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Reportes de Caso
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RESUMEN:

La esclerosis lateral primaria es muy poco frecuente, representa 2-4 % del grupo de enfermedades de motoneurona. Se caracteriza
por espasticidad corticoespinal y sindrome pseudobulbar. La resonancia magnética nuclear muestra lesiones hiperintensas de
secuencias potenciadas en T2; cuando el compromiso es bilateral, la imagen da la apariencia de “copa de vino”. Caso clinico:
Paciente varén de 56 anos de edad, con un cuadro clinico de dos afios de evolucién, caracterizado por desinhibicién, apatia,
y conducta social inapropiada. La evolucién clinica mostré criterios diagndsticos de esclerosis lateral primaria y de demencia
frontotemporal. La resonancia magnética de encéfalo, protocolo T2, corte coronal revel el compromiso bilateral de los haces
cortico-espinales desde el centro semioval hasta las pirémides bulbares semejando la imagen en “copa de vino”. Aunque infrecuente,
el caso muestra la posible asociacién de Esclerosis Lateral Primaria (ELP) con demencia frontotemporal; la imagen en “copa de
vino” puede estar presente en enfermedad de motoneuronay, cuando particularmente asociada a ELP, puede ser de gran ayuda en
el diagnostico diferencial con otras entidades crénicas de curso clinico similar.

PALABRAS CLAVE: Demencia frontotemporal, enfermedad de neurona motora, esclerosis lateral primaria, Signo de la “copa de
vino”.

ABSTRACT:

Primary lateral sclerosis is a very uncommon progressive disease and represents 2-4% of motor neuron diseases group. It is
characterized by cortico-spinal spasticity and pseudo bulbar syndrome. Magnetic resonance shows white matter hyperintensities
in T2 weight sequence. When the impairment is symmetrical, the image takes the appearance of a “wine glass”. Clinical case:
A 56-year-old male patient with a clinical picture of 2-years’ duration characterized by disinhibition, apathy, and inappropriate
social behavior. The clinical evolution met the diagnostic criteria of primary lateral sclerosis and frontotemporal dementia.
Magnetic resonance imaging in coronal T2 weighted sequences, showed symmetrical impairment of corticospinal pathway from
the semiovale centrum to the medullary pyramids showing the “wine glass” appearance. Although infrequent, the case shows
the possible association of Primary Lateral Sclerosis (PLS) with frontotemporal dementia; the “wine glass” image in magnetic
resonance may be present in motor neuron disease, when particularly associated with PLS may be of great help in the differential
diagnosis with other chronic entities of similar clinical course.

KEYWORDS: Frontotemporal dementia, motor neuron disease, primary lateral sclerosis, “Wine glass” appearance.
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral primaria (ELP) estd considerada dentro del grupo de enfermedades de motoneurona,
junto con la atrofia muscular espinal y la esclerosis lateral amiotréfica (ELA), es la menos comiin de las
enfermedades de motoneurona (EMN) representa 2-4% de estas (1).

Se considera una enfermedad progresiva y poco frecuente, el cuadro clinico se caracteriza por espasticidad
corticobulbar que inicia generalmente con afectacion de las extremidades inferiores. El diagnéstico se basa
en los criterios propuestos por Pringle et al., en 1992 (2).

En la neuropatologia se puede evidenciar afectacion selectiva de los haces corticoespinales aunque se
reporta también compromiso de los haces espinocerebelosos. Generalmente esta afectacion es bilateral y se
extiende hasta la médula espinal, reflejindose estos hallazgos en los estudios de resonancia magnética nuclear
(RMN) de encéfalo y de médula espinal (3).

La afectacién del haz cérticoespinal no es especifica de EMN, ya que se puede encontrar en otras
patologias como esclerosis multiple, paraparesia espastica hereditaria (PEH), y otras entidades que entran en
el diagndstico diferencial de ELP (1), si bien la afeccion de los haces cérticoespinales en estas entidades pueden
ser simétricas, la mayoria de reportes coinciden en que la afectacién generalmente es asimétrica, focal y poco
extensa, alejando la posibilidad del hallazgo de imagen en “copa de vino”, ya que esta imagen se configura
cuando las lesiones de los haces corticoespinales son bilaterales, simétricas y extensas.

Ademas a diferencia de ELP, otras entidades como la PHE no afectan selectivamente los haces
corticosespinales o corticobulbares y presentan otras alteraciones como atrofia del cuerpo calloso y dilatacion
ventricular (1,4).

Presentamos este caso para dar a conocer que, aunque infrecuente es posible la asociacién de ELP y
demencia frontotemporal (DFT), asimismo, para resaltar que la imagen en “copa de vino”, puede estar
presente en EMN y que particularmente asociada a ELP puede ser de gran ayuda en el diagnostico diferencial
con otras entidades crdénicas de curso clinicamente similar.

REPORTE DE CASO

Varén de 56 anos de edad, artesano ceramista, sin antecedentes familiares de importancia, que presenta un
cuadro clinico de dos afios de evolucién, caracterizado por trastorno conductual progresivo, descuido del
aseo personal, caracter irascible, lenguaje procaz, risa inmotivada e inapropiada al contexto social, apatia,
desinterés por el trabajo, luego de un ano de iniciado los sintomas, se agrega debilidad progresiva en miembros
inferiores que le impedfan la deambulacion, y que posteriormente se extiende a miembros superiores.

Cinco meses previos a la hospitalizacién, se agrega disfagia para sélidos y liquidos, y diez dias antes, mostré6
desconexion del entorno, indiferencia afectiva, disartria, y disminucidn progresiva de fluencia verbal hasta
el mutismo.

Al examen clinico paciente despierto, desorientado en tiempo y lugar, facies inexpresiva, afdsico, no
obedecia 6rdenes simples, presenté signos de liberacidn frontal (imitacién, coleccionismo, prensién palmar,
reflejo palmomentoniano y de succién), disminucién del reflejo nausecoso con uvula central y velos
simétricos, cuadriparesia espdstica simétrica a predominio de miembros inferiores, Babinski bilateral y
reflejos osteotendinosos conservados. No se evidencid fasciculaciones, ni atrofia muscular, la sensibilidad no
fue evaluable.

Exdmenes auxiliares: RPR (reagina plasmdtica rdpida): no reactivo, HIV (virus de inmunodeficiencia
humana): no reactivo, HTLV1 (virus linfotréfico humano ) en suero: no reactivo, hemograma (leucocitos
2300, hemoglobina 13.4 mg/dl), LCR (liquido cefalorraquideo): normal, Vitamina B12 >1200 pg/ ml,
ANCA (anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos) y ANA (‘anticuerpos antinucleares) negativos.
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La electromiografia y velocidad a de conduccién no evidencié signos de afectacién de segunda
motoneurona ni de nervio periférico.

La RMN de encéfalo en corte coronal reveld la presencia de hipersefial que comprometia bilateralmente
los haces corticoespinales desde el centro semioval hasta las pirdimides bulbares dando la impresién de imagen
en “copa de vino” (figura 1). Ademds, atrofia frontal y temporal bilateral a predominio izquierdo (figura 2) y
disminucién marcada del volumen del lobulillo precentral con acentuacién del surco central.

Figura 1. RMN secuencia T2 corte coronal: Hipersefial que compromete
bilateralmente los haces cortico espinales desde la corona radiada hasta puente.

Figura 1.

Figura 2. RMN secuencia Flawr corte axial: Atrofia
Fontal v Temporal bilateral a predominio izquierdo

Figura 2.
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La RMN no fue sugestiva ni mostro lesiones compatibles con esclerosis multiple ni infartos lacunares
incluidos en el diagnostico diferencial de la esclerosis lateral primaria.

Cabe senalar que no se realizé el estudio de HTLV1 en LCR, dosaje de anticuerpos antineuronales, ni de
anticuerpos reumatolégicos.

DISCUSION

Nuestro paciente cumplié con los criterios propuestos por Pringle et al., para el diagnéstico de esclerosis
lateral primaria (2).

El diagndstico diferencial fue amplio, sin embargo, el perfil clinico, imagenolégico y los exdmenes auxiliares
nos ayudoé a descartar la posibilidad de otros diagndsticos alternativos como infartos lacunares multiples,
enfermedades desmielinizantes, infeccién por virus de HTLV1, VIH, etc. Cabe mencionar que la causa de la
elevacién de la vitamina B12 observada en nuestro paciente, no pudo ser detectada, sin embargo, este hallazgo
no alejala posibilidad de ELP, ya que, si bien es cierto, los criterios de Pringle et al., exigen la normalidad de los
niveles de vitamina B12, como apoyo diagnéstico (2), esta exigencia estd mds en relacion con la posibilidad
de confundirla con degeneracién combinada subaguda asociada a la deficiencia de esta vitamina (3).

El paciente previo a las manifestaciones motoras, presentd alteraciones conductuales marcadas con
desinhibicién y conducta social inapropiada y la presencia de signos de liberacién frontal lo cual sugiri6
que previo al cuadro motor el paciente presenté un cuadro compatible con demencia frontotemporal.
Aunque no se llegé a realizar la evaluacién neuropsicolégica formal por su estado, los datos imagenoldgicos
y de anamnesis, en los que destacaban sus manifestaciones iniciales caracterizadas por trastorno conductual
con signos y sintomas de liberacion frontal sustentaban que el paciente cumplia los criterios diagndsticos
propuestos por Rascovsky et al., para DFT variante conductual probable (5).

ELA ha sido considerado clasicamente un trastorno motor puro, en los tltimos anos se ha reconocido
que podria estar asociado a diversos grados de disfuncién frontotemporal, cuyo grado extremo seria la DFT,
configurando una entidad definida por Strong et al., como desorden del espectro ELA-DFT, al que incluso
se le ha asignado criterios diagndsticos en los cuales todavia no se consideran las formas restringidas de
enfermedad de motoneurona como la esclerosis lateral primaria o la atrofia muscular progresiva, aunque la
tendencia es a considerarlas dentro de este espectro en el futuro (6).

ELA es la EMN mas frecuentemente asociada con DFT, se sabe que 10-20% de los pacientes con ELA
presentan ademds DFT. sin embargo, también se ha comunicado asociacién de ELP y DFT en los cuales
se demostré la presencia de cuerpos de inclusién de ubiquitina con presencia de TDP-43 en los estudios
postmorten. Hallazgos anatomo patolégicos que sustentan la relacion de estas dos entidades (7.8).

Los estudios aniatomopatologicos muestran que la EMN cursa con degeneracién progresiva del haz
corticoespinal. Desde que Kojewnikoft en 1883, informé la presencia de degeneracién de los tractos de
sustancia blanca en un paciente con ELA (9), varios otros autores en los que destaca Holmes en 1909 han
corroborado la degeneracion selectiva del haz piramidal y la reduccién del numero de células piramidales de
Betz en los pacientes con ELA aunque con diferente extensién y severidad (9).

Estos cambios pueden ser evidenciados en la resonancia magnética de los pacientes con EMN en forma de
lesiones hiperintensas en las secuencias ponderadas en T2 que serian el reflejo de la degeneracion Walleriana
de estos haces (10).

Sin embargo, la expresion de la degeneracién de los haces cértico espinales en RMN no es constante y
cuando esta presente, puede seguir diferentes patrones, puede ser bilateral o unilateral, focal o extenso y
simétrico o asimétrico(11).

La mayoria de los reportes describen compromiso bilateral y simétrico de los haces cértico espinales, en
los pacientes con EMN, sin embargo también se ha reportado compromiso focal y asimétrico restringido al
centro semioval (1).
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Si bien son ciertos los primeros reportes se hicieron en pacientes con ELA, como el reporte de Goodin et
al,, (9), posteriormente estos mismos hallazgos fueron observados en pacientes con ELP (1,12).

Mascalchi et al., comunicaron uno de los primeros casos de ELP con afectacion bilateral y simétrica extensa
de los haces corticoespinales (12).

Fabregas et al., observaron en RMN de encéfalo de imédgenes de hipersefial alo largo de gran parte de la via
piramidal, en un paciente con criterios clinicos para ELP en el cual se confirmé posmorten, este diagndstico
con el hallazgo anatomopatoldgico de degeneracién aislada del haz corticoespinal descendente se extendi6
hasta la médula espinal sin afectacion de las células del asta anterior (10).

Kuruvilla et al., y Paliwal et al., en el 2012 comunicaron por primera vez la descripcién en RMN de la
imagen en copa de vino por afectacion bilateral, simétrica y lineal de los haces corticoespinales observada en
cortes coronales, ambos reportes se hicieron en pacientes con diagnéstico de ELP sin déficit cognitivo (1,12).
A diferencia de los casos reportados por estos autores nuestro paciente presentd un cuadro compatible con
demencia frontotemporal asociada (tabla 1).

Tabla 1. Resumen de los casos publicados de la imagen en copa de vino asociados a ELA v ELP, comparando variables
climcas, demograficas y de Neuroimagen
EDAD/ DETERIORO

ESTRUCTURAS EXTENSION PATRONDE  SIGNO

REFERENCIA SEXO/  DIAGNOSTICO COGNITIVO/ : e O e
TE DEMENCIA AFECTADAS AFECTACION AFECTACION REFORTADO
Sl 35%MM3a ELP Ansente Haz cérico espinal Puente_—f:eutm B_ﬁalteml-' Copa de vine
2002 semioval simetrico
Banal et Hieeitcs i Bilateral
el IPMNR ELA NR espinal+cuerpo  ConL oo COromA - Bratera Guirnalda
2009 radiada y cuerpe  simétrice
calloso
calloso
Parashary. etal.  nin EIA NR T S R Copa de vino
20m semioval simetrice
Paliwal, etal i . s 2 Puente-Region  Bilateral- ¢
:0;1 43M/15a ELP Ausente Haz cortico espinal ped \.‘enn'ifjular P Copa de ving
Bazadomaetal 5oy Era NR Hasehtiroyma DRdegar Dol Copsdevin
2014 ventricular asimétrico
Segura etal. 56'M2a ELP+DFT Presente Haz cértico espinal Hisgecorit  Bllibpal’ Copa de vino

2018 radiada simétrico

HCE: Haz cortico espinal; EMN: Enfermedad de motoneurona; ELP: Esclerosis lateral primana; ELA: Esclerosis lateral amiotrofica

Tabla 1.

Parashari et al., en el 2011, Bazadona et al., en ¢l 2014 y Kumar et.al en el 2016 informaron la presencia
del signo de la “copa de vino” asociado a ELA (13,14,15), aunque en 2009 Bansal et al., ya lo habian hecho,
pero como el signo de la “guirnalda” asociado a ELA (16).

Cabe senalar, que si bien es cierto varios autores antes de Kuruvilla ya habian comunicado la presencia de
lesiones bilaterales, simétricas y extensas de los haces corticoespinales en RMN de encéfalo de los pacientes
con EMN, ninguno de estos autores, mencionaron que las lesiones bilaterales de estos haces particularmente
extensas podrian configurar una imagen con apariencia de “copa de vino” (9,10,11), esto pas6 desapercibido
debido probablemente a que sus descripciones se basaron en imdgenes en cortes axiales y no en cortes
coronales, en los cuales se observa esta configuracion tan particular de las lesiones.

Cabe senalar que el signo de la copa de vino, también ha sido reportado asociado a cuadros de
desmielinizacién osmética, en correcciones bruscas de hipernatremia, sin embargo, estos cuadros se
caracterizan por ser agudos o subagudos y distan del curso clinico con evolucidn crénica observada en EMN
y particularmente en ELP. (17)

Finalmente podemos concluir que ELP también puede estar asociada con DFT, la cual es importante
tenerla en cuenta, ya que tiene implicancia en el manejo de estos pacientes. Asi mismo concluimos que
la imagen en “copa de vino” es muy caracteristica de ELP siendo particularmente ttil para establecer su
diagnéstico diferencial con otras entidades en el contexto de una patologfa crénica con disfuncién piramidal
y/o corticobulbar aislada en donde el diagnéstico diferencial puede ser un reto.
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