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Las lesiones de sustancia blanca incluyen un amplio
espectro de procesos congenitos y adquiridos que
afectan el patron normal de mielinizacion. Pueden
categorizarse en trastornos dismielinizantes
(anormalidad primaria de la formacion de mielina) o
desmielinizante (destruccion secundaria de estructuras
previamente mielinizadas ya sea por dafio directo o
indirecto a los oligodendrocitos). Estas ultimas a su vez
pueden ser por causas autoinmunes, infecciosas,
vasculares, y/o toxicas-metabolicas.

La resonancia magnética (RM) de alto campo es el
meétodo de eleccion para el andlisis del patron lesional
basico de las enfermedades de sustancia blanca. La
secuencias que resultan de mayor utilidad son T2 y
FLAIR debido a su excelente resolucion espacial y
diferenciacion tisular

Nuestro proposito es presentar un resumen iconografico
de diferentes casos de nuestra institucion haciendo
hincapié en sus caracteristicas radiolégicas, datos
demograficos y presentacion clinica, destacando asi los
elementos fundamentales para poder establecer los
diagnosticos diferenciales.
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Enfermedades Dismielinizantes

Incluyen numerosas afecciones hereditarias que se
caracterizan por una estructura y funcion defectuosa de la
mielina debido a anormalidad primaria en su formacion.
Entre ellas se encuentran: la enfermedad de Alexander,
enfermedad de Canavan, enfermedad de Krabbe,
leucoencefalopatia megalencefalica de con quistes
subcorticales, leucodistrofia metacromatica, enfermedad
de Pelizaeus-Merzbacher, sindrome de Vanishing y la
adrenoleucodistrofia ligada al X.

Enfermedades Desmielinizantes

Son producto de la destruccion de estructuras normales
previamente mielinizadas, ya sea por dafio directo o
indirecto de los oligodendrocitos por causas secundarias.

- Autoinmunes: esclerosis multiples y patologias
asociadas: lesiones desmielinizantes tumefactivas,
esclerosis concéntrica de Balo, variantes de Marburg
y Schilder, neuromielitis Optica o enfermedad de
Devic, ADEM o encefalomielitis aguda diseminada y
la leucoencefalitis aguda hemorragica (enfermedad
de Hurst).

- Infecciosos: enfermedad de Lyme, encefalopatia
multifocal progresiva y encefalitis mediada por VIH.

- Vasculares: aterosclerosis, angiopatia amiloide,
arteriopatia cerebral autosomica dominante con
infartos subcorticales (CADASIL), angeitis primaria
del sistema nervioso central, el sindrome de Susac y
el neurolupus.

- Toxico-metabdlicas: mielinolisis osmatica,
leucoencefalopatia por Metotrexate y sindrome de
encefalopatia posterior reversible (PRES).
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Enfermedades Dismielinizantes

Figura 1: Imagenes de RM ponderadasen T1 (A) y T2 (B)y FLAIR (C) identificando
marcada reduccién de volumen de la sustancia blanca en forma difusa con areas de
cavitacién que comprometen la sustancia blanca subcortical y profunda,
compatible con Sindrome de Vanishing. Los ganglios basales mantienen
morfologia y sefial conservada.

Figura 2: Imagenes de RM ponderadas en T2 (A) y FLAIR (B) evidenciando extensa
hiperintensidad en T2 de la sustancia blanca bihemisferica comprometiendo
simétricamente las fibras en U, a nivel de centros semiovales, coronas radiatas, brazos
posteriores de cdpsula interna, y periventricular posterior. en secuencia de
espectroscopia se identifica marcado incremento del pico de N-acetil-aspartato.

Hallazgos en relacién a Enfermedad de Canavan.
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Figura 3:Imagenes de RM ponderadas en T1 (A,D), T2 (B,E) y FLAIR (C,F) evidenciando
hiperseial difusa en T2 de la sustancia blanca bihemisférica, de forma global y
simétrica,asociado a la presencia de multiples lesiones quisticas de localizacion
subcortical, a nivel bifronto-parietal, compatible con Leucoencefalopatia

megalencefalica de van Der Knaap.

Figura 4: Imagenes de RM ponderadas en FLAIR (A, B, C, D) T2 (E) YT1 con
contraste (F) demostrando alteracién difusa y simétrica de la sustancia blanca
periventricular, con areas cavitadas asi como en ambos hemisferios cerebelosos.
la lesidn adyacente al asta anterior izquierda presenta realce tras la administracién
de contraste. hallazgos compatibles con Enfermedad de Alexander.
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Figura 5: Paciente de 8 afios de edad con crisis miocldnicas y trastornos conductuales
con marcada irritabilidad. Las imagenes de RM ponderadas en FLAIR (A, B, C)
evidencian multiples imagenes focales, hiperintensas, algunas con tendencia a la
confluencia, a nivel de la sustancia blanca subcortical frontal y parietal bilateral, asi
como periventricular a predominio periatrial. Se constata mutacion en el gen GALC
compatible con Enfermedad de Krabbe.

Figura 6: Imagenes de RM ponderadas en DWI (A) FLAIR ( B) Y T2 (C) demostrando
lesiones difusas, bilaterales y simétricas, que comprometen la sustancia blanca a
nivel de coronas radiatas y ambos centro semiovales. Presenta sefial restrictiva en
difusién, con aspecto moteado, finamente heterogéneo. Hallazgos en relacion a
Leucodistrofia metacromatica.
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Figura 7: Paciente de 8 afios de edad con crisis miocldnicas y trastornos conductuales
con marcada irritabilidad. Las imagenes de RM ponderadas en FLAIR (A, B, C)
evidencian multiples imagenes focales, hiperintensas, algunas con tendencia a la
confluencia, a nivel de la sustancia blanca subcortical frontal y parietal bilateral, asi
como periventricular a predominio periatrial. Se constata mutacion en el gen GALC
compatible con Enfermedad de Krabbe.
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Figura 8: Paciente de 25 aiios. Las imagenes de RM ponderadas en T1 (A, D) FLAIR
(B) yT2 (C) evidenciani remento difuso de intensidad de sefial en secuencias
T2 y FLAIR de la sustancia blanca de ambos hemisferios con discreta
profundizacion de surcos y cisuras. El cuerpo calloso se encuentra adelgazado,
con todos sus segmentos presentes. Hallazgos compatibles con signos de
hipomielinizacion generalizada, en relacion a antecedente de Enfermedad de
Pelizaeus - Mersbacher.
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Enfermedades Desmielinizantes de causa
autoinmune

Figura 9: Imagenes de RM ponderadas en T2 FLAIR (A,B) y T2 © demostrando
compromiso de la sustancia blanca subcortical y profunda por dreas de
hiperintensidad con tendencia a la confluencia, y extensidn hacia el cuerpo calloso,
correspondientes a Esclerosis Muiltiple.

Figura 10: Imagenes de RM ponderadas en T1 siny con contraste (Ay B), T2 (C) y
FLAIR (D) demostrando lesion fronto-insular derecha con extension al sector
corporal del cuerpo calloso, la cual presenta un area focal con realce a nivel del
centro semioval. lesidn correspondiente a Enfermedad desmielinizante-variante
Marburg confirmada por anatomia patoldgica.
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Figura 11: Imagenes de RM de columna ponderadasen T1 (A, D) T2 (B, E) y STIR
(C,F) y FLAIR (C, D) evidenciando sefial medular hiperintensa expansiva en
multiples segmentos. Imagenes en STIR de érbita (G,H) aumento de sefial en nervio
Optico izquierdo. Hallazgos compatibles con Enfermedad de Devic.

Enfermedades Desmielinizantes de causa
infecciosa

Figura 12: Imagenes de RM ponderadas en T2 (A, B) y FLAIR (C, D) evidenciando areas
hiperintensas de distribucion asimétrica cortico-subcortical correspondiente a un
paciente con encefalopatia multifocal progresiva y diagnéstico de VIH.



Enfermedades Desmielinizantes de causa
vascular

Figura 13: Imagenes de RM ponderadas en DWI (A), FLAIR (B) y T2 (C) demostrando
nueva imagen isquémica talamica izquierda, asi como areas hiperintensas que de
forma confluente afectan extensamente la sustancia blanca subcortical, asociado a
multiples imagenes cavitadas correspondientes a secuelas vasculares en una paciente
con Enfermedad de CADASIL.

Figura 14: Imagenes de RM ponderadas en DWIy T2 CUBE FLAIR evidenciando
multiples imagenes puntiformes restrictivas con afectacién de la sustancia blanca

subcortical y cuerpo calloso, las mismas presentan hiperintensidad en secuencia
CUBE FLAIR compatible con Sindrome de Susac.
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Enfermedades Desmielinizantes de causa
toxico-metabodlica
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Figura 15: Imagenes de RM ponderadas en FLAIR evidenciando compromiso
evolutivo de la sustancia blanca subcortical y profunda correspondiente a
leucoencefalopatia inducida por tratamiento quimioterapia en una paciente con

adenocarcinoma de pulmoén.

Figura 16: Imagenes de RM ponderadas en T1 (A), T2 (B) y FLAIR (C) evidenciando
compromiso cortico-subcortical en FLAIR/T2 a nivel occipito-parietal, asi como
hiperintensidad cortical en T1 en relacidn a necrosis laminar cortical, observadas en un

cuadro de encefalopatia posterior reversible (PRESS).
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Figura 17: Paciente de 72 ailos que en una internacidn 2 semanas previas intercurre
con hiponatremia con posterior correccion. Las Imagenes de RM ponderadas en T2 (A,
B) y FLAIR (C, D) evidencian en topografia centro-pontina, hipersefial compatibles con

mielinolisis pontina.

Conclusién

Las enfermedades desmielinizantes y dismielinizantes
abarcan un grupo extenso de patologias que producen
afectacion de la sustancia blanca, ya sea de forma
primaria como secundaria. A través de las imagenes de
RM de alta resolucion , se obtiene una comprension
mas profunda y detallada de los patrones radiol6gicos
de las mismas y las diferencias entre si para contribuir,
junto con los datos clinicos y demograficos, al correcto
diagnostico y tratamiento de las mismas.



