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OBJETIVO DOCENTE

» Describir de forma sistematica y detallada los hallazgos en resonancia ma%nét_ic;a
(RM) de la_enfermedad por anticuerpos anti-MOG (MOGAD) en la poblacion
pediatrica, diferenciando_los patrones de senal, |ocalizacion y comportamiento con
contraste sec};un_ el fenotipo clinico de presentacion (ADEM, neuritis optica, mielitis
aguda y afectacion cortical).

« Reconocer los patrones especificos de MOGAD en RM segun el fenotipo clinico y la
edad de presentacion.

* Diferenciar los hallazgos de MOGAD de los de la esclerosis multiple (EM) y Ila
neuromielitis 6ptica con anticuerpos anti-AQP4 (NMOSD-AQP4)

« Conocer la evolucion radiolégica caracteristica de la MOGAD y su mayor
reversibilidad respecto a otras enfermedades desmielinizantes

* Identificar los signos radiologicos clave: signo de la H medular, perineuritis optica,
lesiones talamicas bilaterales'y afectacion cortical
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REVISION DEL TEMA

Definicion y epidemiologia Presentacion clinica segun edad

« Trastorno autoinmune desmielinizante < 10 anos > ADEM (encefalomielitis
mediado por anticuerpos IgG contrala diseminada aguda) es la forma
glicoproteina de mielina del predominante. Mayor afectacién cortical y
oligodendrocito (MOG-IgG) de sustancia gris profunda

O N Eee Rl le el il i i o > 10 anos = Neuritis optica (bilateral
anos; en ninos representa hasta el 30- frecuente) y mielitis aguda. Fenotipo mas
50% de los sindromes desmielinizantes parecido al adulto

adquiridos « Formas combinadas (CRION,
Sin predileccion por sexo en edad meningoencefalitis cortical) posibles en
pediatrica (a diferencia de la EM) cualquier edad

Entidad reconocida en 2018 como
diagnéstico independiente de EM y
NMOSD-AQP4
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Protocolo de RM recomendado

T2 / FLAIR cerebral | T1 con gadolinio DWI/ADC T2 medular + STIR
orbitario

Secuencia Realce infrecuente Util en fase aguda. Indispensable ante
principal. Detecta parcheado; anillo Restriccion en mielitis. STIR
lesiones completo es atipico  lesiones activas coronal para nervios
hiperintensas en en MOGAD. grandes. Ayuda a opticos. Fat-sat

SB y SG. FLAIR excluir ictus e T1+Gd para realce
mas sensible en infeccion. perineural.

lesiones

periventriculares y

corticales.
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Hallazgos por fenotipo clinico
1. ADEM — Encefalomielitis diseminada aguda

Distribucién y morfologia Senal en RM (T2/FLAIRy T1+Gd) Evolucién radioloégica

Lesiones bilaterales, grandes (>2
cm), bordes mal definidos ('fluffy’)

SB subcortical y unién cértico-
subcortical: localizacion mas
frecuente

SG profunda: talamo bilateral
(>35%), ganglios basales,
pedunculos cerebelosos,
protuberancia

Afectacion cortical:
leptomeningea / cértico-
subcortical — exclusiva de
MOGAD vs EM

T2/FLAIR: hiperintensidad difusa,
homogénea, con efecto de masa en
lesiones grandes

Lesiones periventriculares menos
tipicas que en EM (sin 'dedos de
Dawson')

Realce con contraste infrecuente
(<30%); cuando presente, difuso o
moteado

Realce en anillo atipico; ausente el
anillo completo caracteristico de EM

Alta reversibilidad: >50% de lesiones

desaparecen en controles a 3-6 meses

Resolucion parcial mas comun que en EM

o NMOSD-AQP4

Atrofia residual infrecuente incluso tras

episodios graves

Nuevas lesiones en recidiva pueden no

coincidir con localizaciones previas
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2. Neuritis optica

Localizacidén y extension Senal y perineuritis (T1+Gd fat- Prondstico radiolégico
sat)

Afectacion extensa del nervio
optico: >1/2 de la longitud en el
80% de casos

Segmento retrobulbar:
localizacion predominante;
puede extenderse al quiasma

Afectacion bilateral simultanea
en >50% (caracteristica distintiva
vs NMOSD-AQP4)

Nervios visualmente engrosados
en coronal (diferente al
adelgazamiento de EM croénica)

STIR/T2 fat-sat coronal:
hiperintensidad intrinseca difusa o
segmentaria del nervio

Perineuritis en el 50%: realce de la
vaina dural e infiltracion de grasa
periorbitaria

Realce irregular, no homogéneo;
puede extenderse al tejido orbitario
circundante

Realce de la cabeza del nervio
optico (papilitis) en formas
anteriores

Recuperacion visual habitualmente
completa o casi completa

Atrofia del nervio éptico menos
frecuente e intensa que en
NMOSD-AQP4

El grosor de la capa de fibras
retinianas (OCT) puede
normalizarse en seguimiento

Riesgo de recidiva ipsilateral o
contralateral; vigilancia con RM
orbitaria periddica
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3. Mielitis

Extensién y localizacion Senal y patrones especificos Evolucién y seguimiento

Mielitis transversa extensa T2 axial — Signo de la H: Alta reversibilidad: normalizacion

longitudinal (LTEM): 23 afectacion central bilateral de la completa de la sefial medular en

segmentos vertebrales sustancia gris (‘mariposa’) el 60-70%

Médula cervical y toracica: Hiperintensidad T2 central con Atrofia medular residual inusual

localizacion preferente relativa preservacion de la SB incluso tras episodios graves
periférica

Cono medular frecuentemente T1+Gd: captacion de contraste Recuperacién funcional mejor que

afectado (diferente a NMOSD- menos frecuente y de distribucién en NMOSD-AQP4 en el episodio

AQP4 mas toracica alta) parcheada agudo

B e e g S e Te 1 11 e ) L Ausencia de necrosis o cavitacion  Persistencia de hiperintensidad T2
Lot R Gl eIV ER el el -0 (diferencia clave con NMOSD- posible sin correlacion funcional
parciales AQP4) significativa
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Caracteristica

Morfologia lesiones cerebrales

Localizacion cerebral

'Dedos de Dawson'

Realce cerebral

Nervio 6ptico

Mielitis (extension)

Signo de la H medular

Atrofia medular

Afectacion cortical

Reversibilidad en RM

ferenciales

3 CONGRESO
- NACIONAL

SEeRam EFERM -

m Esclerosis multiple NMOSD-AQP4

Grandes, bordes difusos, bilaterales
(ADEM)

SB subcortical, talamo, tronco,
corteza

Ausentes — distingue de EM

Difuso o moteado, infrecuente
Extensa, bilateral, perineuritis (50%)
=3 segmentos, cono frecuente

Frecuente — muy caracteristico

Rara, incluso tras episodios graves

Posible — meningoencefalitis
(exclusivo)

Alta (>50% resolucién completa)

Ovoides, pequenas, bien definidas,
periféricas

Periventricular, cuerpo calloso,
infratentorial

Presentes (perpendiculares al
ventriculo)

En anillo, nodular, periventricular
Corta, unilateral, segmento
posterior

Corta (<2 segmentos), SB posterior

Ausente

Frecuente en EMPP

Lesiones corticales en FLAIR

Baja (lesiones T1 negro
persistentes)

Escasas; area postrema
caracteristica

Hipotalamo, area postrema,
diencéfalo

Ausentes

Infrecuente en cerebro; presente en
meédula

Larga, unilateral, quiasma frecuente

=3 segmentos, toracica alta,
necrosante

Ausente (lesién central con
Necrosis)

Frecuente, marcada, rapida

Ausente

Baja (necrosis, cavitacion)
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Perlas diagnosticas

Lesiones grandes + talamo bilateral + nifo Perineuritis en neuritis 6ptica

<10 anos Si el realce se extiende a la vaina del nervio
Pensar en ADEM-MOGAD antes que en EM. optico o a la grasa orbitaria, MOGAD es la
Solicitar anticuerpos MOG-IgG séricos. La primera hipétesis. Solicitar fat-sat T1 con Gd en
bilateralidad talamica y las lesiones >2 cm con coronal para confirmacion.

bordes difusos son signos de alerta.

Mielitis extensa + signo de la H + cono Crisis focales + realce cortical/meningeo
medular La meningoencefalitis cortical por MOGAD puede
ENelolpplollpEle ol g We LRI Y[R [ a e [IP e [MEINYA 1RSI simular encefalitis infecciosa o autoinmune. Si el
ool Rl (=Tei=Tei(o]a Mo (S NoTola oMYA CEN (e aNe-Tal (= | IC M R FLAIR muestra hiperintensidad cortical con realce
VA o Tt h{Te=We [=N\V (@ IETA\ B I NIV (OS] D IVAN@ | L2 N-ER  |[eptomeningeo, incluir MOGAD en el diferencial.
mas toracica alta y mas necrosante.
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SB pres

Comis

LCR (maxima senal T2) SG hiperintensa T2 — lesion MOGAD
Sustancia gris normal (senal intermedia) @ SB periférica preservada
@ Sustancia blanca (hipointensa en T2) @ Grasa epidural (sefial intermedia)

@@ Duramadre / hueso cortical (muy hipointenso)

Signo de la "H" / mariposa en MOGAD

Hiperintensidad T2 bilateral y simétrica de la sustancia gris medular con preservacion de la sustancia blanca periférica

Enfermedad por anticuerpos anti-MOG (MOGAD) - Mielitis aguda - Secuencia T2 axial



FIGURA 1. RM DE CRANEO. T2WI. ADEM. Nino de 3 anos con fiebre y foco epileptiforme frontotemporal
derecho. Escala de coma de Glasgow 9. En las secuencias potenciadas en T2, se observa una extensa
alteracion de senal en la sustancia gris de la corteza cerebral, con mayor afectacion en el hemisferio derecho
(A, B, C), asi como en ganglios basales, donde se observa afectacion de talamos, nucleos caudados, globos
palidos y putamenes de forma bilateral (B, C). En la sustancia blanca de fosa posterior en torno a cuarto
ventriculo, también existe alteracion de senal (D). No se observo realce de contraste de las lesiones.




R R CONGRESO
W &) NACIONAL

ZFeRM &

A | B
FIGURA 2. RM DE CRANEO. DWI / ADC. Mismo paciente que Figura 1.
Marcada restriccion de la difusion (A) de la corteza cerebral afecta del

hemisferio derecho que se confirma en mapa de ADC (B). En controles
posteriores se observdo normalizacion de las hiperintensidades previamente
descritas.
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FIGURA 3. RM DE CRANEO. T2-FLAIR axial / T1WI Fat-sat con
contraste cortes coronales. Neuritis éptica.

Varon de 12 ainos con cefalea de una semana de evolucion y vision
borrosa asociada a vomitos y edema de papila.

Engrosamiento del nervio optico derecho asociado a aumento de su
intensidad senal en secuencias T2 y FLAIR (A), mostrando realce

homogéneo tras la administracion de CIV (Flechas amarillas)(B, C,
D). Resolucion del cuadro vista en controles posteriores.
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FIGURA 4. RM DE COLUMNA
CERVICAL. T2W Fat-sat
sagital. Mielitis. Mismo
paciente que en figura 3.
Engrosamiento  focal con
hiperintensidad de senal en el
margen posterior del cordon
medular a la altura de la
vértebra T2.

En controles posteriores se
aprecia resolucion total del
cuadro.
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FIGURA 5. RM DE
CRANEO. Neuritis 6ptica.
Nina de 6 anos. Se
observa hiperintensidad de
senal en T2 fat-sat axial (A)
con restriccion de la
. | difusion en DWI / ADC

(flechas amarillas)(B, C),
tras la administraciéon de
contraste se observo realce
parcheado del nervio.
Resolucion total en
C | controles posteriores.
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FIGURA 6. RM DE
CRANEO. T2-FLAIR axial.
ADEM. Ninha de 14 anos.
Focos parcheados de
hiperintensidad de senal
periventricular (fechas
amarillas) (A, B), capsula

j interna derecha (flecha
verde) (B, C), mesencéfalo
(fecha azul) (D) y
protuberancia (flecha roja)
(E, F) y bulbo (flecha
violeta) (G).
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FIGURA 7. T1WI fat-sat axial con contraste. Mismo paciente que figura 6, se
aprecia realce de contraste parcheado de algunas de las lesiones descritas.




FIGURA 8. RM

DE COLUMANA
CERVICA. T2WiI
y T2WI fat-sat.
Mismo paciente

que figura 7 y 8.
Engrosamiento

medular con
hiperintensidad

de un segmento
a nivel de C8 (A,

B)(flechas
azules). En

controles
posteriores se
aprecia la
practica
resolucion de
todas las
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FIGURA 9. RM DE
COLUMA CERVICAL.
TW2 fat-sat sagital y
axial. Mielitis.

Varon de 16 anos con
sindrome medular
agudo. Expansion de la
medula con
hiperintensidad central
en T2 desde C3 —C8
(flechas amarillas)(A),
signodelaHo
mariposa (B)(flecha
amarilla). No se observo
realce de contraste.
Resolucion de
alteraciones en
controles posteriores.
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FIGURA 10. RM DE
CRANEO. T2WI axial.
Nino de 2 anos con
ataxia. ADEM.

Areas de
hiperintensidad de
senal de la sustancia

blanca periventricular y
centros semiovales con
perdida de volumen. La
afectacion es bilateral y
simeétrica y esta en
relacion con areas
glidticas residuales por
ADEM.




FIGURA 11. RM DE CRANEO. T2WI y TW1 con contraste. ADEM. Nifia 2 afios.
Lesion cortico-subcortical parietal derecha hiperintensa en T2WI (A) con realce de
contraste en anillo incompleto tras la administracion de contraste intravenoso (B).
Otra lesion redondeada hiperintensa en hemisferio cerebeloso derecho que no realzé

con el contraste (C).




FIGURA 12. RM DE
CRANEO. T2WI fat-sat
axial. Mismo paciente
que figura 10, un ano
después. Practica
resolucion de las
lesiones previamente

vistas. Persiste
unicamente una ligera

hiperintensidad en las
mismas areas, (A, B)
A (flechas amarillas).
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FIGURA 13. RM DE CRANEO. T2WI-FLAIR axial y coronal. T1WI fat-sat con
contraste. ADEM. Nino de 10 anos. Focos de hiperintensidad de senal en centro
semioval derecho (A, B). No se aprecia realce de contraste (C).

e




FIGURA 14. RM COLUMNA CERVICAL. T2WI-FLAIR sagital y axial. T1WI fat-sat con
contraste sagital. Mismo paciente que figura 12. Hiperintensidad en bulbo y columna
cervical proximal (A, B, C) sin realce de contraste (D)(Flecha amarilla).




FIGURA 15.‘RM DE COLUMA CRVICAL. TW2 sagital y axial. Mismo paciente que
figura 13. Extensa afectacion con engrosamiento e hiperintensidad central de un
segmento largo de la médula espinal cervical de C3 a C8 (A, B) (Flechas azules). No

se observo realce de contraste.




FIGURA 16. RM DE CRANEO.
T2-FLAIR axial. ADEM. Nina de
19 meses con sospecha de
encefalitis.

Hiperintensidad de seinal en las
secuencias potenciadas en T2 en
la corteza y la sustancia blanca
bihemisférica, especialmente
parietoocipital derecha (A, B,C, D)

Existe igualmente alteracion
de senal periventricular (B, C,
D), en la sustancia blanca
torno al IV ventriculo (E) y en
brazos posteriores de ambas
capsulas internas (C).

Las areas con alteracion de
senal no muestran restriccion
de la difusién ni realce en el
estudio postcontraste.
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CONCLUSIONES

 La MOGAD pediatrica presenta un espectro radiolégico en RM rico y diferenciado, que varia segun el
fenotipo clinico y la edad de presentacion. El conocimiento detallado de sus patrones —Ilesiones
cerebrales grandes y bilaterales con bordes difusos, perineuritis optica, mielitis longitudinal extensa con

signo de la H y afectacion cortical— permite distinguirla de la EM y la NMOSD-AQP4, entidades con
diferente manejo y pronostico.

» A diferencia de estas, la MOGAD muestra una mayor reversibilidad tanto clinica como radioldgica, con
escasa atrofia residual incluso tras episodios graves, lo que refuerza la importancia del diagnodstico
precoz para evitar tratamientos inmunosupresores inadecuados o innecesariamente agresivos.

El radidlogo pediatrico debe integrar los hallazgos de RM de forma sistematica —cerebro,
nervios épticos y médula— reconociendo los signos especificos de MOGAD (lesiones difusas
bilaterales, perineuritis, signo de la H, afectaciéon del cono) para orientar el diagndstico

diferencial desmielinizante y guiar la solicitud de anticuerpos MOG-IgG, con implicaciones
directas en el pronéstico y tratamiento del paciente.
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