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Neuroimagenes en distonia

Neuroimaging in dystonia
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RESUMEN

El uso de neuroimagenes en distonia es bastante extenso en el campo de la investigacion, no obstante, el uso
clinico practico en términos de diagnéstico se centra en el estudio de potenciales causas secundarias.
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SUMMARY

The use of neuroimaging in dystonia is widely disseminated in research fields. In everyday clinical context, the
main role of these technologies is to help the clinician to rule out secondary causes of dystonia.
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Eluso de neuroimagenes en distonia es bastante extenso
en el campo de la investigacién. Sin embargo, en cuanto
al uso practico en términos de diagnostico, el estudio de
potenciales causas secundarias de distonfa es la principal
finalidad (1). Por tal razén es fundamental que a partir de
un ejercicio clinico riguroso basado en el conocimiento de
los diferentes tipos de distonia se establezca un objetivo
claro respecto a la solicitud de neuroimagenes.

Uso en distonias primarias

En las distonfas primarias la utilidad de las imagenes de
tomograffa axial computarizada (TAC) y resonancia nuclear
magnética cerebral de rutina (RNM) es limitada. LLos hallaz-
gos descritos en este grupo de patologias, corresponden
mayormente a estudios de neuroimdgenes funcionales y
volumétricas y su prop6sito ha sido esclarecer la fisiopatolo-
gfa mas que aportar certidumbre diagnéstica (2—5). Su dnico
rol en el ejercicio cotidiano es la planeacién quirdrgica en
los pacientes que son candidatos a ablacion o estimulacién
cerebral profunda.

Uso en distonias secundarias

Como se describié en los capitulos previos, existe una
serie de hallazgos clinicos y paraclinicos que pueden sugerir

que un fenémeno disténico sea subyacente a una causa
secundaria. En estos casos, la realizacién de neuroimagen
es mandatoria dentro del abordaje diagnéstico inicial, pre-
firiéndose las RNM sobre la TAC. La mayor sensibilidad y
especificidad del estudio de RMN en relacion a determina-
dos signos y hallazgos radiolégicos en distonfa secundaria
la convierte en el estudio de eleccion.

Los grupos en los que se recomienda realizar RNM
dentro del abordaje inicial por la alta proporcién de altera-
cion estructural subyacente son (6):

*  Adultos con hemidistonfa o distonfa generalizada.
* Distonfa de inicio agudo.

* Pacientes con distonia de inicio temprano sin importar
la distribucion.

* Distonfa en presencia de otros sintomas neurolégicos
incluyendo otros desérdenes del movimiento, excepto
temblor.

* Distonia asociada a sintomas congruentes con enferme-
dad sistémica.

Hallazgos potenciales

En la tabla 1 se detalla un listado de hallazgos radiolé-
gicos observables con patologias relacionadas con algunas
distonias secundarias.
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Tabla 1. Correlacion entre algunas condiciones clinicas y hallazgos en RMN cerebral en distonia secundaria.

Patologia

Hallazgos en RMN cerebral

Enfermedad de Wilson

Se pueden observar lesiones hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 de forma bilateral en el nicleo
lenticular, caudado y tdlamo, sin embargo, dichos hallazgos son poco especificos, pueden verse en
enfermedades mitocondriales. El signo de la “cara del panda gigante” es mas especifico, se observa en
mesencéfalo en t2 y consisten en aumento en la intensidad de sefial en el tegmento con intensidad de
sefial normal en los nucleos rojos. Se ha descrito el signo de la “cara de la cria del panda” en el puente
y consiste en hipointensidad de las fibras del tegmento con hiperintensidad periacueductal a la altura de
la apertura hacia el cuarto ventriculo (7).

Neurodegeneracion con
acumulacion de hierro
cerebral o NBIA siglas
en inglés

Este grupo comprende un listado de diversos desordenes, por lo que los hallazgos pueden variar. En el
déficit de pantotenato kinasa la imagen tipica es la del “ojo de tigre”, que se observa en la secuencia

T2 por la acumulacion de hierro en la porcion anterior y medial del globo palido (8). En la enfermedad
de Kufor- Rakeb se observa acumulacién de hierro en el caudado y el putamen. En la
aceruloplasminemia estos acimulos se observan también en el tdlamo y el cerebelo (9).

Enfermedad de Fahr o
calcinosis difusa
intracraneal

Ante la sospecha de esta entidad cabe recalcar que en los pacientes menores de 55 afios puede no
observarse alteracion tomografica, por lo tanto debe realizarse una RMN. Los cambios en RMN
incluyen aumento de la intensidad de sefial en T1 por la presencia de cristales calcicos. En T2 se
observa iso o hipointensidad en areas calcificadas y aumento en intensidad nucleo basal no atribuible a
calcificacion (10) .

Distonia de origen toxico

Manganeso: aumento de la intensidad de sefal en T1 en globo palido (11).

Metanol: aumento en la intensidad de sefial en T2 en globo palido con hipointensidad de sefial en la
misma secuencia en el putamen. En T2 se observa disminucion de intensidad de sefial en globo palido e
hiperintensidad putaminal (12).

Monéxido de carbono: la RMN puede encontrarse normal en la fase aguda, aproximadamente el 50 %
de los pacientes muestran cambios en la intensidad de sefial nucleobasal y del hipocampo (13).

Es importante anotar que las lesiones de origen cere-
brovascular, infeccioso, tumoral y desmielinizante pueden

motora asociadas a la aparicion de distonfa es creciente

(14-16).

incluir distonfa entre sus manifestaciones. Clasicamente, se

ha aceptado que el compromiso anatémico en cualquiera de

estas etiologfas involucra a los nucleos basales, sin embargo
el volumen de publicaciones respecto al compromiso de
otras estructuras anatomicas como cerebelo y corteza
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