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Resumen:

Los trastornos del movimiento y las enfermedades neurodegenerativas son una variedad de afecciones que implican
degeneracion neuronal progresiva, lesion o muerte. Establecer el diagnéstico correcto de un trastorno del
movimiento o proceso neurodegenerativo puede ser dificil debido a las caracteristicas heterogéneas de estas
afecciones, a presentaciones clinicas inusuales y a sintomas y caracteristicas superpuestos. La RM tiene un papel
importante en la evaluacion inicial de estos pacientes, aunque a menudo se necesita una combinacion de estudios
de imagen, y de pruebas de laboratorio y genéticas, para una evaluacion y manejo completos. Este documento
resume los datos de adecuacion de estudios de imagen para diferentes situaciones clinicas: demencia rapidamente
progresiva, corea, sindromes parkinsonianos, sospecha de neurodegeneracion con acumulacion de hierro cerebral y
sospecha de enfermedad de motoneurona. Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de Radiologia son
pautas basadas en la evidencia para afecciones clinicas especificas que son revisadas anualmente por un panel
multidisciplinario de expertos. El desarrollo y la revision de la guia incluyen un extenso analisis de la literatura
médica actual de revistas revisadas por pares y la aplicacion de metodologias bien establecidas (Método de
idoneidad de RAND / UCLA y Calificacion de la evaluacion de recomendaciones, desarrollo y evaluaciéon o
GRADE) para calificar la idoneidad de los procedimientos de diagnostico por imagenes y el tratamiento para
escenarios clinicos especificos. En aquellos casos en que la evidencia es escasa o equivoca, la opinion de expertos
puede complementar la evidencia disponible para recomendar imagenes o tratamiento.
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Criterios de adecuacion; Criterios de uso adecuado; Area bajo la curva (AUC); Enfermedad de Huntington;
Enfermedad de motoneurona; Trastorno del movimiento; RM; Enfermedad neurodegenerativa; Sindrome
parkinsoniano

Resumen del articulo:

Esta publicacion resume las guias basadas en la evidencia para los trastornos del movimiento y las enfermedades
neurodegenerativas, incluida la demencia rapidamente progresiva, la corea, los sindromes parkinsonianos, la
sospecha de neurodegeneracion con acumulacion de hierro en el cerebro y la sospecha de enfermedad de
motoneurona.
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Variante 1:
de imagen inicial.

Demencia rapidamente progresiva; sospecha de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Estudio

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiaciéon
RM cerebral sin y con contraste intravenoso Usualmente apropiado O
RM cerebral sin contraste intravenoso Usualmente apropiado O
TC craneal sin contraste intravenoso Puede ser apropiado SO
PET-FDG/TC cerebral Puede ser apropiado DO
Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral Puede ser apropiado DO
Espectroscopia por RM sin contraste Usieiingite tasrg o 0
Intravenoso
TC craneal con contraste intravenoso Usualmente inapropiado DO
TC craneal sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado DO
RM funcional cerebral (RMf) sin contraste Ui s T 0

intravenoso

Variante 2:

Corea; sospecha de enfermedad de Huntington. Estudio de imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

RM cerebral sin contraste intravenoso Usualmente apropiado O

RM cerebral sin y con contraste intravenoso Puede ser apropiado O

TC craneal sin contraste intravenoso Puede ser apropiado PIII)

TC craneal con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO

TC craneal sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO
PET-FDG/TC cerebral Usualmente inapropiado SO
Eﬁ;\fé?;gpia por RM sin contraste Usualmente inapropiado O
ﬁlzfa\f]lgrllcoisoglal cerebral (RMf) sin contraste Usualmente inapropiado 0

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral Usualmente inapropiado SO
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Variante 3: Sindromes parkinsonianos. Estudio de imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

RM cerebral sin contraste intravenoso Usualmente apropiado O

RM cerebral sin y con contraste intravenoso Puede ser apropiado O

SPECT/TC de Ioflupano cerebral Puede ser apropiado

TC craneal sin contraste intravenoso Puede ser apropiado
PET-FDG/TC cerebral Puede ser apropiado

TC craneal con contraste intravenoso Usualmente inapropiado PIII)

TC craneal sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado PIII)

PET/TC amiloide cerebral Usualmente inapropiado Pl L)
istlroae\(l:zrnoos;:gpia por RM cerebral sin contraste L i e 0
ilzfagzrll;isélal cerebral (RMf) sin contraste L i e 0

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral Usualmente inapropiado SO®

Variante 4: Sospecha de neurodegeneracion con acumulacion de hierro en el cerebro. Estudio de imagen
inicial.
Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

RM cerebral sin contraste intravenoso Usualmente apropiado O

RM cerebral sin y con contraste intravenoso Puede ser apropiado O

TC craneal sin contraste intravenoso Puede ser apropiado SO

TC craneal con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO

TC craneal sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado DO
PET-FDG/TC cerebral Usualmente inapropiado SO
iifzsz?;;:;pia por RM cerebral sin contraste U g A 0
ﬁlzfaf/l;r;%i:;lal cerebral (RMf) sin contraste Ui Tmprse 0

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral Usualmente inapropiado SO
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Variante S: Sospecha de enfermedad de motoneurona. Estudio de imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

RM cerebral sin contraste intravenoso Usualmente apropiado O
RM cerebral sin y con contraste intravenoso Puede ser apropiado O
RM medular sin contraste intravenoso Puede ser apropiado (desacuerdo) @)
TC craneal sin contraste intravenoso Puede ser apropiado
RM medular sin y con contraste intravenoso Puede ser apropiado @)
TC craneal con contraste intravenoso Usualmente inapropiado S
TC craneal sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado DS
TC de columna con contraste intravenoso Usualmente inapropiado Pl L)
TC de columna sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO0
TC de columna sin contraste intravenoso Usualmente inapropiado S0
PET-FDG/TC cerebral Usualmente inapropiado OO0
]i:;lstlr);(/:::rri)os;:(())pia por RM cerebral sin contraste Ul A 0
ﬁlzfa\f/lgrllcoisoglal cerebral (RMf) sin contraste Usualmente inapropiado 0
Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral Usualmente inapropiado SO
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TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO Y ENFERMEDADES NEURODEGENERATIVAS

Panel de expertos en Neuroimagen: H. Benjamin Harvey, MD, JD?% Laura C. Watson, MDP;
Rathan M. Subramaniam, MD, PhD, MPH® Judah Burns, MDY Julie Bykowski, MD¢;
Santanu Chakraborty, MBBS, MSc: Luke N. Ledbetter, MDg; Ryan K. Lee, MD, MBA" Jeffrey S. Pannell, MD';
Jeffrey M. Pollock, MD’; William J. Powers, MD*; Joshua M. Rosenow, MD'; Robert Y. Shih, MD™;
Konstantin Slavin, MD"; Pallavi S. Utukuri, MD°; Amanda S. Corey, MD.P

Resumen de la revision de la literatura

Introduccion/Antecedentes

Los trastornos del movimiento y las enfermedades neurodegenerativas son una variedad de afecciones que
involucran degeneracion neuronal progresiva, lesion o muerte, y pueden involucrar la corteza cerebral, los ntcleos
grises, la sustancia blanca subcortical, el tronco encefalico, el cerebelo y la médula espinal, junto con conexiones a
vias motoras asociadas en la corteza o el sistema extrapiramidal. Los trastornos del movimiento pueden presentarse
como trastornos hipocinéticos, que incluyen los sindromes parkinsonianos (idiopaticos y atipicos), o trastornos
hipercinéticos, que incluyen la enfermedad de Huntington (HD), la enfermedad por priones y la neurodegeneracion
con acumulacion de hierro cerebral (NBIA). Las enfermedades de las motoneuronas son un grupo relacionado de
sindromes que implican la degeneracion de las neuronas motoras superiores o inferiores. La esclerosis lateral
amiotrofica (ELA) es la enfermedad de motoneurona mas comun y se caracteriza por la degeneracion de las
neuronas motoras superiores ¢ inferiores.

Establecer el diagnodstico correcto de un trastorno del movimiento o proceso neurodegenerativo puede ser dificil
debido a las caracteristicas variables y complejas de estas afecciones, las presentaciones clinicas inusuales de
algunos de estos pacientes y los sintomas y caracteristicas superpuestos. A menudo se necesita una combinacion de
técnicas de imagen para una evaluacion completa del paciente y para ayudar a establecer el diagnostico mas
probable. La evaluacion inicial mediante imagenes estructurales, con preferencia de la RM sobre la TC, es util no
solo para buscar patrones de atrofia, anomalia parenquimatosa o depdsito anormal de sustancias, sino también para
excluir otras etiologias potenciales, incluidas lesiones estructurales o vasculares subyacentes, procesos autoinmunes
o infecciosos, toxicidad a drogas o farmacos, o hidrocefalia. Técnicas de RM avanzadas, incluidas las imagenes de
tensor de difusion, las imagenes de relacion de transferencia de magnetizacion y las técnicas de post-procesamiento,
como el analisis volumétrico cuantitativo, pueden ser ttiles en la evaluacion de la composicion microestructural del
parénquima cerebral, incluida la integridad de la sustancia gris, de la sustancia blanca y sus vias neuronales de
conexion. Los estudios de medicina nuclear se pueden utilizar para evaluar patrones anormales del metabolismo de
la glucosa, la acumulacion de particulas o proteinas anormales dentro de las neuronas, la disfunciéon o pérdida de
categorias especificas de neuronas o déficits neuroquimicos especificos.

Discusion de los procedimientos por variante

Variante 1: Demencia rapidamente progresiva; sospecha de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. Estudios de
imagen inicial.

Las demencias rapidamente progresivas (DRP) son un grupo de afecciones que resultan en la aparicion de demencia
en semanas o meses. Aunque las enfermedades pridnicas, como la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ), son el
ejemplo prototipico de DRP, el diagnéstico diferencial de estas enfermedades incluye causas reversibles e
irreversibles. Por ejemplo, un estudio del Centro de Memoria y Envejecimiento de la Universidad de California,
San Francisco, mostré que el desglose diagnostico de DRP en su poblacion de pacientes fue 62% enfermedad
priodnica (todas las formas), 15% otras enfermedades neurodegenerativas, 8% autoinmune, 4% infecciosa, 2%
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psiquiatrica, 2% cancer, 2% tdxico-metabolico, 2% vascular y 4% de etiologia indeterminada que a menudo
representan leucoencefalopatias [1]. Es importante destacar que el 17% de sus pacientes tenian etiologias
potencialmente tratables (50% autoinmunes, 13% infecciosas, 13% psiquiatricas, 13% cancer y 10% toxico-
metabdlicas).

Las enfermedades prionicas humanas, también conocidas como encefalopatias espongiformes transmisibles,
representan la causa mas comuin de DRP y son un grupo de trastornos neurodegenerativos uniformemente fatales
asociados con la acumulacion de una forma mal plegada de la proteina pridnica normal. La ECJ es la encefalopatia
espongiforme transmisible humana mas comtn y puede ser de naturaleza infecciosa o neurogenética. Actualmente
se reconocen cuatro tipos distintos: esporadica, familiar/genética (mutaciones del gen de la proteina pridnica),
iatrogénica y variantes. El tipo esporadico es el mas comun, comprendiendo aproximadamente el 85% de los casos,
con una incidencia anual de 1 a 2 casos/millon y una edad de inicio de 55 a 75 afios [2]. El curso clinico mas comtn
de la ECJ esporadica es el empeoramiento rapido de la demencia, que puede ser seguida por sacudidas mioclonicas
y mutismo acinético. La ECJ esporadica tiene una mediana de supervivencia de aproximadamente 5 meses [2]. El
diagnostico de la ECJ es multifactorial e incluye historia clinica, examen fisico, electroencefalografia, diagnostico
por imagenes, analisis del liquido cefalorraquideo para la conversion inducida por temblores en tiempo real (LCR
RT-QulIC), proteinas 14-3-3 y TAU, y secuenciacion del gen PRNP [3].

TC craneal

La TC no es la modalidad de imagen preferida para el diagnostico de ECJ debido a su caracterizacion limitada de
los tejidos blandos en comparacion con la RM. Sin embargo, la TC puede ser 1til para excluir otras etiologias como
causa de la DRP del paciente, como se describié anteriormente, como una lesion neoplasica subyacente u otro
proceso agudo. La administracion de contraste generalmente no esta indicadacuando se utiliza la TC craneal en la
evaluacion inicial de una DRP. Las imagenes por TC a menudo son normales al principio del curso de la ECJ, con
pérdida progresiva de volumen cerebral con desarrollo de atrofia generalizada que solo se hace evidente en las
exploraciones de seguimiento.

TPET-FDG/TC craneal

La PET con el marcador flior-18-2-fluoro-2-desoxi-D-glucosa (FDG) puede ser 1til en la evaluacion de un paciente
con sospecha de ECJ. La PET-FDG/TC demuestra un hipometabolismo cerebral generalizado, incluso al principio
del proceso de la enfermedad, que se corresponde con astrocitosis, muerte neuronal y cambios espongiformes [4,5].
Sin embargo, la falta de especificidad de los hallazgos limita su utilidad como estudio de imagen inicial.

Espectroscopia por RM

Aunque no esta indicada como 1 estudio de imagen inicial, la espectroscopia de RM cerebral puede ser util para
proporcionar informacion adicional para casos atipicos de ECJ. La espectroscopia de RM ha mostrado una
disminucion de los niveles absolutos de N-acetilaspartato y de las proporciones de N-acetilaspartato con respecto a
otros metabolitos en un patron similar a las anomalias de sefial observadas en las imagenes ponderadas en T2 y
ponderadas por difusion, particularmente en las fases mas avanzadas de la enfermedad [6,7].

RM cerebral funcional (RMf)
No existe literatura relevante que apoye el uso de la RM funcional (RMf) cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con DRP o sospecha de ECJ.

RM cerebral

En pacientes con DRP o sospecha de enfermedad prionica, la RM cerebral es la modalidad de imagen de primera
eleccion siendo las secuencias mas sensibles las de difusion y FLAIR (fluid-atenuated inversion recovery) [8.,9].
Aunque el contraste intravenoso (IV) no es especificamente necesario para el diagnostico de la ECJ, su uso puede
proporcionar informacion diagndstica importante para identificar otras causas conocidas de DRP, especialmente las
de origen autoinmune e inflamatorio.

La alteracion més frecuente en la RM cerebral en la ECJ es la hiperintensidad en T2 y la restriccion de difusion en
la sustancia gris. Esto incluye el cortex (particularmente de los 16bulos frontal, temporal y parietal, aunque a menudo
con una distribucion asimétrica, con afectacion occipital y cerebelosa en variantes menos comunes de la ECJ
esporadica, como las variantes de Heidenhain y Brownell-Oppenheimer, respectivamente), los ganglios basales
(60%, predominantemente el caudado anterior y el putamen) y el talamo (13%; incluido el talamo posterior [signo
pulvinar] o el tilamo posteromedial [signo del palo de hockey]) [6-8, 10-15]. Un sello distintivo de la enfermedad
es la predominancia de la afectacion de la sustancia gris con un respecto relativo de la sustancia blanca subyacente
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en la RM convencional [16]. Las imagenes ponderadas en T1 suelen ser normales inicialmente, y la pérdida de
volumen se observa en fases mas avanzadas de la enfermedad [17].

Tec-99m HMPAO SPECT/TC cerebral

La tomografia computarizada por emision de fotén tinica (SPECT)/TC con Tc-99m hexametil-propilamina-oxima
(HMPAO) cerebral puede ser 1til en la evaluaciéon de un paciente con sospecha de ECJ. Esta prueba demuestra
cambios en el flujo sanguineo cerebral regional que se pueden ver incluso antes de que los cambios de sefial sean
evidentes en la RM [18,19]. A pesar de la mayor sensibilidad para los cambios tempranos, la falta de especificidad
de los hallazgos de la SPECT limita su utilidad como estudio de imagen inicial.

Variante 2: Corea; Sospecha de enfermedad de Huntington (EH). Estudios de imagen inicial.

La corea se caracteriza por movimientos involuntarios, fluidos y no estereotipados que a menudo poseen una
cualidad retorcida. La EH es el trastorno coreiforme prototipico y la causa mas frecuente de corea en adultos. Sin
embargo, el diagnostico diferencial de la corea incluye una serie de trastornos genéticos y neurodegenerativos
adicionales, ademas de innumerables afecciones adquiridas, como enfermedades cerebrovasculares, infecciosas,
autoinmunes, metabdlicas, neurodegenerativas e inducidas por medicamentos. Como tal, el estudio diagnostico,
aunque a menudo se centra en la EH, debe considerar estas otras etiologias potenciales.

La EH es un trastorno neurodegenerativo mortal hereditario autosémico dominante con penetrancia completa
caracterizada por sintomas conductuales progresivos, coreoatetosis y/o rigidez, y disfuncion cognitiva. La base
genética de la enfermedad es un nlimero anormalmente mayor de repeticiones CAG en el gen huntingtina en el
brazo corto del cromosoma 4 (mas de 38 repeticiones utilizadas para confirmar el diagnostico), a menudo con un
aumento progresivo en la longitud de las secuencias repetitivas en generaciones sucesivas, lo que resulta en sintomas
mas tempranos (anticipacion). La incidencia anual es ~ 10/100,000, con una edad promedio de inicio entre 35 y 45
anos y progresion de los sintomas hasta la muerte dentro de los 15 a 20 afios posteriores al inicio [20]. Los agregados
anormales de la proteina huntingtina se acumulan en el cerebro y afectan la funcion de una variedad de factores de
transcripcion, lo que finalmente conduce a la pérdida de neuronas espinosas medianas GABAérgicas,
particularmente en el cuerpo estriado y la corteza [20]. Las pruebas genéticas para determinar el nimero de
repeticiones CAG para cada alelo estan disponibles comercialmente y es la prueba diagnéstica de eleccion. Las
personas con sospecha de EH deben someterse a asesoramiento genético y pruebas para excluir o confirmar la EH
en concierto con las imagenes iniciales, dado que éstas pueden ser normales al inicio de la enfermedad.

TC craneal

La TC no es la modalidad de imagen preferida ante la sospecha de HD debido a su caracterizacion limitada de los
tejidos blandos en comparacion con la RM. Sin embargo, la TC puede ser util para excluir otras etiologias de la
corea, como la enfermedad cerebrovascular o los procesos infecciosos o inflamatorios agudos. La administracion
de contraste no esta generalmente indicada cuando se utiliza la TC craneal en la evaluacion inicial de la corea. Al
igual que con la RM, las imagenes por TC pueden ser normales al inicio de la HD, y la pérdida de volumen
progresiva y desproporcionada del neoestriado solo se hace evidente en estudios de imagen posteriores.

PET-FDG/TC craneal

No hay evidencias suficientes para apoyar el uso de la PET-FDG/TC craneal en la evaluacion inicial de un paciente
con corea o sospecha de EH. Entre los portadores conocidos del gen de la EH, la PET-FDG puede ayudar a
demostrar la disfuncion neoestriada temprana (que se manifiesta como hipometabolismo), que puede preceder a la
pérdida neuronal detectable en imagenes estructurales [21]. Hay que tener en cuenta que también se ha observado
que el hipometabolismo en la PET-FDG involucra el cortex de los 16bulos frontal y temporal tanto en pacientes con
EH como en portadores asintomaticos [21].

Espectroscopia por RM
No existe bibliografia relevante que el uso de la espectroscopia por RM cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con corea o sospecha de EH.

RM funcional (RMf) cerebral.
No existe bibliografia relevante que apoye el uso de la RM funcional (RMf) cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con corea o sospecha de EH.

RM cerebral
La RM cerebral sin contraste IV es la técnica de imagen de primera eleccion en pacientes con corea o sospecha de
EH, aunque con frecuencia es normal al inicio de la enfermedad. Aunque a menudo es innecesario, el contraste IV
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puede ofrecer cierta utilidad cuando las afecciones infecciosas o inflamatorias se encuentran entre los diagnosticos
diferenciales que se estan considerando.

Los hallazgos por RM de la EH incluye acusada degeneracion y atrofia progresiva del neoestriado, particularmente
de la cabeza de los nucleos caudados (con dilatacion de las astas frontales de los ventriculos laterales), con
alteraciones de sefial asociada (hiperintensidad o hipointensidad en T2) [22-26]. Ademas, se puede observar una
hiperintensidad T2 en el putamen que puede ayudar a detectar cambios de atrofia mas sutiles [22-25]. Aunque la
pérdida desproporcionada de volumen del neoestriado es el sello distintivo de la EH, la morfometria basada en
voxeles ha demostrado que los pacientes con EH sintomatica y asintomatica tienen una reduccion significativa del
volumen en casi todas las estructuras cerebrales en comparacion con sujetos controles de la misma edad [27,28].

Tec-99m HMPAO SPECT/TC cerebral
No hay evidencias suficientes para apoyar el uso de Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral en la evaluacion inicial
de un paciente con corea o sospecha de EH.

Variante 3: Sindromes parkinsonianos. Estudios de imagen inicial.

Los sindromes parkinsonianos son un grupo de trastornos del movimiento caracterizados por sintomas motores de
temblor, rigidez, inestabilidad postural y bradicinesia. La enfermedad de Parkinson (EP) es la causa mas frecuente
de parkinsonismo. Otras causas son la paralisis supranuclear progresiva (PSP), la atrofia multisistémica (MSA), la
degeneracion corticobasal (CBD) y el parkinsonismo vascular, si bien otras causas mas raras también deben
considerarse dentro del diagnostico diferencial.

La EP es una enfermedad neurodegenerativa y un trastorno del movimiento caracterizado por la degeneracion
progresiva de las neuronas dopaminérgicas de la sustancia negra / cuerpo estriado. Es el sindrome parkinsonismo
mas comun, con una incidencia anual estimada de 10 a 18/100.000 en la poblacion total y una edad de inicio entre
60 y 70 afios [29]. La EP, también conocida como parkinsonismo idiopatico, es una sinucleinopatia con depositos
neuronales de cuerpos de Lewy (predominantemente compuestos de alfa-sinucleina y ubiquitina). Inicialmente, la
deposicion de cuerpos de Lewy afecta el bulbo raquideo, el tegmento pontino y el sistema olfatorio, con la
participacion posterior de la sustancia negra y otros nucleos grises profundos (correspondientes al inicio de los
sintomas clinicos), y finalmente con depdsito de cuerpos de Lewy en el cortex cerebral.

La presentacion clinica de la EP se caracteriza por temblor en reposo, bradicinesia y rigidez, y esta relacionada con
la degeneracion progresiva de las neuronas dopaminérgicas en la sustancia negra que se proyecta hacia el cuerpo
estriado. El intervalo estimado entre la pérdida inicial de neuronas dopaminérgicas y la aparicion de sintomas es de
aproximadamente 5 afios (después de que se hayan perdido aproximadamente del 40% al 50% de las neuronas
dopaminérgicas en la sustancia negra) [29]. Otras caracteristicas incluyen disfuncion autonémica, cambios de
comportamiento y demencia.

MSA, PSP y CBD son un grupo de trastornos neurodegenerativos esporadicos de inicio en edad adulta. Estas
entidades se consideran las mas comunes dentro de los sindromes degenerativos "Parkinson-plus" o parkinsonismos
atipicos y presentan los hallazgos clasicos de la EP, incluida la bradicinesia y la rigidez, pero con caracteristicas
clinicas adicionales [30]. La CBD y la PSP se consideran TAUpatias, en las que las proteinas TAU se acumulan
anormalmente en diferentes regiones del cerebro, y difieren de la MSA (asi como de la EP), que corresponde con
una sinucleinopatia en la que se observan inclusiones citoplasmaticas anormales de ubiquitina y alfa-sinucleina en
los oligodendrocitos.

La AMS se puede subdividir en tres subtipos clinicos distintos: AMS-P (degeneracion estriatonigral), en la que
predominan las caracteristicas extrapiramidales/parkinsonianas, MSA-C (atrofia olivopontocerebelosa), en la que
predominan los sintomas cerebelosos, y con menos frecuencia, MSA-A (sindrome de Shy-Drager), en la que
predomina la disfuncion autonémica. La mayoria de los casos de MSA presentan sintomas parkinsonianos en alguna
etapa de la enfermedad, con ataxia cerebelosa, signos piramidales y disautonomia (incluida la incontinencia
urinaria). El inicio tipico es a los 55-65 afios de edad con una duraciéon media de la enfermedad de casi 6 afios [30].

La CBD se presenta inicialmente con torpeza asimétrica de las extremidades en pacientes de entre 50 y 70 afios de
edad y progresa para incluir rigidez unilateral de las extremidades y distonia (incluido el "fendmeno de la
extremidad extrafia"), desequilibrio postural y hallazgos corticales (que incluyen apraxia, demencia cortical, déficits
sensoriales corticales y deterioro de la produccion del lenguaje) [30].

La PSP, también conocida como sindrome de Steele-Richardson-Olszewski, es el parkinsonismo atipico mas comun
con una prevalencia de alrededor de 5/100,000/afio [30]. Los pacientes se presentan cldsicamente en la sexta o
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séptima década (edad media de inicio a los 63 afios) con una marcha tambaleante y distonia axial, manifestada como
caidas inexplicables [30]. Los sintomas oculares, incluyendo visidén borrosa y sacadas lentas, se pueden ver en las
fases iniciales en la enfermedad; Sin embargo, el hallazgo clasico de paralisis supranuclear vertical de la mirada
generalmente solo se ve mas tarde en el curso de la enfermedad.

El diagnoéstico preciso de un paciente con un sindrome parkinsoniano basado s6lo en las caracteristicas clinicas
puede ser bastante dificil, por lo que los estudios de imagen siguen siendo una herramienta de diagnostico esencial
en la evaluacion de estos pacientes.

TC craneal

La TC no es la modalidad de imagen preferida para el estudio de los sindromes parkinsonianos debido a su
caracterizacion limitada de los tejidos blandos en comparacion con la RM. No obstante, las imagenes por TC pueden
demostrar eficazmente los patrones de pérdida de volumen regional caracteristicos de la MSA, la CBD o la PSP,
como se describe en la seccion de RM. Los hallazgos de la TC no son especificos para la EP, pero pueden ayudar a
excluir atrofia focal o regional, lesiones estructurales subyacentes o una enfermedad vascular que podrian indicar
un diagnostico alternativo. Por lo general, no es necesaria la administracion de contraste.

PET/TC amiloide cerebral
No existe literatura relevante que apoyar el uso de la PET/TC amiloide en la evaluacion inicial de un paciente con
sindrome parkinsoniano.

PET-FDG/TC cerebral

A pesar del uso generalizado de la PET-FDG/TC en la practica clinica y en la investigacion, todavia hay suficiente
evidencia de buena calidad que apoye el uso de la PET-FDG/TC en los sindromes parkinsonianos. La PET-FDG es
util para discriminar la PSP de la EP idiopatica en presencia de un patrén metabolico tipico para la PSP, que no esta
presente en la EP. La PSP se caracteriza por un hipometabolismo en el cortex cingular frontal y antero-medial, el
cuerpo estriado y el mesencéfalo. Por lo tanto, la PET-FDG puede ser 1til en las primeras etapas de la enfermedad
cuando el diagnoéstico clinico es menos seguro. En el deterioro cognitivo relacionado con la EP, la PET-FDG tiene
un patroén tipico de hipometabolismo que afecta principalmente las areas corticales posteriores [31].

SPECT/TC de Ioflupano cerebral

La SPECT/TC de ioflupano I-123 es una prueba util para diferenciar los sindromes parkinsonianos (EP, MSA, PSP,
CBD) del temblor esencial y del temblor inducido por medicamentos, lo que demuestra su capacidad de demostrar
alteraciones de forma temprana en el curso de la enfermedad en comparacidon con las imdgenes anatdmicas como
la TC o la RM [32]. Uns SPECT/TC de ioflupano I-123 normal esencialmente excluye los sindromes
parkinsonianos. El ioflupano [-123 se une a los transportadores de dopamina y se puede utilizar para demostrar la
pérdida de neuronas dopaminérgicas presinapticas en la EP. Puede demostrar una disminucion de la captacion del
trazador en el cuerpo estriado, generalmente en una direccion posterior a anterior desde el putamen hasta los ntcleos
caudados. La SPECT de ioflupano demostraria patrones anormales de deplecion dopaminérgica en pacientes con
EP, MSA, PSP y CBD [33-39].

Constantemente se estan desarrollando nuevos trazadores de medicina nuclear, que aun no han sido aprobados por
la FDA en los Estados Unidos para su uso clinico, disefiados para atacar los receptores de dopamina postsinapticos
(D1 y D2), incluidos el 11C-racloprida-PET y la I-123-yodobenzamida. Estos radiotrazadores compiten con la
dopamina endégena para unirse a los receptores D2 postsinapticos y muestran una mayor captacion dentro del
putamen y, en menor medida, el caudado en pacientes con EP en comparacion con los controles normales. El papel
de estos trazadores en la evaluacion de pacientes con sospecha de EP puede aumentar en el futuro.

Espectroscopia por RM cerebral
No existe literatura relevante para apoyar el uso de la espectroscopia por RM cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con sindrome parkinsoniano.

RM funcional (RMf) cerebral
No existe literatura relevante que apoye el uso de la RMf cerebral en la evaluacion inicial de un paciente con
sindrome parkinsoniano.

RM cerebral
En pacientes con sindrome parkinsoniano, la RM cerebral sin contraste IV es la técnica de imagen de primera
eleccion debido a su capacidad de caracterizacion tisular y su sensibilidad en detectar depositos de hierro [40-44].
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Aunque el contraste IV no suele ser necesario para la evaluacion de los sindromes parkinsonianos, puede ser ttil
para excluir otros diagnosticos.

Los hallazgos de la RM a menudo no son especificos para la EP, pero pueden ser utiles para demostrar la atrofia
parenquimatosa y la anomalia de la sefial que caracterizan a la MSA, la PSP y la CBD [41,42]. Sin embargo, la
literatura reciente ha sugerido la utilidad clinica de las secuencias de susceptibilidad magnética para diagnosticar la
EP al demostrar cambios de sefial en la sustancia negra dorsolateral, conocida como el signo de "cola de golondrina",
aunque la sensibilidad y la especificidad de este hallazgo siguen sin estar claras [45,46].

En pacientes con una AMS, se observan en la RM dos patrones especificos de atrofia y anomalia de sefial. Las
imagenes ponderadas en T1 demuestran atrofia del tronco encefalico y el cerebelo en la MSA-C, y atrofia del
putamen en la MSA-P [43,47-50]. En la MSA-C, se puede observar una sefial hiperintensa en T2 en la protuberancia,
los pedunculos cerebelosos medios y la sustancia blanca cerebelosa con preservacion de los tractos corticoespinales
(con mayor frecuencia en fases avanzadas de la enfermedad) que da como resultado la caracteristica imagen
cruciforme o "signo del bollo cruzado caliente" en la protuberancia [43,47-52] . En la MSA-P, se detecta una
hipointensidad en T1 y T2 con atrofia que afecta los nuicleos putamen y caudado, lo que refleja el deposito de hierro,
que se asocia a un borde lateral delgado hiperintenso en T2, conocido como el "borde putaminal hiperintenso"
[43,47-51,53-56]. Aunque se describen clasicamente, la sensibilidad y la especificidad de estos hallazgos atn no
estan bien demostradas.

En pacientes con una CBD, la RM muestra atrofia asimétrica de los lobulos frontal y parietal, tipicamente
contralateral al lado mas afectado, y también del estriado [42,57-60]. También se puede observar una débil
hiperintensidad en T2/FLAIR en la sustancia blanca subcortical en las regiones atroficas, probablemente
relacionada con pérdida neuronal y gliosis [42,57,59,60].

En pacientes con PSP, la RM generalmente muestra atrofia del mesencéfalo [42,61-65]. Esta atrofia puede dar lugar
a patrones clasicos, incluyendo un perfil superior concavo del tegmento rostral del mesencéfalo, conocido como el
"pingiiino" o "signo de colibri" (mejor apreciado en imagenes sagitales), o una apariencia concava del margen lateral
del tegmento con ensanchamiento de la cisterna interpeduncular, conocido como el "signo de gloria de la mafana"
(mejor apreciado en imagenes axiales), aunque la sensibilidad y especificidad de estos signos siguen sin estar bien
establecidas [42,61-65]. También se ha descrito una hipointensidad en el putamen e hiperintensidad en el tegmento
mesencefalico en T2 [64,65].

A diferencia de la RM convencional, la RM avanzada puede ofrecer ventajas para realizar diagndsticos tempranos
y precisos en pacientes con sospecha de EP y otros sindromes parkinsonianos. Por ejemplo, la RM de muy alto
campo (7 T) ha demostrado ser prometedora para diferenciar con precision sujetos sanos de pacientes con EP ya
que puede demostrar alteraciones en la susceptibilidad magnética en la sustancia negra y el adelgazamiento de la
pars compacta con difuminacion de los bordes entre la sustancia negra y el nucleo rojo [66]. Ademas, estudios
recientes en pacientes con EP han demostrado una disminucion de la relacion de transferencia de magnetizacion y
de la anisotropia fraccionada dentro de la sustancia negra (particularmente caudal) en comparacion con controles
normales [67].

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral
No existe literatura relevante que apoye el uso de la Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral en la evaluacion inicial
de un paciente con sindrome parkinsoniano.

Variante 4: Sospecha de neurodegeneracion con acumulacion de hierro cerebral (NBIA). Estudios de imagen
inicial.

Aunque normalmente se puede observar cierta acumulacion de hierro dentro de los ganglios basales y los nucleos
dentados a medida que envejecemos, la NBIA es un grupo distinto de afecciones caracterizadas por un exceso de
deposicidn de hierro en los ganglios basales con degeneracion neuronal progresiva. Se han definido cuatro subtipos,
el mas comun de los cuales es NBIA tipo 1, también conocido como neurodegeneracion asociada a pantotenato
quinasa y anteriormente conocido como enfermedad de Hallervorden-Spatz. La NBIA tipo 1 es una enfermedad
autosdmica recesiva rara (incidencia anual de 1/1.000.000), que clasicamente se presenta en la primera década de
la vida con alteraciones de la marcha lentamente progresivas, distonia, disartria, espasticidad y signos piramidales
[68].
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TC craneal

La TC no es la modalidad de imagen adecuada ante la sospecha de NBIA debido a su limitada sensibilidad a la
acumulacion de hierro de los ganglios basales en comparacion con la RM. No se necesita administrar contraste [V.
La utilidad de la TC en esta situacion se limita en gran medida a excluir otras etiologias como causa de los sintomas
del paciente, como una lesidon subyacente u otra anomalia. Sin embargo, la TC puede ser util para distinguir entre
depositos cerebrales de calcio y hierro, que puede parecer similares en la RM.

PET-FDG/TC cerebral
No hay literatura relevante que apoye el uso de la PET-FDG/TC cerebral en la evaluacion inicial de un paciente con
sospecha de NBIA.

Espectroscopia por RM cerebral
No existe literatura relevante que apoye el uso de la espectroscopia por RM cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con sospecha de NBIA.

RM funcional (RMf) cerebral
No hay literatura relevante que apoye el uso de la RMf cerebral en la evaluacion inicial de un paciente con sospecha
de NBIA.

RM cerebral

La RM cerebral sin contraste IV, con secuencias de susceptibilidad magnética, es la técnica de imagen de eleccion
en pacientes con sospecha de NBIA debido a su capacidad de caracterizacion tisular y alta sensibilidad en la
deteccion de depositos de hierro [69-72]. La RM demuestra, con frecuencia, una sefial hipointensa difusa en T2 con
presencia de un artefacto de “blooming” en la secuencia de susceptibilidad magnética en el globo palido y, mas
tarde en el curso de la enfermedad, en la sustancia negra y los ntcleos dentados, lo que refleja un deposito anormal
de hierro en estas estructuras [69,72,73]. El hallazgo distintivo en RM es el "signo del ojo del tigre", un foco de
hiperintensidad T2 dentro del aspecto anteromedial del globo palido que se muestra globalmente hipointenso en T2,
consistente con gliosis tisular focal y vacuolizacion asociado a un incremento difuso de los depdsitos de hierro
[69,72,73]. Sin embargo, este hallazgo puede no detectarse en todos los casos y se ha observado que cambia o
desaparece con el tiempo [69,73]. No hay realce asociado tras la administracion de contraste IV o restriccion a la
difusion en estas areas de deposito de hierro, aunque las imagenes de tensor de difusion han mostrado un aumento
de la anisotropia fraccionada tanto en el globo palido como en la sustancia negra en pacientes con NBIA [74]. La
sustancia blanca y el cortex estan preservados en NBIA tipo 1. La RM también puede ser util para distinguir los
otros subtipos menos comunes de NBIA [69,71,72]. El contraste IV puede ser util en la evaluacidn inicial de
pacientes con sospecha de NBIA, si se consideran causas inflamatorias en el diagndstico diferencial.

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral
No hay literatura relevante que apoye el uso de Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral en la evaluacion inicial de
un paciente con sospecha de NBIA.

Variante 5: Sospecha de enfermedad de motoneurona. Estudios de imagen inicial.

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es un trastorno neurodegenerativo de curso progresivo caracterizado por la
degeneracion de las neuronas motoras superiores ¢ inferiores cerebrales y de la médula espinal a lo largo de los
tractos corticoespinales, siendo la enfermedad de motoneurona mas frecuente, representando ~ 85% de todos los
casos [75]. La mayoria de los casos son esporadicos (85% a 90%) con una incidencia anual global de 1 a 2/100.000
y una mediana de supervivencia de 3 a 4 afios después del inicio de los sintomas [75]. Por lo general, los pacientes
presentan hipertonicidad e hiperreflexia (degeneracion de la neurona motora superior) y fasciculaciones musculares,
debilidad y atrofia (degeneracion de la neurona motora inferior). La electromiografia y la velocidad de conduccion
nerviosa son pruebas clave para diagnosticar la ELA, y los estudios de imagen se obtienen principalmente para
excluir otras afecciones con presentaciones clinicas similares mas que para confirmar el diagnostico.

TC craneal

La TC no es la modalidad de imagen preferida ante la sospecha de ELA debido a su pobre caracterizacion tisular
en comparacion con la RM. No se necesita administrar contraste IV. La utilidad de la TC en esta situacion se limita
a excluir otras etiologias como causa de los sintomas del paciente.

TC de columna vertebral
La TC de la columna vertebral (con, sin o sin y con contraste [V) no es util para hacer el diagnostico de ELA debido
a su pobre caracterizacion tisular.
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PET-FDG/TC cerebral
No existe literatura relevante que apoyar el uso de PET-FDG/TC cerebral en la evaluacion inicial de un paciente
con sospecha de enfermedad de la motoneurona.

Espectroscopia por RM cerebral
No existe literatura relevante que apoyar el uso de la espectroscopia por RM cerebral en la evaluacion inicial de un
paciente con sospecha de enfermedad de la motoneurona.

RM funcional (RMf) cerebral
No existe literatura relevante que apoye el uso la RMf cerebral en la evaluacion inicial de un paciente con sospecha
de enfermedad de la motoneurona.

RM cerebral

En pacientes con sospecha de enfermedad de motoneurona que involucra neuronas motoras superiores, la RM
cerebral sin contraste IV es la técnica de imagen de eleccion [76]. Por lo general, la administracion de contraste [V
no es necesaria para la evaluacion de la sospecha de enfermedad de motoneurona, pero puede ser Util para excluir
procesos infecciosos, inflamatorios o neoplasicos que se consideren en el diagnodstico diferencial.

El hallazgo en la RM cerebral mas frecuente en la ELA es una alteracion de sefial en secuencias T2 / FLAIR o
densidad protdnica, que se pueden ver en cualquier segmento de la via corticoespinal desde la sustancia blanca
subcortical hasta la protuberancia (aunque se ve con mayor frecuencia en el brazo posterior de la capsula interna y
los pedunculos cerebrales), que probablemente corresponde a la desmielinizacion subyacente, la degeneracion
axonal y la gliosis observadas en histopatologia [77-81]. Las imagenes ponderadas en T2* o las imagenes
ponderadas en susceptibilidad magnética también son importantes en la evaluacion de la sospecha de ELA porque
se ha observado que la hipointensidad en el giro pre-central es altamente sensible y especifica para la ELA [82-85].
La atrofia macroscopica en la RM es poco comun en pacientes con ELA, aunque los estudios de morfometria
basados en voxeles han mostrado cambios de volumen y atrofia en areas motoras, incluido el giro precentral, y en
areas de sustancia blanca, particularmente a lo largo de los tractos corticoespinales.

RM de la médula espinal

La RM de la médula espinal sin contraste IV es a menudo normal al inicio del curso de ELA, pero puede ser util en
ciertas circunstancias clinicas para excluir lesiones infecciosas o neoplasicas que pueden simular esta enfermedad
[86-88]. Con este fin, la administracion de contraste IV puede ser de utilidad en pacientes que tienen un mayor
riesgo de infeccidon o procesos neoplasicos.

El hallazgo mas frecuente de RM de la médula espinal en la ELA es una alteracion de sefial en las secuencias
T2/STIR (short tau inversion recovery) que afecta las astas anteriores (apariencia en "ojos de serpiente"), que refleja
la enfermedad de la motoneurona inferior, aunque este hallazgo no es especifico para la ELA y s6lo esta presente
en fases avanzadas de la enfermedad [89]. La RM también puede demostrar la atrofia correspondiente de la médula
espinal secundaria a la pérdida de neuronas motoras, aunque este hallazgo puede ser dificil de apreciar sin un analisis
volumétrico [90,91].

Tc-99m HMPAO SPECT/TC cerebral
No existe literatura relevante que apoye el uso de la Tc-99m HMPAOQO SPECT/TC cerebral en la evaluacion inicial
de un paciente con sospecha de enfermedad de motoneurona.

Resumen de las recomendaciones

e Variante 1: La RM cerebral sin y con contraste [V o la RM cerebral sin contraste IV suelen ser apropiadas en
la evaluacion inicial de pacientes con DRP y sospecha de ECJ. Estos procedimientos son alternativas
equivalentes (es decir, solo se solicitara uno de ellos para proporcionar la informacion clinica necesaria para el
manejo eficaz del paciente).

e Variante 2: La RM cerebral sin contraste IV suele ser apropiada en la evaluacion inicial de pacientes con corea
y sospecha de EH.

e Variante 3: La RM cerebral sin contraste IV suele ser apropiada en la evaluacion inicial de pacientes con
sindromes parkinsonianos.

e Variante 4: La RM cerebral sin contraste IV suele ser apropiada en la evaluacion inicial de pacientes con
sospecha de NBIA.
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e Variante 5: La RM cerebral sin contraste IV suele ser apropiada en la evaluacion inicial de pacientes con
sospecha de enfermedad de motoneurona. La RM de la médula espinal sin contraste IV puede ser apropiada en
ciertos pacientes con sospecha de enfermedad de motoneurona.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice para este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones de la
ronda de calificacion para cada recomendacion.

Para obtener informacion adicional sobre la metodologia de los criterios de idoneidad y otros documentos de apoyo,
consulte www.acr.org/ac.

Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Nombre de categoria de Clasificacion de

idoneidad idoneidad Definicion de categoria de idoneidad

El procedimiento o tratamiento por imagenes estd
indicado en los escenarios clinicos especificados con
una relacion riesgo-beneficio favorable para los
pacientes.

Usualmente apropiado 7,809

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos especificados
como una alternativa a los procedimientos o
tratamientos de imagen con una relacion riesgo-
beneficio mas favorable, o la relacion riesgo-beneficio
para los pacientes es equivoca.

Puede ser apropiado 4,506

Las calificaciones individuales estan demasiado
dispersas de la mediana del panel. La etiqueta
diferente proporciona transparencia con respecto a la
recomendacion del panel. "Puede ser apropiado” es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Puede ser apropiado (desacuerdo) 5

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
especificados, o es probable que la relacion riesgo-
beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Usualmente inapropiado 1,203

Informacion relativa sobre el nivel de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados con la exposicion a la radiacion son un factor importante a
considerar al seleccionar el procedimiento de imagen apropiado. Debido a que existe una amplia gama de
exposiciones a la radiacion asociadas con diferentes procedimientos de diagnostico, se ha incluido una indicacion
de nivel de radiacion relativo (RRL) para cada examen por imagenes. Los RRL se basan en la dosis efectiva, que
es una cuantificacion de dosis de radiacidon que se utiliza para estimar el riesgo total de radiacion de la poblacion
asociado con un procedimiento de imagen. Los pacientes en el grupo de edad pediatrica tienen un riesgo
inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad organica como a una mayor esperanza de vida
(relevante para la larga latencia que parece acompaiiar a la exposicion a la radiacidn). Por estas razones, los rangos
estimados de dosis de RRL para los examenes pediatricos son mas bajos en comparacion con los especificados para
adultos (ver Tabla a continuacion). Se puede encontrar informacion adicional sobre la evaluacion de la dosis de
radiacion para los examenes por imagenes en el documento_Introduccion a la Evaluacion de la Dosis de Radiacion
de los Criterios de Idoneidad del ACR® [92].
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Asignaciones relativas del nivel de radiacion

Nivel de radiacién relativa® Rango def estimacion de dosis Rango de .estimac'if')n .de dosis
efectiva para adultos efectiva pediatrica
O 0 mSv 0 mSv
& <0.1 mSv <0.03 mSv
o) 0.1-1 mSv 0.03-0.3 mSv
DO 1-10 mSv 0.3-3 mSv
OO 10-30 mSv 3-10 mSv
SOOO® 30-100 mSv 10-30 mSv

*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los examenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funcion de una serie de factores (por ejemplo, la region del cuerpo expuesta a la radiacion ionizante,
la guia de imagenes que se utiliza). Los RRL para estos examenes se designan como "Varia".
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