Neuroimaging in Tuberous Scierosis Complex

Neuroimagenologia en el Complejo de Esclerosis
Tuberosa

La neuroimagenologia {iméagenes del cerebro) es una de las herramientas mas importantes utilizadas
en el diagnéstico y manejo del complejo de esclerosis tuberosa (CET o TSC por sus siglas en

inglés)). La obtencion de imagenes por lo general involucra a la tomografia computarizada (TC) y/o
imagenes de resonancia magnética (IRM) del cerebro. Nuevas técnicas de imagenologia, tales como
la tomografia por emision de positrones (positron emission tomography - PET) y la
magnetoencefalografia (MEG), han sido utilizadas para detectar cambios especificos en el cerebro.
Los descubrimientos mas comines incluyen tubérculos corticales, nédulos subependimales y
tumores/astrocitomas subependimales de células gigantes.

Una vez que se ha hecho el diagnéstico de CET, la obtencion de imagenes de seguimiento pueden
ayudar a identificar dreas de cambios o deterioro y/o pueden utilizarse en la evaluacion pre-
quirdrgica para individuos con epilepsia intratable. Estas técnicas seran descritas en esta Hoja
Informativa, asi como su utilidad y limitaciones en individuos con CET.

Tomografia Computarizada

Las imagenes de tomografia computarizada (TC) producen una fotografia del cerebro dirigiendo un
rayo de rayos-X a través del area objetivo en muchos dngulos distintos. Un detector mide la
cantidad del rayo que sale del otro lado. Posteriormente una computadora construye una fotografia
de corte transversal del cerebro, basandose en muchos cientos de lecturas del detector. La
obtencion de imagenes de TC es mas rdpida que las IRMs. De hecho, algunos aparatos pueden
chiener una imagen del cerebro en tan poco tiempo como 25 segundos. Sin embargo, es
importante que la persona esté tan quieta como sea posible durante la obtencién de la imagen, para
que puedan obtenerse las mejores fotografias.

Las imdagenes de TC pueden mostrar tumores, pero por lo general no tan claramente como una IRM.
Sin embargo, la calcificacién se observa mejor con una TC que con IRM. La acumulacion de liquido
dentro o alrededor del cerebro (hidrocefalia) también puede verse con ias imagenes de TC. Debido
a que pueden realizarse relativamente rapido y de que se encuentran disponibles mas facilmente
que las IRMs, las imdgenes de TC pueden ayudar a descartar una anormalidad importante o un
cambio drastico, tal como crecimiento tumoral o hidrocefalia. Cuando una persona con CET :
tiene un cambio repentino en el comportamiento, aumento de convulsiones o la
aparicion abrupta de dolores de cabeza severos, esto puede algunas veces indicar
que ha habido un cambio de este tipo vy puede justificar la necesidad de obtener
una imagen,

Las desventajas de una TC incluyen una menor resolucién (muestra mucho
menos detalles) que las IRMs; la necesidad de la exposicién a la radiacion
(aunque en dosis muy peguefias); y la necesidad de sedacion para
individuos que no pueden permanecer quietos. Igualmente, es mu
poco comin que los adultos necesiten ser sedados para obtener,
imagen de TC.

Imagenes de Resonancia Magnética
La obtencion de IRMs implica el colocar a una pe
en un tubo dentro de un iman muy fuerte.
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Las IRMs proporcionan una fotografia mucho mas detaliada del cerebro. Tambien pueden utilizarse
para identificar flujo sanguineo, composicién quimica, flujo de liquido espinal y vasos sanguineos en
varias areas del cerebro. Pueden identificar tubérculos mucho mejor que las imdgenes de TC, en
particular cuando utitizan. una técnica llamada FLAIR (fluid attenuated inversion recovery -
atenuacion de fluido-inversion recuperacién).

Por lo general se administra contraste (tinte) para ayudar a determinar si un nédulo subependimal
estd empezando a convertirse en.un tumor/astrocitoma subependimal de células gigantes. Una IRM
puede evaluar de mejor forma cualquier cambio en los tubéreulos, tumores, o nédulos
subependimales que pueda ocurrir a lo largo del tiempo. Una IRM tarda mucho mas en realizarse
que una |magen de TC - tanto como 45 minutos a una hora. Algunas imagenes especiales pueden
tardar ain mas.

Las imagenes IRM también son mas caras. El espacio en el iman para la persona de la cual se
obtiene la fotografia es bastante pequefio, y algunas personas pueden sentir claustrofobia. Las
llamadas IRMs “abiertas” tienen imanes abiertos por los lados, y son menos encerrados. Sin
embargo, la calidad de sus imégenes es mala, y no son aconsejables para el uso en individuos con
CET. Es muy importante permanecer completamente quaeto durante una IRM, ya que las fotografias
se distorsionan facilmente con el movimiento. La mayoria de los nifios y muchos adultos requieren
sedacién. Una ventaja es que una IRM ho requiere sometefse a exposicion a la radiacion. Esto
puede ser importante ya que a muchas personas con CET se les necesita realizar varias imagenes
cerebrales durante su vida. De hecho, algunos centros realizan 1magmes cerebrales tan
frecuentemente como una vez al afio hasta la pubertad.

Angiografia de Resonancna Magnetlca

La angiografia de resonancia magnetica (ARM) es una herramienta diagndstica utllizada para buscar
problemas en los vasos sanguineos del cerebro. lLa enfermedad cerebrovascular oclusiva vy las
ectasias vasculares o aneurismas son algunas veces identificadas en personas con CET. Lo que hace
que estos descubrimientos sean sobresalientes en el CET es que se identifican en personas con CET
a edades mucho menores (adolescencia y principios de la década de los 20) que en la poblacién en
general.

IRM Fetal

Las IRM pueden jugar un papel ;mportante en la evatuauon de embarazos de riesgo para el CET
(Curatolo and Brinchi, 1993). Las lesiones cerebrales en el CET pueden observarse a una edad tan
temprana como las 26 semanas de gestacién. Si un feto tiene rabdomiomas cardiacos que se
observen utilizando una ultrasonografia fetal y la presencia concomitante tanto de nédulos
subependim‘aies_como de tubérculos corticales, se puede hacer un diagnéstico definitivo de CET,

Tomografra por Emisién de Positrones

La tomograﬂa por emision de positrones (PET) es una herramaenta no invasora de obtencion de
imé&genes que mide el uso y captacion regional de sustancias por el cerebro y-otros drganos. Para el
cerebro, la PET se ha utilizado para identificar el drea especifica que provoca las convulsiones
epilépticas en la evaluacién pre-quirtrgica, y también para estudiar aspectos cognitivos de varias
enfermedades, incluyendo el CET. La PET se ha utilizado para detectar tubérculos corticales en el
CET desde 1983 (Szelies et al., 1983), y nuevos métodos de PET comienzan a desempefiar un papel
amportante én la evaluacién pre-quirdrgica de individuos con CET con epilepsia refractaria. El uso de
imagenes PET con 2-deoxy-2-[*®Flfluoro-D-glucosa (FDG) demuestra claramente a los tubérculos
corticales como regiones con una tasa metabdlica para la glucosa entre 30-60%. menor que en la
misma regidn del otro lado del cerebro (Szelies et al.,1983).. Por lo que, la PET FDG tienen dos
funciones mportantes en la cirugia para la epilepsia en el CET: 1) detectar tanto tubérculos
corticales como areas displasticas (anormales) cwcundantes con alta sensibilidad; vy 2) evaluar
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completamente el grado de anormalidad funcional en el lado opuesto del cerebro, prediciendo por lo
tanto el posible impacto de la cirugia en la cognicién.

Una nueva herramienta, a-[*!C]metil-L-triptéfanc (AMT) PET, se utiliza para identificar el drea
especifica del cerebro en la que comienzan las convulsiones. La AMT mostré una captacién
epileptogénica entre 20-188% mayor en comparacion con tubérculos no-epileptogénicos en dos
terceras partes de las personas con CET con epilepsia médicamente intratable (Chugani et al., 1998;
Asano et al., 2000). La AMT PET se utiliza ahora como herramienta en la evaluacion pre-quirtirgica
de individuos con CET para cirugias para la epilepsia (Kagawa et al., 2005),

Magnetoencefalografia

Se puede obtener una mejora en la localizacion funcional combinando sefales de
electroencefalograma (EEG) y magnetoencefalografia (MEG). La MEG mide campos magnéticos que
estan asociados principalmente con corrientes intracraneales (cerebrales). Las corrientes
intracraneales que pasan hacia el créneo y el cuero cabeliudo y que son captadas por un EEG son
aproximadamente solo el 5% de las corrientes. Por lo que, la MEG puede captar mejor las corrientes
en el cerebro y localizar mejor el origen de las convulsiones.

Las técnicas de imagen de fuente magnética (Magnetic Source Imaging ~ MSI) combinan
informacién MEG sobre la funcién cerebral con informacidén IRM sobre la estructura cerebral. Las
MSI permiten una localizacién mas precisa del drea anormal que es el origen de las convulsiones.
Alin no esté claro hasta qué grado seran de ayuda las MSI para evitar estudios invasores en los
candidatos a cirugia y para ayudar a los neurocirujanos a realizar resecciones cerebrales
individualizadas y conservadoras en individuos con CET que padecen convulsiones intratables
relacionadas con la localizacion. Sin embargo, estudios recientes muestran resuitados prometedores
utilizando MSI para personas con CET (Persson et al., 1998; Iida et al., 2005; Janssen et al., 2006;
Wu et al., 2006).

Sedacion

Muchas personas tendrén que ser sedadas al realizarseles una o ambas técnicas de obtencién de
imagenes. Es de gran importancia que la sedacién se lleve a cabo en forma segura y a manos de
personal con experiencia, pero que sea también suficiente para que el individuo permanezca
dormido a lo largo de todo el procedimiento. La administracion de sedantes leves recetados por el
médico familiar es casi siempre inadecuada. De hecho, muchas personas se ponen mas ansiosas o
agitadas cuando se les administra un medicamento de ese tipo. Ya que las imégenes de TC sin
medio de contraste pueden realizarse con tanta rapidez, con frecuencia no es necesaria la sedacion.
La programacion de una imagen cuando un nifio se encuentra dormido o justo después de que haya
sido alimentado (“sedacién con ieche”) puede ser muy util. -

Para las imagenes IRM, los bebes y nifios pequefios son frecuentemente sedados con un
medicamento oral. Se puede utilizar nembutal para sedar a nifios, aungue algunas instituciones
utilizan un farmaco llamado hidrato de clorar. Los nifios mayores necesitan generalmente sedacion
intravenosa. Es posible que algunas personas necesiten a un anestesidlogo para que sean sedados
en forma segura y adecuada. Cualquiera gue sea la técnica que se utilice, es importante estar
seguro de que el personal en las instalaciones en las que se obtienen las imégenes esta bien
entrenado vy que es capaz de manejar cualquier problema que pudiera presentarse. Esto es
particularmente cierto en el caso de bebés y nifios y para varios adultos con afecciones graves que
tienen CET. El riesgo de complicaciones debidas a la sedacién para realizar estas pruebas de
obtencién de imagenes es menor al 0.1%.
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