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Presentacion pseudotumoral de la

angiopatia amiloide cerebral con
inflamacién asociada

RESUMEN
Objetivo: Identificar las caracteristicas clinicas y radiolégicas que deberian despertar sospecha

de una presentacion pseudotumoral en la angiopatia amiloide cerebral con inflamacién asociada
(AAC-I).

Métodos: Revisamos retrospectivamente las caracteristicas de 5 pacientes diagnosticados re-
cientemente y 23 pacientes previamente reportados en quienes los hallazgos de imagen de
AAC-I fueron inicialmente interpretados como neoplasias del SNC.

Resultados: La mayoria de los casos (85%) ocurrié en pacientes > 60 afios de edad. Las carac-
teristicas clinicas al momento de presentacion incluyeron deterioro cognitivo subagudo (50%),
confusion (32%), déficit focal (32%), convulsiones (25%) y cefaleas (21%). La RM de encéfalo
demostro lesiones infiltrativas de la sustancia blanca que exhibieron un efecto de masa loco-re-
gional sin realce parenquimatoso (93%). En general, estos hallazgos fueron interpretados como
un glioma de bajo grado o un linfoma. A 18 pacientes (64%) se les realizé una biopsia, que no
fue diagndstica en 4 pacientes (14%), y a 6 pacientes (21%) se les realizé reseccion quirdrgica.
La razén primaria para la mala interpretacion de los hallazgos imagenolégicos fue la ausencia de
secuencias de T2*-gradiente de eco (T2*-GRE) en las imagenes iniciales (89%). Cuando se reali-
z6 subsecuentemente (39%), las secuencias T2*-GRE demostraron multiples microhemorragias
corticales y subcorticales caracteristicas. La RM de perfusion y la espectroscopia por resonancia
magnética (ERM), que fueron realizadas en un subgrupo de pacientes, indicaron un flujo sangui-
neo cerebral marcadamente reducido con un perfil metabdlico normal.

Conclusién: La identificacion de una o varias lesiones ocupantes de espacio que no realzan
con contraste, especialmente en pacientes ancianos que se presentan con deterioro cognitivo,
deberia generar la sospecha de una presentacion pseudotumoral de la AAC-1 y llevar a la realiza-
cion de secuencias T2*-GRE. La RM de perfusion y la ERM parecen ser Utiles para el diagndstico
diferencial de esta entidad. Neurology® 2016;86:912-919.

GLOSARIO

BA = B-amiloide; AAC = angiopatia amiloide cerebral; AAC-l =AAC con inflamacién asociada; ARM = angiografia por reso-
nancia magnética; DWI = diffusion-weighted imaging (imagen de difusién); ERM-1H = espectroscopia por resonancia mag-
nética proténica; FLAIR = fluid-attenuated inversion recovery (inversién recuperacion con atenuacion de fluidos); FSCr = flujo
sanguineo cerebral relativo; SWI = susceptibility-weighted imaging (imagenes con susceptibilidad magnética); T2*-GRE =
T2*-gradiente de eco; TTM = tiempo de transito medio; VSCr = volumen sanguineo cerebral relativo.

La angiopatia amiloide cerebral (AAC), una enfermedad frecuente de pequefios vasos del
cerebro, estd caracterizada por una deposicién progresiva de proteina B-amiloide (BA) en las
paredes de las arterias de pequefio a mediano calibre, arteriolas y capilares en la corteza cere-
bral y las leptomeninges suprayacentes.' La presentacién tipica de la AAC es la hemorragia
intracerebral lobar espontdnea en un paciente anciano. La AAC también puede manifestarse
con deterioro cognitivo, demencia o sintomas neurolégicos transitorios.' E1 T2*-con gradien-
te de eco (T2*-GRE) o las imdgenes con susceptibilidad magnética (SWI) demuestran exten-
sos microsangrados corticales y macrosangrados lobares. Una manifestacién menos frecuente
de la AAC es la AAC con inflamacién asociada (AAC-I, también llamada angeitis asociada
a BA).>¢ Se piensa que la AAC-I es el resultado de una respuesta inflamatoria a la proteina
BA en las paredes de los vasos sanguineos. La AAC-I puede imitar clinica y radiolégicamente
a un tumor cerebral.”® El objetivo de este estudio fue reportar 5 pacientes con una presen-

Del Neuro-oncology Department (S.R., L.T.-M., J.H., ED.), Neuro-radiology Department (G.D., A.EG., Y.B.), Neurology Department

A (ED.-D.), Neurology Department D (M.E, V.D.), Neuropathology Department (D.M.) y Stroke Unit (N.N.), Hopital Neurologique,
Hospices Civils de Lyon; Universit¢ de Lyon—Université Claude Bernard Lyon 1 (S.R., G.D., AEG., ED.-D., LT.-M., M.E, V.D,, D.M.,
N.N,, Y.B., J.H., ED.), France; Neurology Department and Stroke Unit (G.D.), Ospedale San Francesco, Nuoro, Italy; y Lyon Neuroscience
Research Center INSERM U1028/CNRS UMR 5292 (J.H., ED.), France.

Ir a Neurology.org para declaraciones de intereses completas. La informacién sobre fondos y aquellas declaraciones relevantes para los autores,
si existiesen, se encuentran al final del articulo.

Neurology 86 Marzo 2016 15



16

tacion pseudotumoral de la AAC-I y revisar
las caracteristicas de 23 casos reportados pre-
viamente para identificar las caracteristicas
clinicas y radiolégicas que deberfan llevarnos
a sospechar este diagndstico.

METODOS Revisamos retrospectivamente los  registros
médicos y radiolégicos de 5 pacientes que fueron referidos
a nuestro departamento de neuro-oncologfa entre 2008 y
2014 debido a la sospecha de un tumor cerebral y en quienes
el diagnéstico final fue una presentacién pseudotumoral de
la AAC-1. Los criterios propuestos por Chung et al.” y los
criterios de Boston modificados fueron utilizados para los
diagnésticos de AAC-1'y AAC. Las imdgenes de RM cere-
bral fueron revisadas por 2 neurorradiélogos independientes
buscando la presencia y localizacién de hiperintensidades
en el T2/inversién recuperacién con atenuacién de fluido
(FLAIR), hipointensidades en T1, evidencia de hemorragia
en el T2*-GRE o SWT, la presencia de realce parenquimatoso
o meningeo post contraste y efectos de masa, como también
anormalidades en las imdgenes de difusion (DWI), espectros-
copia por resonancia magnética proténica (ERM-'H), RM
de perfusién y angiografia por resonancia magnética (ARM).
Los casos previamente reportados de AAC con hallazgos de
imagen inicialmente interpretadas como tumores cerebrales
fueron identificados a través de busquedas en PubMed desde
enero de 1970 a septiembre de 2014 utilizando los térmi-
nos AAC, AAC-asociada a inflamacién, neoplasia y tumor
cerebral. Recuperamos todos los articulos relevantes y che-
queamos referencias adicionales citadas en estos articulos.
Seleccionamos sélo los casos en los cuales estaban disponibles
las descripciones de las RM.

RESULTADOS Serie de casos actual. Las caracteristicas
de nuestros 5 pacientes se presentan en la tabla 1. La
mediana de la edad fue 70 afios. Cuatro pacientes se
presentaron con deterioro cognitivo subagudo, que
estuvo asociado a cefaleas y edema de papila en un
paciente y a hemiparesia progresiva en otro pacien-
te. Un paciente se present6 con encefalopatia aguda.
Todos los pacientes fueron referidos a nuestro depar-
tamento basados en una RM estdndar inicial, que in-
cluyé secuencias de T'1 pre-contraste y post-contras-
te y T2/FLAIR, que mostraban hiperintensidades
unilaterales (n = 1) o bilaterales (n = 4) asimétricas
en T2/FLAIR en la sustancia blanca supratentorial
con un efecto de masa loco-regional, sugiriendo el
diagndstico diferencial de un tumor cerebral (figura).
En un caso, se observé compromiso del esplenio del
cuerpo calloso. Luego de la inyeccién de gadolinio,
no se detectd realce parenquimatoso. Se vio realce
leptomeningeo en 2 pacientes. Sobre la base de es-
tos hallazgos iniciales, la sospecha diagndstica fue de
linfoma en 2 pacientes, glioma de bajo grado en 2
pacientes y gliomatosis cerebri en 1 paciente.

Todos los pacientes se realizaron RM multimo-
dal subsecuentemente. Se indentificaron micro-
sangrados corticales y subcorticales extensos en el
T2*-GRE en todos los pacientes; estos microsan-
grados fueron predominantemente supratentoriales
(figura). Se observé siderosis marginal en 4 pacien-
tes. El DWI mostré dreas de difusién positivas que
se correspondfan a las anormalidades de sefal en
T2/FLAIR. La RM de perfusién fue realizada en 3
pacientes y no revelé ningun signo de neoangiogé-
nesis. Por otro lado, el volumen sanguineo cerebral
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relativo (VSCr), el flujo sanguineo cerebral relativo
(FSCr) y el tiempo de trdnsito medio (TTM) estu-
vieron marcadamente reducidos en las anormalida-
des de senal en T2/FLAIR en comparacién con la
sustancia blanca ipsilateral o contralateral aparente-
mente normal. Se realiz6 ERM-'H en 4 pacientes
que indicé una razén metabélica normal y ausencia
de otro pico patolégico. La ARM también estuvo
disponible en todos los casos y excluy6 estenosis
en los vasos intracraneanos de tamafio mediano y
grande. Se realizé6 PET fluorodesoxiglucosa en un
paciente e indicé hipometabolismo en las dreas de
sefal aumentada en T2/FLAIR (paciente 3). El
andlisis de LCR demostré hiperproteinorraquia ais-
lada en 4 pacientes; el recuento celular fue normal
en todos los pacientes y ninguno de los pacientes
tuvo bandas oligoclonales.

Todos estos hallazgos fueron sugestivos de
AAC-T tumefactiva. Todos los pacientes alcanzaron
criterios para el diagnéstico de AAC-I probable de
acuerdo a Chung et al.” En nuestro paciente indice
(paciente 1), se realizé una biopsia cerebral y lepto-
meningea, que confirmd el diagnéstico, demostran-
do depésitos de amiloide en las leptomeninges y en
los vasos corticales, asociado a focos de inflamacién
perivascular leve (figura). Las células inflamatorias
perivasculares consistian principalmente en célu-
las monociticas/microgliales (tincién para CD68).
También habifa presentes linfocitos T (tincién para
CD3), mientras que no se encontraron linfocitos
B (tincién para CD20). No se realizé biopsia en
los 4 pacientes subsecuentes. En 3 de ellos, sin em-
bargo, el LCR fue analizado para péptidos BA 40
y 42, y se encontré bajo nivel de estos péptidos,
como se observa tipicamente en la AAC."* Dos de
estos 3 pacientes fueron positivos para el genotipo
APOE g4/¢4. Cuatro pacientes (pacientes 1, 2, 3y
4) fueron tratados con un curso corto de esteroides
(2 mg/kg EV durante 3 dias seguido de 1 mg/kg a
reducir durante 4-6 semanas), que resulté en una
rdpida mejorfa clinica en todos los pacientes. En 3
de estos pacientes (pacientes 2, 3 y 4), se realizé una
RM 1 mes después del inicio del tratamiento y los
resultados indicaron una resolucién casi completa
de las hiperintensidades tumefactivas en T2 (figu-
ra). Estos 3 pacientes se mantuvieron clinicamente
estables luego de un seguimiento de 12 a 24 meses,
y los hallazgos de imagen también se estabilizaron.
El paciente 1 murié de una hemorragia lobar 3 me-
ses después del diagnéstico. El paciente 5 no recibié
esteroides y mejoré espontdneamente en 3 meses.
En este paciente, la RM realizada 3 meses después
del diagnéstico indicé una resolucién casi completa
de las hiperintensidades en T2 (figura).

Andlisis de las caracteristicas de pacientes con una pre-
sentacién pseudotumoral de la AAC-I. Identificamos
23 pacientes previamente reportados con una pre-
sentacién pseudotumoral de la AAC-I®"* (tabla e-1
en el sitio web de Neurology® en Neurology.org). En
todos los pacientes, los hallazgos de imagen fueron
inicialmente interpretados como una neoplasia del
SNC, que llevé a la realizacién de una biopsia (n =



[ Tabla1 Caracteristicas de nuestros 5 pacientes con una presentacion pseudotumoral de la AAC-I

Presentacion radiolégica

Tratamiento Evolucion/

Histologia

ERM-'H

ARM

DWI RM perfusion

T2*

Presentacion clinica T2/FLAIR T1 Gd+

Edad, anos/
sexo

Paciente

seguimiento

Favorable, pero
murié (HIC)/3

meses

Esteroides

Biopsia: AAC

Difusién positiva

Microsangrados ST e

RLC

Lesiones multiples,

Confusién

70/M

IT, siderosis superficial

bilaterales, hiperintensas
en sustancia blanca ST;

asimétricas

Favorable/12
meses

Esteroides

NAA/Co >1,2;

VSCr, FSCry TTM N

reducidos

Difusién positiva

Microsangrados ST,
siderosis superficial

Sin RC

Lesiones mdltiples,

Deterioro cognitivo
subagudo

80/M

ausencia de pico de

lactato/lipidos

bilaterales, hiperintensas
en sustancia blanca ST;

asimétricas

Favorable/24

meses

Esteroides

NAA/Co >1,2;

VSCr, FSCry TTM N

reducidos

Lesiones aisladas, Sin RC Microsangrados ST e IT Difusién positiva

Deterioro cognitivo

63/M

ausencia de pico de

lactato/lipidos

bilaterales, hiperintensas
en sustancia blanca ST;
compromiso del CC;

asimétricas

subagudo y déficit motor

Favorable/18
meses

Esteroides

NAA/Co >1,2;

VSCr, FSCry TTM N
reducidos

Difusién positiva

Microsangrados ST,
siderosis superficial

RLC

Lesion aislada,

Deterioro cognitivo

82/M

ausencia de pico de

lactato/lipidos

unilateral, hiperintensa
en sustancia blanca ST;

asimétrica

subagudo y cefaleas

Favorable/12
meses

Ninguno

NAA/Co >1,2;

Difusién positiva

Microsangrados ST,
siderosis superficial

Sin RC

Lesiones confluentes,

bilaterales, lesiones
hiperintensas en

Deterioro cognitivo

63/M

ausencia de pico de

lactato/lipidos

subagudo y cefaleas

sustancia blanca ST;

asimétricas

imagenes de difusion;

Abreviaturas: AAC = angiopatia amiloide cerebral; AAC-I = angiopatia amiloide cerebral con inflamacion relacionada; ARM = angiografia por resonancia magnética; CC = cuerpo calloso; Co = colina; DWI

infratentorial; NNA

T1 luego de inyeccion de gadolinio; TTM = tiempo de transito medio; VSCr = volumen sanguineo cerebral

hemorragia intracerebral; IT

inversion recuperacion con atenuacién de fluido; FSCr = flujo sanguineo cerebral relativo; HIC

espectroscopia por resonancia magnética protonica; FLAIR =

ERM-"H

N-acetilaspartato; RC = realce con contraste; RLC = realce leptomeningeo con contraste; ST = supratentorial; T1 Gd+ =

relativo.

17 [74%]) o reseccién quirtirgica (n = 6 [26%]). Se
realizaron T2*-GRE o SWI antes de la cirugfa en 2
pacientes y durante el seguimiento en 4 pacientes.
Cuando estuvo especificado, los diagnésticos inicial-
mente sospechados incluyeron glioma de bajo grado,
gliomatosis, linfoma o carcinomatosis meningea. En
21 de los 23 pacientes, el diagndstico final fue reali-
zado luego del andlisis histolégico, que indic6 AAC
con (n = 12 [52%]) o sin (n = 9 [39%]) signos de
inflamaci6n vascular. En 4 pacientes la biopsia no fue
diagndstica, que llevd a repetirla en un paciente y a
la reseccién quirtrgica en otro.*** En los otros 2 pa-
cientes, el diagndstico fue hecho retrospectivamente
cuando se observaron extensos microsangrados en el
T2*-GRE o SWI de las RM de seguimiento.®

Las caracteristicas de los pacientes de nuestra
serie junto con los casos previamente reportados
se resumen en la tabla 2. La mayoria de los casos
(n = 24 [85%]) ocurrieron en pacientes > 60 afios.
Dos pacientes tenfan historia de hemorragia intra-
cerebral. La presentacién clinica no fue especifica e
incluyé una combinacién variable de deterioro cog-
nitivo subagudo (n = 14 [50%]), confusién (n = 9
[32%]), déficit focal (n = 10 [36%]), convulsiones
(n =7 [25%]) o cefaleas (n = 6 [21%]). De todas
maneras, aproximadamente dos tercios de los pa-
cientes exhibieron un deterioro cognitivo agudo o
subagudo. La presentacién radioldgica fue similar
entre los pacientes. Las secuencias de RM estdndar
demostraron hiperintensidades tumefactivas (n =
28 [100%]), aisladas (n = 22 [78%]) o multiples
(n=6[22%]) en T2/FLAIR sin realce parenquima-
toso con contraste (n = 26 [93%]). El realce lepto-
meningeo con contraste fue observado en 11 casos
(28%). La razén primaria de la mala interpretacién
de los hallazgos en imagen de la AAC-I como una
neoplasia del SNC fue la ausencia de secuencias de
T2*-GRE en las imdgenes iniciales (n = 26 [89%]).
Cuando se realizaron luego (n = 11 [39%]), estas
secuencias  demostraron miltiples hemorragias
corticales y subcorticales caracteristicas en todos
los casos. Cuando estuvo disponible, las DWI y
la ERM-'H no indicaron restriccién en difusion y
metabolismo normal, respectivamente. Luego del
diagndstico, 15 pacientes (57%) recibieron esteroi-
des con o sin ciclofosfamida. La evolucién fue favo-
rable en 17 pacientes (60%). La tasa de evolucién
favorable fue 78% en los pacientes que recibieron
esteroides con o sin ciclofosfamida y 58% en los
pacientes que no recibieron tratamiento (Prueba
exacta de Fisher, no significativa). Entre los 11 pa-
cientes que se realizaron secuencias de T2*-GRE,
5 pacientes alcanzaron criterios diagndsticos de
AAC-I definitiva y 6 pacientes alcanzaron criterios
de diagnéstico probable de AAC-1.” Todos estos
pacientes alcanzaron los criterios diagndsticos de
Boston modificados para AAC probable (5 pacien-
tes con patologia de apoyo y 6 pacientes sin ella).’

DISCUSION La identificacién de trastornos neu-
rolégicos intra-axiales, tumefactivos, no neopld-
sicos que pueden imitar tumores cerebrales es de
gran importancia en el escenario preoperatorio.**

Neurology 86 Marzo 2016 17
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[ Figura Hallazgos de RM al momento del diagnéstico y durante el seguimiento ]

Perfusién

(A) Los hallazgos de RM del paciente 1 al paciente 5 estan ordenados de arriba a abajo. Al momento del diagndstico, las
secuencias de T1 axial con gadolinio y la inversién recuperacion con atenuacion de fluidos (FLAIR) axial mostraron lesiones
en sustancia blanca supratentorial con efecto de masa sin realce parenquimatoso con el contraste; estas lesiones estuvieron
asociadas con multiples microsangrados cerebrales en el T2*-gradiente de eco. Las RM de perfusién en los pacientes 2,
3y 4 mostraron un volumen sanguineo cerebral relativo marcadamente reducido. En el seguimiento, el T2* axial mostré un
hematoma lobar agudo en el paciente 1, y el FLAIR axial mostré una marcada regresiéon de las lesiones hiperintensas en
los pacientes 2 al 5. (B) La inmunomarcacioén para B-amiloide indicé depdsitos de amiloide en los vasos leptomeningeos y
corticales en el paciente 1 (baja magnificacién, x100). Esquina inferior izquierda: minimos infiltrados inflamatorios (flechas)
alrededor de un vaso marcadamente engrosado con amiloide (alta magnificacién, x400). (C) La espectroscopia por resonan-
cia magnética proténica en el paciente 3 demostré un espectro normal.

© 2016 American Academy of Neurology



[ Tabla2 Resumen de las caracteristicas de los 28 pacientes discutidos ]

Serie de casos actual

No. 5
Edad, anos, mediana (rango) 70 (63-82)
Edad > 60 afios, n (%) 5 (100)
Razo6n de sexo, M/F 5/0

Caracteristicas clinicas, n (%)

Cefaleas 1(20)
Déficit focal 1(20)
Convulsiones 0
Deterioro cognitivo subagudo 4 (80)
Confusién 1 (20)
Alteracion cognitiva 5 (100)

Caracteristicas de RM, n (%)

Focal 2 (40)
Multifocal 3 (60)
Senal hiperintensa T2/FLAIR 5 (100)
Realce con contraste 0
Realce leptomeningeo con contraste 2 (20)
Microsangrados 5 (100)
Difusion positiva 5 (100)
Razé6n metabdlica normal en ERM 4 (100)
Perfusion reducida en la RM de perfusion 3(100)

Cirugia, n (%)

Biopsia 1 (20)
Reseccidn quirtrgica 0

Histologia, n (%)

AAC 0
AAC e inflamacion 1 (100)

Tratamiento y evolucién, n (%)

Ninguno 1(20)
Esteroides 4 (80)
Esteroides y ciclofosfamida 0

Evolucion favorable 3 (60)

Casos reportados previamente Todos los casos

23 28
64 (38-80) 65 (38-82)
19 (82) 24 (85)
10/13 15/13
5(22) 6(21)
9(39) 10 (36)
7 (30) 7 (25)
10 (43) 14 (50)
8(35) 9(32)
13 (56) 18 (64)
19 (83) 21 (75)
4(17) 7 (25)
23 (100) 28 (100)
2(8) 2(7)

7 (30) 9(32)

6 (100) 11(100)
3 (100) 8 (100)
3(100) 7 (100)
= 3(100)
17 (74) 18 (64)
6 (26) 6 (28)

9 (39) 9(32)
12 (52) 13 (68)
11 (48) 12 (43)
9 (39) 13 (46)
3(13) 3(11)
14 (60) 17 (60)

Abreviaturas: AAC = angiopatia amiloide cerebral; FLAIR = inversion recuperaciéon con atenuacion de fluidos; ERM =

espectroscopia por resonancia magnética.

En este estudio demostramos que la AAC-I puede
sugerir incorrectamente un tumor cerebral y que
para identificar esta condicién, debe realizarse un
T2*-GRE o SWI durante los estudios diagnésticos
iniciales de las masas cerebrales, especialmente en
pacientes ancianos que se presentan con un dete-
rioro cognitivo subagudo y sin realce parenqui-
matoso con contraste. En centros que ya incluyen
las secuencias de T2*-GRE/SWI en sus protoco-
los de RM estdndar, estas secuencias deberfan ser
activamente revisadas por los clinicos que evaltan
pacientes con sospecha de tumores cerebrales. Los
centros que no incluyen estas secuencias deberfan
considerar fuertemente el agregarlas.

Las presentaciones clinicas y radioldgicas de la
AAC-] tumefactiva no fueron especificas. Sin em-
bargo, la mayorfa de los pacientes fueron ancianos
(85%) y exhibieron alteracién cognitiva (65%) y
lesiones hiperintensas en T2/FLAIR parcheadas
o confluentes sin realce con contraste (93%). Los
2 diagnésticos mds frecuentemente sospechados
fueron el glioma de bajo grado y el linfoma. Sin

embargo, la edad avanzada al inicio, la alteracién
cognitiva y el extenso edema vasogénico son ca-
racteristicas inusuales en gliomas de bajo grado,
mientras que la ausencia de realce con contraste
es rara en los linfomas cerebrales. Por lo tanto, la
AAC-I tumefactiva deberfa ser considerada como
un diagnéstico diferencial ante la sospecha de
glioma de bajo grado en pacientes ancianos y de
linfoma sin realce con contraste. Menos frecuen-
temente, la AAC-I tumefactiva sugirié gliomatosis
cerebri (debido a una leucoencefalopatia extensa) y
carcinomatosis meningea (debido al marcado realce
leptomeningeo con el contraste). El examen cuida-
doso de las secuencias de FLAIR usualmente mues-
tra un efecto de masa que fue menos pronunciado
que en tumores cerebrales. Sin embargo, la razén
primaria de la mala interpretacién de los hallazgos
de imagen de AAC-I como una neoplasia del SNC
fue la ausencia de secuencias de T2*-GRE/SWI
en las imdgenes iniciales. Cuando fueron realiza-
das luego, estas secuencias demostraron multiples
microsangrados corticales y subcorticales en todos

Neurology 86 Marzo 2016 19



20

los casos; estos microsangrados fueron predomi-
nantemente supratentoriales. La siderosis marginal
también fue frecuentemente identificada en base a
estas secuencias. La RM de perfusién fue solo reali-
zada en 3 pacientes; sin embargo, mostré de forma
consistente una reduccién en los pardmetros prin-
cipales de perfusién (VSCr, FSCr y TTM). Este
hallazgo es interesante porque apoya los resultados
de un estudio previo que utilizé PET-RM en un
modelo de ratones, que mostré que la deposicién
de BA estd acompanada por un decremento en el
FSCr. En este modelo, la pérdida de perfusion se
correlacioné con el aumento de placas BA, pero no
con el nimero de microsangrados.” Por lo tanto,
la RM de perfusion parece servir como una técnica
prometedora para el diagnéstico e incluso el segui-
miento de AAC-I. La ERM-'H no indicé ningtin
signo especifico de AAC-I; sin embargo, facilit6
la sospecha de un trastorno no neopldsico porque
mostré un perfil metabélico normal. Ademds de los
tumores cerebrales, los diagndsticos diferenciales de
AAC-I incluyen infecciones (ej., leucoencefalopatia
multifocal progresiva, enfermedad fungica, tuber-
culosis, endocarditis infecciosa), trastornos inmu-
no-asociados (ej., encefalomielitis aguda disemina-
da, neurosarcoidosis, vasculitis primaria del SNC) y
leucoencefalopatia posterior reversible/sindrome de
vasoconstriccién reversible.®”

Han sido reportadas lesiones ocupantes en
aproximadamente un 15-25% de los pacientes con
AAC-1.5% Las caracteristicas clinicas y radiolégicas
de los pacientes en nuestra serie fueron similares
a aquellos reportados en AAC-I, excepto por el
hecho de que en nuestra serie las lesiones parecie-
ron ser mds frecuentemente focales (75%) y mds
frecuentemente asociadas con un efecto de masa
(100%).7 Se piensa que la AAC-T es el resultado de
una reaccién inflamatoria e inmune dirigida con-
tra los depdsitos de BA en las paredes de los vasos
sanguineos.! Esta hipdtesis es apoyada por los ca-
sos de meningoencefalitis subaguda que muestras
caracteristicas similares a la AAC-I en pacientes
que recibieron vacunacién contra la forma BA42
del BA o anticuerpos monoclonales anti-amiloide
como una terapia potencial de la enfermedad de
Alzheimer.”° La reciente identificacién de los
autoanticuerpos anti-BA en pacientes con AAC-I
también apoya la hipétesis de una reaccién auto-
inmune contra el BA cerebrovascular.’® Han sido
propuestos criterios diagndsticos para la AAC-1.7 El
diagndstico de la AAC-I es considerado probable si
se cumplen todos los siguientes criterios: (1) inicio
agudo o subagudo de sintomas; (2) 40 afios de edad
o mds; (3) al menos una de las siguientes caracteris-
ticas clinicas: cefalea, cambio en el estado mental o
la conducta, signos neurolégicos focales y convul-
siones; (4) RM que muestra hiperintensidad par-
cheada o confluente en T2 o FLAIR, tipicamente
asimétrica, con o sin efecto de masa y con o sin real-
ce leptomeningeo o parenquimatoso; (5) evidencia
de AAC preexistente en SWI, como hemorragias
corticales o subcorticales multiples o microhemo-
rragias o una hemorragia lobar reciente o previa; y
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(6) ausencia de una causa neopldsica, infecciosa u
otra, que justifique los sintomas. El diagnéstico de
AAC-I es considerado definitivo si, ademds de es-
tos criterios, un examen histopatolégico indica in-
flamacién perivascular, transmural o intramural, y
depésitos de amiloide en los casos del 4rea afectada
en la corteza y las leptomeninges. La extensién de
la inflamacién es variable, desde una inflamacién
minima perivascular no destructiva (como en el pa-
ciente 1) a una infiltracién vasculitica transmural,

granulomatosa.”

Sin embargo, posiblemente debi-
do al compromiso inflamatorio segmentario de los
vasos cerebrales, los cambios inflamatorios no son
siempre identificados, incluso en los casos tipicos.?®

La identificacién de la AAC-I en un escenario
preoperatorio es importante para evitar resecciones
quirtrgicas sin sentido y biopsias no diagndsticas
(28% y 14% de los pacientes del presente estudio,
respectivamente). La confirmacién histolégica del
diagnéstico requiere material tanto cortical como
leptomeningeo (de otra manera, la deposicién de
amiloide en los vasos podria no ser identificada).
Aunque el diagndstico definitivo puede ser solo
logrado por un examen histopatolégico, se ha
propuesto que pacientes seleccionados con carac-
teristicas tipicas de AAC-I sin evidencia de otra
causa de los sintomas, puedan ser tratados sin la
realizacién de una biopsia cerebral.*” Sin embargo,
los microsangrados en T2*-GRE no son especificos
de la AAC-I y los criterios diagnésticos de AAC-I
(especialmente la especificidad y sensibilidad de los
hallazgos de imagen) todavia deben ser validados.
Ademis, en una condicién para la cual la historia
natural todavia no se conoce bien, la falta de biop-
sia puede empobrecer el progreso hacia un entendi-
miento de la relacién entre la AAC y la inflamacién

vascular.?

En el futuro, el diagndstico no invasivo
de la AAC-I podria ser facilitado mediante la detec-
cién de autoanticuerpos anti BA en el LCR®' y por
el desarrollo de técnicas de PET?? 0 RM* que per-
mitan la visualizacién de los depésitos amiloides.

El tratamiento éptimo de la AAC-I todavia no
fue definido.” Las respuestas clinicas y radioldgicas
rdpidas se han visto con la utilizacién de esteroi-
des solos o en conjunto con otras drogas inmuno-
supresoras como la ciclofosfamida.” Sin embargo,
también se han reportado mejoras espontdneas.
En la presente serie de casos, la tasa de evolucién
favorable tendié a ser mejor en los pacientes que
recibieron esteroides (con o sin ciclofosfamida) que
entre aquellos que no recibieron tratamiento (78%
vs 58%). En nuestra experiencia, un curso corto
de esteroides fue suficiente para lograr una mejo-
rfa clinica y radioldgica rdpida y persistente en 3 de
nuestros 4 pacientes. De todas maneras, han sido
reportadas recaidas luego de finalizado el tratamien-
to; por lo tanto, la duracién éptima del tratamiento
todavia debe ser determinada.”

Ademds del diseno retrospectivo y el tamafio de
la muestra, las limitaciones de este estudio inclu-
yen el niimero limitado de pacientes que recibieron
técnicas de RM avanzadas y la ausencia de examen
histolégico en todos los pacientes.
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