comun
en bebés menores de 2 meses de edad, mientras que Streptococcus pneumoniae es el mas
comun en todos los demas grupos de edad, con la excepcion de los nifios de 11 a 17 afios,
donde Neisseria meningitidis sigue siendo la causa mas comdn. La meningitis también puede
tener una etiologia no infecciosa y puede ser causada por cancer, medicamentos o afecciones

inflamatorias (22).

Clinica:

Los sintomas tipicos incluyen fiebre, dolor/rigidez de cuello y fotofobia. Los sintomas mas
inespecificos incluyen dolor de cabeza, mareos, confusion, delirio, irritabilidad vy
nauseas/vomitos. Los signos de aumento de la presion intracraneal (estado mental alterado,
déficits neuroldgicos y convulsiones) presagian un mal prondstico. Los siguientes factores de
riesgo deben aumentar la sospecha clinica: Exposiciones por contacto cercano (cuarteles
militares, residencias universitarias), vacunaciones incompletas, inmunosupresion, nifios

menores de cinco afios y adultos mayores de 65 afios, trastorno por consumo de alcohol (23).
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Epidemiologia:

La enfermedad causa aproximadamente 171.000 muertes en todo el mundo anualmente. Si no
se trata, provoca la muerte en el 50% de los casos. Los nifios siempre tienen el mayor porcentaje
de infecciones. En general, se informa que las tasas de mortalidad por meningitis bacteriana en

nifios son del 20% al 30%, que se reduce con la edad hasta los 25 afios (24).

Hallazgos por imagen:

Tomografia sin contraste: puede mostrar una dilatacion leve de los ventriculos con espacios
subaracnoideos borrados y sugerencia de edema cerebral difuso. También se puede ver la
obliteracion de las cisternas basilares o de la convexidad normales por exudados (de densidad
de tejido blando) (25).

Imagen por resonancia magnética: Permite visualizar el contraste en los tejidos blandos en las
cisternas basales, la cisura de Silvio y las regiones sulcales (25).

La RM ponderada en T1 puede mostrar obliteracion de las cisternas basales con realce de los
exudados inflamatorios. Ademas, pueden producirse hiperintensidades sulcales con
recuperacion de inversion atenuada por fluidos (FLAIR) y realce leptomeningeo a partir del
contenido elevado de proteinas en los exudados infecciosos. La RM FLAIR es probablemente

mas sensible que el realce con contraste para detectar la leptomeningitis (25).

Diagnostico diferencial:
Hemorragia subaracnoidea (HS): es la acumulacion de sangre en el espacio anatomico
entre la piamadre y la aracnoides. La causa mas comudn es el trauma. La causa no traumatica

suele ser el resultado de una ruptura aneurismatica con propagacion de sangre a las cisternas
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subaracnoideas. El diagnostico inicial generalmente se realiza con una TC sin contraste, que
tiene una sensibilidad >95 % dentro de las 6 horas posteriores al inicio (26).

Sila TC sin contraste confirma HSA, se realiza una angiografia por TC para identificar la fuente
del sangrado (26).

Si la TC sin contraste es negativa, pero hay una fuerte sospecha de HSA, se debe realizar una
puncion lumbar (PL) con anélisis de LCR (26).

Carcinomatosis leptomeningea: también conocida como "metéastasis leptomeningea" o
"meningitis carcinomatosa”, es la afectacion por cancer de la piamadre y la aracnoides del
cerebro con el espacio subaracnoideo (27).

Las imagenes juegan un papel clave en el diagndstico y el tratamiento de las metastasis
leptomeningeas. La RM ponderadas en T1 con contraste paramagnético han sido durante
mucho tiempo la técnica de eleccion para evaluar la enfermedad leptomeningea con una
sensibilidad de hasta el 71%. Las imagenes FLAIR son sensibles para detectar lesiones
subaracnoideas o leptomeningeas, incluyendo hemorragia, inflamacion y neoplasia. Las

imagenes FLAIR con contraste se utilizan para evaluar lesiones intraaxiales y extraaxiales (28).
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CASO CLINICO5
Paciente masculino de 66 afios de edad, con antecedente de EPOC, hiperuricemia y enfermedad
renal cronica. Presenta fiebre, pérdida de peso y dolor lumbar. En el hemograma destaca

anemia, trombocitosis, y conteos elevados de leucocitos.

Caso clinico 5 Mielofibrosis
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Imagen descrita 5 Mielofibrosis

Resonancia magnetica de columna lumbo-sacra. Imagen A. T1 sagital, Imagen B. T2
sagital. C. T2 coronal. En las imagenes A y B, se observa una disminucion de la intensidad
sefial de la médula 6sea de los cuerpos vertebrales, lo que sugiere reemplazo medular.

Disminucion de la altura del disco intervertebral de L5- S1. Presencia de sindesmofitos en toda

la columna lumbar.
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Diagnostico: Mielofibrosis

Conceptos y definiciones:

La mielofibrosis primaria (MFP) pertenece a las neoplasias mieloproliferativas cronicas
Filadelfia negativas (NMP Ph-). Presenta expresion anormal de citocinas, fibrosis de la médula
6sea (MO) (reticulina/colagena), anemia, esplenomegalia, hematopoyesis extramedular,
sintomas constitucionales, caquexia, progresion a leucemia y supervivencia corta (29).

El término mielofibrosis abarca cuatro diferentes subtipos: 1.- MFP; 2.- mielofibrosis
prefibrotica (pre-MF); 3.- mielofibrosis pospolicitemia vera (MF post-PV), y 4.- mielofibrosis
postrombocitemia esencial (MF post-TE). En la clasificacion de la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS) 2016 para Neoplasias mieloproliferativas, la mielofibrosis fue dividida en:
mielofibrosis prefibrotica y mielofibrosis establecida o mielofibrosis primaria, considerandose

como entidades separadas (29).

Etiologia

Trastorno clonal de los progenitores hematopoyéticos multipotentes que surgen del
compartimento de células madre hematopoyéticas (30).

La mutacion JAK-2 V617F (presente en el 50% al 60% de los casos), las mutaciones del exdn
9 de la calreticulina (CALR) (presentes en el 20% de los casos), las mutaciones somaticas de

cMPL, estan presentes en aproximadamente el 10% (30).

Epidemiologia:
La edad media de diagndstico es de 67 afios. Las mujeres tienen un riesgo 35 % menor y la

ascendencia africana un riesgo 25 % menor (30).
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Clinica

Las manifestaciones son variables e incluyen anemia progresiva, leucopenia o leucocitosis,
leucoeritroblastosis, trombocitopenia o trombocitosis, y hematopoyesis multiorganica
extramedular que se manifiestan principalmente como hepatoesplenomegalia sintomética. Los
hallazgos de laboratorio incluyen anemia con niveles de hemoglobina < 10 g/dL en mas del
50% de los pacientes, encontrando en el frotis de sangre periférica anisocitosis, poiquilocitosis,
dacriocitos, entre otros. Los valores de plaquetas y glébulos blancos son variables, y dependen

de la progresion de la enfermedad (31).

Hallazgos por imagen
Resonancia magnética.

La médula 6sea muestra una baja intensidad de sefial en las secuencias ponderadasen T1y T2,
lo que refleja un cambio fibrético en la médula 6sea. Las areas focales con reconversion de
médula grasa a médula roja se ven en los ejes de los huesos largos. Se han descrito areas de
hiperintensidad en las imagenes de recuperacion de inversion dentro de la médula 6sea en la
mielofibrosis. Las areas de médula 0sea isquémica no se realzaran y, por lo tanto, los patrones
de realce pueden ser variables (32).

Tomografia computarizada.

Muestra areas de osteosclerosis en todo el esqueleto axial y los huesos largos proximales.
También puede mostrar sitios de hematopoyesis extramedular, como esplenomegalia,
hepatomegalia, linfadenopatia y masas de tejidos blandos (32).

Medicina nuclear:

Gammagrafia 6sea.
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Se suele observar un aumento difuso de la captacion, secundario a la osteosclerosis. Aumento
marcado de la captacion en todo el bazo y el higado en las exploraciones con tecnecio-99m
(32).

Tomografia por emision de positrones/tomografia computarizada (PET/TC).

Puede mostrar tanto esplenomegalia como una captacion marcadamente aumentada de fldor-
18-fluorodesoxiglucosa en todo el bazo y el higado y de forma difusa en toda la médula ésea

(32).

Diagnostico diferencial:

Reconversion o hiperplasia medular: consiste en la transformacion de MO amarilla por
roja por aumento de las demandas celulares. Sigue un patron inverso a la conversion, de manera
simetrica. Causado por anemia cronica severa (esferocitosis, talasemia, anemia células
falciformes), tratamiento con estimulantes de colonias granulociticas, aumento de las demandas
de oxigeno, enfermedad cronica, fumadores, obesos, VIH. En RM la sefial de MO es baja en
T1y T2 de manera difusa y levemente hiperintensa en STIR (33).

Enfermedad de Gaucher: es una patologia de herencia autosomica dominante, por un
defecto de la enzima glucocerebrosidasa se produce acumulo de glucocerebrosidos en el interior
de histiocitos. La enfermedad comienza en esqueleto axial y sigue la distribucién de la
reconversién medular. En RM, las zonas afectadas de MO presentan una sefial bajaen T1yen
T2. En STIR puede ser alta intensidad de sefial por infeccidn, infarto o fractura (33).

Hemosiderosis: Se produce por deposito de hemosiderina (anemias hemoliticas,
transfusiones frecuentes, etc.). La sefial en RM es debida al fendmeno de susceptibilidad
magnética de la hemosiderina, por tanto, baja en todas las secuencias de pulso. Asocia

hipointensidad en higado y bazo también (33).
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CASO CLINICO 6
Paciente masculino de 6 afios de edad que presenta retraso del crecimiento, ademas en los

examenes complementarios presencia de pancitopenia y hepatoesplenomegalia.

Caso clinico 6 Osteopetrosis
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Imagen descrita 6 Osteopetrosis

Tomografia simple de craneo (ventana désea). Imagen A y B ventana 6sea corte axial.
Imagen C. ventana 6sea corte coronal. A y B Engrosamiento y aumento difuso de la densidad
6sea de la base del craneo y de la boveda craneal. Celdillas mastoideas no neumatizadas. Los
huesos de la base del craneo y ambas Orbitas se encuentran engrosados y esclerosados,

mostrando el C "signo de las gafas de sol”.



59

Diagnostico: Osteopetrosis

Conceptos y definiciones:

La osteopetrosis se refiere a un grupo clinica y genéticamente heterogéneo de trastornos
esqueléticos raros y hereditarios, caracterizados por un aumento anormal de la densidad désea
en las radiografias. Por esta razon, la osteopetrosis también se denomina «enfermedad del hueso

marmaoreo» (34).

Etiologia:

Lo mas probable es que la osteopetrosis sea el resultado de més de un defecto genético o
bioquimico, habiéndose descrito al menos cinco tipos de enfermedad. Las dos formas mas
comunes son la osteopetrosis autosomica recesiva (maligna) (AROP) y la osteopetrosis

autosomica dominante (benigna) (ADOP) (35).

Epidemiologia:

La osteopetrosis es una enfermedad poco frecuente, pero su incidencia general es dificil de
estimar. La osteopetrosis autosémica recesiva (ARO) tiene una incidencia mucho menor que la
osteopetrosis autosémica dominante (ADO) (1 por cada 250.000 nacimientos, en comparacion
con 1 por cada 20.000 nacimientos) (36).

Afecta por igual a hombres y mujeres. Se observan tasas de incidencia mas altas en Oriente

Medio, Rusia, Suecia y algunas regiones especificas de Costa Rica (36).
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Clinica:

Osteopetrosis autosomica dominante (ADO), tipo I: los pacientes suelen ser asintomaticos v,
en general, el riesgo de fractura no aumenta. El signo tipico es un engrosamiento
osteoesclerotico aislado de la boveda craneal (37).

ADO, tipo Il (enfermedad de Albert-Schonberg): incluso en esta forma, los pacientes pueden
ser a menudo asintomaticos durante mucho tiempo, pero finalmente se presentara en la edad
adulta con anemia, fractura patolégica, dolor dseo, compresion de los nervios craneales o artritis

temprana (37).

Hallazgos por imagen:

Rayos X

La osteopetrosis puede presentarse como osteosclerosis 0 huesos densos (38).

Cuatro caracteristicas clasicas aparecen en radiografias de pacientes con ADO:

a) Esclerosis difusa, que afecta el craneo, la columna vertebral, la pelvis y los huesos
apendiculares. b) Defectos metafisicos en huesos largos conocidos como "deformidad en
matraz de Erlenmeyer” y bandas radiollcidas caracteristicas. ¢) Apariencia de "hueso en
hueso™ de las vértebras y las falanges. d) Esclerosis de la base del craneo, la pelvis y las placas
terminales vertebrales, dando lugar a vértebras "sandwich" y columna vertebral "en camiseta
de rugby" (38).

La absorciometria de rayos X de energia dual.

Es un método para medir la densidad mineral ésea (DMO). Proporciona mediciones
cuantitativas y muestra la elevacion de la DMO en pacientes con osteopetrosis, para evaluar la
progresion y respuesta (38).

Tomografia computarizada.
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A menudo muestra un area aumentada de densidad dsea, apariencia de “hueso sobre hueso” en
las vértebras y las falanges y, a veces, esclerosis focal de la base del craneo, la pelvis y las
placas terminales vertebrales, lo que da lugar a vértebras “sandwich” o columna vertebral
“rugby jersey” (35). El "signo de las gafas de sol”, en particular en una vista frontal o lateral,
donde se observa un engrosamiento y aumento difuso de la densidad 6sea de la base del craneo
y de la boveda craneal (39).

Resonancia magnética (RM).

Se utiliza en casos mas graves de osteopetrosis para determinar la cantidad de espacio medular
restante. El aspecto caracteristico muestra alternancia de ausencia de sefial con una sefial similar
a la de los discos intervertebrales en la médula ésea, lo que da una apariencia de "escalera”.
También puede haber apariencia de "cabello erizado™ que refleja una marcada actividad
hematopoyética. Ademas, se podria utilizar una resonancia magnética del cerebro y las érbitas
para evaluar el estrechamiento de los canales nerviosos centrales, lo que resulta en compresion

nerviosa y cambios neuropaticos (37,38).

Diagnostico diferencial:

Osteosclerosis fisiolégica del recién nacido: Las Ultimas etapas del desarrollo
esquelético fetal se caracterizan por una intensa mineralizacion del esqueleto, altas tasas de
transferencia de calcio placentario y carga Osea resultante del feto cada vez méas activo que
trabaja contra el Utero cada vez mas restrictivo. La osteosclerosis fisioldgica de este tipo suele
distinguirse facilmente de la osteopetrosis; los huesos pueden parecer densos con algo de
engrosamiento cortical, pero los espacios medulares estan preservados y el modelado 6seo es
normal. No hay fragilidad 6sea. Las radiografias de seguimiento muestran resolucion

tipicamente en 4 a 6 semanas (40).
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Displasia de Raine: La displasia de Raine es una displasia esquelética osteosclerética
rara, heterogénea y a veces letal debida a variantes homocigoéticas o heterocigéticas, causadas
por la mutacion FAM20C. Radiolégicamente, los bebés afectados muestran osteosclerosis que
tipicamente afecta las metéfisis mas severamente que las diafisis, pero puede parecerse
superficialmente a la osteopetrosis; no se encuentran tipicamente anomalias de modelado ni
fragilidad 6sea, lo que refleja la normalidad de la funcién osteoclastica (40).

Las displasias 6seas esclerosantes no relacionadas con la disfuncién osteoclastica:
pueden parecerse superficialmente a la osteopetrosis. Comun a estas condiciones es la
afectacion hiperostotica particularmente marcada del craneo y la mandibula que conduce a la
deformidad craneofacial. Los huesos no estan submodelados y no hay fragilidad ésea; de hecho,

hay una mayor resistencia a la fractura (40).
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CASO CLINICO 7
Paciente femenina de 3 afios de edad proveniente de zona rural, con aparente retraso del
desarrollo. Hace 5 dias presenta episodio de convulsion de 20 segundos de duracion
aproximadamente. Nacida mediante parto vaginal, su madre no visitd ningin centro médico

para control prenatal.

Caso clinico 7 Quiste porencefalico
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Imagen descrita 7 Quiste porencefalico

Resonancia magnética de cerebro simple. Imagen A. T2 coronal, Imagen B. T1 sagital,
Imagen C. Difusién, Imagen D. ADC. Se observa una gran lesion quistica, bien definida, en
forma de cufia, a nivel de la region frontal izquierda, que comunica la superficie cortical con el
sistema ventricular. Presenta intensidad de sefial de liquido cefalorraquideo en todas las

secuencias, sin restriccion a la difusion y leve efecto de masa sobre el parénquima adyacente

sin desviacion de la linea media.
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Diagnostico: Quiste porencefalico

Conceptos y definiciones:

Los quistes porencefalicos son cavidades de paredes lisas llenas de LCR dentro de la sustancia
del cerebro que lindan con un ventriculo lateral agrandado o el espacio subaracnoideo. Los
quistes pueden estar rodeados por una membrana delgada o comunicarse directamente con los

ventriculos o con otros espacios que contienen LCR (41).

Etiologia:

Se ha sugerido que son causados por una alteracion del riego vascular que conduce a la
degeneracion cerebral. Los quistes porencefalicos congénitos resultan de una lesion vascular
intrauterina que conduce a isquemia cerebral o hemorragia intraparenquimatosa. La lesion
infecciosa intrauterina por un virus como el citomegalovirus también puede dar lugar a quistes
porencefalicos congénitos. Los quistes porencefalicos adquiridos son secundarios a lesiones

posteriores en la vida debido a trauma, cirugia, isquemia o infeccion (42).

Epidemiologia:
El quiste porencefalico es una afeccion poco frecuente de acumulacién de liquido
cefalorraquideo (LCR) dentro del parénquima cerebral, con una incidencia de 3,5 por cada 100

000 nacidos vivos (43).

Clinica:
Las manifestaciones clinicas de la porencefalia dependen de la extension del evento

encefaloclastico prenatal. Los signos de presentacion mas comunes son hemiparesia y epilepsia.
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Cuando la lesion es grave, puede haber hemiplejia espastica o tetraplejia. Puede haber retraso
del desarrollo, especialmente cuando la afectacion es bilateral. Cuando se ven afectadas las
estructuras mas profundas de la linea media, puede haber hipoplasia, lo que resulta en déficits

visuales (44).

Hallazgos por imagen:

La ecografia y la resonancia magnética fetal-materna documentan el desarrollo y la evolucién
de los quistes porencefalicos en el Utero (44).

El quiste porencefalico tipico es un espacio quistico en el parénquima cerebral que se comunica
con un ventriculo adyacente agrandado. Los quistes tienen el mismo aspecto que el LCR, son
isodensos con respecto al LCR en la TC e isointensos en todas las secuencias de RM. La
sustancia blanca adyacente suele mostrar hiperintensidad en las imagenes ponderadas en T2 y

FLAIR (45).

Diagnostico diferencial:

Quiste aracnoideo: Los quistes aracnoideos son lesiones benignas, congénitas, que
ocupan espacio intraaracnoideo y estan llenas de LCR transparente. No se comunican con el
sistema ventricular. Los quistes tienden a ser lesiones expansivas uniloculares, de margenes
lisos, que estdn moldeadas por las estructuras circundantes. Son comunes y representan el 1%
de todas las masas intracraneales. La incidencia es algo mayor en los hombres (45).

Quiste ependimario: Los quistes ependimarios son quistes benignos, raros y revestidos
de tejido ependimario gue se encuentran en el ventriculo lateral o la region yuxtaventricular de

la regién temporoparietal y el I6bulo frontal. Se han identificado con poca frecuencia en los
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espacios subaracnoideos, el tronco encefélico y el cerebelo. La mejor pista diagnostica es un

quiste del ventriculo lateral que contiene LCR y que no realza las paredes delgadas (45).
Esquizencefalia: es un trastorno congénito poco frecuente de la migracién neuronal que

se caracteriza por la presencia de una hendidura de espesor completo, revestida de materia gris

heterotdpica y llena de liquido cefalorraquideo (LCR), que conecta la superficie pial del

hemisferio cerebral con la superficie ependimaria del ventriculo lateral (45).

Se clasifica en:

Tipo 1 (transmanto): no hay hendidura que contenga LCR en la resonancia magnética (IRM),

pero contiene una columna transmanto de materia gris anormal (46).

Tipo 2 (labio cerrado): Presencia de hendidura que contiene LCR, pero los labios que recubren

la materia gris anormal estan contiguos y opuestos entre si (46).

Tipo 3 (labio abierto): presencia de hendidura que contiene LCR. Los labios que recubren la

materia gris anormal no estan contiguos entre si (46).
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CASO CLINICO 8
Paciente masculino de 35 afios de edad con antecedente de tabaquismo. Hace varios meses
refiere episodios de epistaxis e hiposmia. Actualmente acude por presentar pérdida de la
agudeza visual. A la exploracion fisica se observa proptosis del ojo izquierdo. Mediante
endoscopia nasal se observa masa que impide paso de fibrolaringoscopio. Se solicitan estudios

de imagen donde se observa.

Caso clinico 8 Estesioneuroblastoma
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Imagen descrita 8 Estesioneuroblastoma

Resonancia magnética simple y contrastada de cerebro. Imagen A. axial T1, B. axial
T2, C. axial T1 postcontraste y D. coronal T1 postcontraste. Las imagenes A y B muestran una
masa expansiva con sefial intermedia que se extiende anteriormente hacia la cavidad nasal, seno
etmoidal, lateralmente hacia la 6rbita y I6bulo temporal izquierdo, posteriormente hacia el seno
esfenoidal. C y D, demuestran realce heterogéneo tras la administracion del medio de contraste,
ademas en el corte coronal se visualiza el compromiso del quiasma dptico, region sellar, senos

Cavernosos.
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Diagnostico: Estesioneuroblastoma (ENB), también llamado neuroblastoma olfatorio.

Conceptos y definiciones:
Es una neoplasia maligna poco frecuente del tracto nasosinusal, se origina en el neuroepitelio

olfatorio. Se presenta con mayor frecuencia en la cavidad nasal superior (47).

Etiologia:

Tiene su origenen la cresta neuraly surge de las células madre basales
del neuroepitelio olfatorio. No se han observado factores de riesgo ambientales, geograficos ni
relacionados con el estilo de vida que se asocien claramente con un mayor riesgo de

Estesioneuroblastoma (48).

Epidemiologia:
Constituye solo el 3% de todas las neoplasias intranasales. El Estesioneuroblastoma se
manifiesta en todas las edades, con picos en la segunda y sexta décadas de la vida. Existe un

predominio masculino moderado con una proporcion hombre: mujer de 59:41 (49,50).

Clinica:

La obstruccion nasal debida a la presencia de una masa es el sintoma mas comun del
neuroblastoma olfatorio. La exploracion fisica suele revelar una masa polipoide de color
marron rojizo ubicada en la parte alta de la cavidad nasal. Los sintomas presentes, durante
meses previos al diagnostico son: cefaleas, sintomas similares a la sinusitis, obstruccién nasal

unilateral, epistaxis. Los tumores que se extienden mas alla de la cavidad nasal pueden
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presentar disfuncién visual o exoftalmos y ocasionalmente sindrome de exceso hormonal

(50,51).

Hallazgo por imagen:

La tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) ayudan a diferenciar el
tumor de otras causas de obstruccion nasal y son esenciales para la estadificacion tumoral. La
estadificacion de Kadish utiliza tres categorias, grupo A, B y C, de la siguiente manera: A,
tumor confinado a la cavidad nasal; B, tumor se extiende a los senos paranasales; y C, tumor se
extiende mas alla de la cavidad nasal y los senos paranasales, incluyendo la afectacion de la
lamina cribiforme, la base del craneo, la drbita o la cavidad intracraneal. El sistema de
estadificacion Kadish modificado incluye un cuarto estadio para pacientes con metastasis
ganglionares o distantes. El diagnostico definitivo requiere el examen histoldgico de una
biopsia 0 una pieza quirdrgica, y puede requerir microscopia electronica e inmunohistoquimica
(51,52).

Tomografia computarizada.

No presenta caracteristicas especificas, se puede presentar inicialmente como una masa

homogénea de tejido blando en la boveda nasal. Sin embargo, la TC es esencial para evaluar la
afectacion 6sea de la lamina cribiforme, la fovea etmoidal y la ldmina papiracea. También es

atil para evaluar metastasis cervicales regionales y a distancia (52).

Resonancia magnética.

Es Gtil para evaluar la extension de la enfermedad, ademas proporciona mejor informacion que
la TC con respecto a la afectacion orbitaria e intracraneal y la afectacidn dural y la propagacion
perineural. EI ENB generalmente es hipointenso en las secuencias de iméagenes ponderadas en

T1, sefial intermedia a hiperintensa en las secuencias de imagenes ponderadas en T2. La
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secuencia T2 ayuda a distinguir mejor los tumores de las secreciones atrapadas. Las secuencias
de MRI con saturacion de grasa son particularmente Utiles para delinear la extension de la
afectacion orbitaria. Prestar especial atencion al cuello en las imagenes para evaluar la presencia
de metéstasis cervical (53).

Diagnostico diferencial:

Meningioma del surco olfatorio (OGM): Es una neoplasia de la base del craneo que
surge de la lamina cribosa y la sutura frontoetmoidal. Representan entre el 8 y el 13% de todos
los meningiomas intracraneales. Los pacientes pueden presentar dolor de cabeza, cambios de
personalidad y cognitivos, deterioro visual y alteraciones en su sentido del olfato. En los
estudios de imagen, la apariencia de los meningiomas es similar a los de otras localizaciones.
La TC sin contraste suele mostrar una masa ligeramente hiperdensa que se realza
significativamente tras la administracion de un agente de contraste. En resonancia magnética
son isointensos con respecto al cerebro en las imagenes ponderadas en T1 e iso a hiperintensas
en las imagenes ponderadas en T2. Tras la administracion de gadolinio, la lesion realza
significativamente. En su periferia, los meningiomas suelen tener una apariencia conica
denominada cola dural (54,57).

Carcinoma de células escamosas: Es una neoplasia sinonasales maligna, es el subtipo
histoldégico mas comin y representa mas de la mitad de todos los tumores. El seno maxilar es
el sitio afectado con mayor frecuencia, seguido de la cavidad nasal y el seno etmoidal. Se ha
relacionado con el tabaquismo Yy las exposiciones ocupacionales y actualmente con el VPH. Se
caracterizan por una destruccién Osea agresiva de las paredes de los senos adyacentes. La
necrosis intratumoral también es uno de los hallazgos caracteristicos en los CCE. En la RM, la
isointensidad en T1WI, la hiperintensidad leve en T2WI y el realce moderado en TIWI con

contraste son hallazgos de imagen tipicos e inespecificos para los CCE (55).
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Sarcoma de Ewing nasosinusal: La localizacion nasosinusal del SE es un evento
extremadamente raro. Es un tumor maligno de células pequefias y redondas que pertenece a la

clase de tumores neuroectodérmicos primitivos. Alrededor del 80% de los pacientes son
menores de 20 afios, con la mayor incidencia en la segunda década de la vida. Los factores

pronosticos mas importantes son el sitio anatdmico del tumor, la presencia de metéstasis
distante en la presentacion y la edad del paciente. Los sintomas comunes son agrandamiento de
la masa, obstruccion nasal, rinorrea y epistaxis, los pulmones y los huesos son los sitios mas
comunes de metastasis a distancia. El diagndstico es un desafio, pero es factible utilizando el
examen histopatologico y métodos auxiliares como la inmunohistoquimica y la genética

molecular (56).
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CONCLUSIONES

Este trabajo propone la elaboracion de un libro digital basado en casos clinicos
relevantes de neurorradiologia, con fines educativos dirigidos a médicos en formacion
académica de imagenologia. Se integraron imagenes diagndsticas con revision bibliografica y
analisis estadistico para evaluar el rendimiento diagndstico de técnicas como la resonancia
magnética y la tomografia computarizada.

Ademas, el analisis estadistico del rendimiento diagndstico permitioé profundizar en la
comprension de su utilidad especifica para distintas patologias neurologicas, aportando asi un
valor afadido tanto académico como clinico. No obstante, se identificaron algunas limitaciones
tales como que la mayoria de los casos analizados se basaron en prevalencias internacionales,
debido a la limitada disponibilidad de datos nacionales, lo que podria afectar la aplicabilidad
directa de los hallazgos al contexto local. Motivo por el cual se hace énfasis en la necesidad de
generar datos epidemioldgicos propios.

Finalmente se recomienda realizar futuras investigaciones e incorporar herramientas de
evaluacion estandarizadas que permitan medir el impacto del aprendizaje a largo plazo, asi
como incluir datos epidemioldgicos nacionales que faciliten un analisis mas ajustado a la
realidad poblacional del pais. Esto permitiria fortalecer la validez externa de los resultados y

enriquecer el valor pedagogico del material presentado.
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