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Esclerosis multiple en una mujer fallecida

por quemaduras en el incendio del domicilio.
Multiple sclerosis in a woman died by burns in a house fire.

J. Lucenat, M. Salguero?, A. Ricot, M. Blanco?, R. Marin?, E. Barrero! y

F. Heredia:

RESUMEN

La esclerosis miiltiple (EM) o esclerosis en placas
es la mas comun de las enfermedades inflamatorias
desmielinizantes del SNC y el trastorno neurolégico
mas incapacitante en los adultos jovenes. Se caracte-
riza por la aparicion de lesiones focales diseminadas
en la sustancia blanca denominadas placas en las que
lo mas llamativo es la pérdida de la mielina (desmieli-
nizacion) con preservacion relativa de los axones. Es
infrecuente que esta enfermedad entre en el campo de
investigacion médico-forense, ya que, habitualmente,
esta bien diagnosticada clinicamente y en caso de
tener interés la confirmacion del diagnostico post-
mortem se realizaria una autopsia clinica.
Presentamos los hallazgos neuropatologicos de una
mujer de 47 aiios, en situacion de invalidez (silla de
ruedas) por una EM de 17 anos de evolucion, que falle-
ce como consecuencia de las quemaduras producidas
por un incendio en el domicilio.
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ABSTRACT

The multiple sclerosis (MS) or plague sclerosis is
the most frequent of the inflammatory demyelinating
diseases of the SNC and the most incapacitating
neurological disorder in young adults. It is
characterized by the presence of focal an scattered
lesions in the white matter called plaques in which the
hallmark is the loss of myelin (demyelination) with the
preservation of axons. It is uncommon that this
disorder enters in the medico-legal field because, in
general, has a very good clinical diagnosis and in case
of interest to confirm the post-mortem diagnosis a
clinical autopsy would be performed. We present the
neuropathological findings of a woman aged 47 years,
handicapped (wheel's chair) due to MS with a
progression of |7 years, who died by burns in a
house fire.
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INTRODUCCION:

Las enfermedades desmielinizantes del SNC se caracterizan por ser procesos inflamatorios
idiopaticos que destruyen selectivamente la mielina con preservacion relativa de los axones.

La esclerosis multiple (EM) es la mas comun de las enfermedades inflamatorias desmielini-
zantes del SNC. Su etiologia es desconocida pero en su patogénesis el sistema inmunitario juega un
papel fundamental por lo que se considera una enfermedad autoinmune. Tiene una prevalencia de
aproximadamente | por cada 1000 habitantes en la mayor parte de USA y Europa. En los adultos
jovenes ocupa el primer puesto entre los trastornos neuroldgicos que causan incapacidad. La enfer-
medad puede aparecer a cualquier edad pero es rara antes de los 10 afios y después de los 60. Su
edad de presentacién es entre los 25-50 afos y afecta con mayor frecuencia a mujeres (609%) que
a varones en una proporcion de |,5-1 [1,2].

La EM debe su nombre al aspecto que ofrecen las lesiones al examinar macroscdpicamen-
te cortes transversales del encéfalo o la médula. Estas lesiones, llamadas placas, se distinguen muy
bien de la sustancia blanca normal adyacente por su color grisiceo o rosado. Las primeras descrip-
ciones anatomopatoldgicas fueron hechas por Cruveilhier (1829-42) y Carswell (1838) pero es
Charcot en 1868 quien ofrece la primera descripcién detallada de los aspectos clinicos y evolutivos
de la enfermedad y quien acufa el concepto de esclerosis en placas. Los autores ingleses la deno-
minan Esclerosis Diseminada y los americanos la denominan Esclerosis Mdltiple siendo esta deno-
minacién la mas empleada [1,3].

Presentamos los hallazgos neuropatolégicos de una mujer de 47 anos, en situacion de inva-
lidez (silla de ruedas) por una EM de 17 afios de evolucion, que fallece como consecuencia de las
quemaduras producidas por un incendio en el domicilio.

PRESENTACION DEL CASO:

Mujer de 47 afios en situacién de invalidez por una esclerosis multiple de 17 afios de evo-
lucién. Mientras se encontraba sola en el domicilio se produce un incendio que se inicia en el bra-
sero de la mesa camilla, segin la informaciéon facilitada por el Grupo de Policia Cientifica y
Bomberos. Debido a su enfermedad neuroldgica, no puede escapar del foco del incendio y muere
como consecuencia de las quemaduras por llama.

En la autopsia se ponen de manifiesto quemaduras de tercer grado profundo como con-
secuencia de la llama que determinan una carbonizacion parcial del cadaver afectando fundamental-
mente a los planos corporales anteriores. Negro de humo en vias respiratorias indicativo de haber
respirado en el foco del incendio. No obstante, la carboxihemoglobina encontrada fue de 10,74%,
una concentracion considerada como leve.

En el estudio neuropatoldgico, el encéfalo estaba disminuido de tamafio y peso (I 140
g) con signos de atrofia cerebral global y dilatacidon de ventriculos laterales. En los cortes coro-
nales practicados se observaron numerosas placas situadas en sustancia blanca cerebral (distri-
bucién periventricular y subcortical) asi como en cerebelo, tronco y médula. En los cortes del
encéfalo en fresco las placas tenfan un aspecto deprimido de bordes bien definidos y un color
rosa-pardo (Fig. |). En los cortes practicados tras fijacion las placas estaban més endurecidas y
eran de color grisaceo (Fig. 2). El estudio histopatoldgico mediante tincién de mielina (Kltver-
Barrera) puso de manifiesto que las placas observadas macroscépicamente correspondian a
areas de desmielinizacidn en la sustancia blanca cerebral asi como en cerebelo, tronco y médu-
la (Fig. 3). Se observaba un ligero infiltrado inflamatorio de distribucidn perivascular situado en
el margen externo de las lesiones (Fig. 4). En el centro de las placas se observaba, ademas del
infiltrado perivascular, rarefaccién del tejido encefdlico, disminucién de la celularidad y prolife-
racion de los astrocitos que estaban reactivos (gliosis) (Fig. 5).
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La investigacién médico-legal concluyd que se trataba de una muerte accidental producida
por quemaduras de llama tras incendio en el domicilio de una mujer afectada de EM de bastantes
afos de evolucion.

Figura 1. Corte coronal del cerebro en fresco en el que se
aprecia una placa de esclerosis de distribucién periventricular
y otra subcortical (flechas). Obsérvese la atrofia cerebral con
ensanchamiento de surcos y la dilatacion de los ventriculos
laterales.

Figura 2. Corte coronal del cerebro tras fijacién en el que se
aprecia una placa de esclerosis periventricular (flechas).

Figura 3. Estudio histopatolégico que pone de manifiesto placa de desmielinizacién en sustancia
blanca subcortical (Kliiver-Barrera).
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Figura 4. Zona de transicién entre la sustancia blanca normal y una placa desmielinizada (Kluver-Barrera).

Figura 5. Dos vasos con ligero infiltrado inflamatorio perivascular (linfocitos). Se aprecia rarefaccion de la
sustancia blanca, disminucion de la celularidad y gliosis reactiva en una placa desmielinizada (lesion
cronica) (Kluver-Barrera).
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DISCUSION:

La EM es la mas comUn de las enfermedades inflamatorias desmielinizantes del SNC. Su
etiologfa es desconocida y se expresarfa en sujetos genéticamente predispuestos sobre los que
por azar incidirfa un factor ambiental desconocido antes de los |5 afos, probablemente una
infecciéon de tipo virico, que pondria en marcha un proceso inmune anormal (enfermedad
autoinmune).

El curso suele ser en brotes, con remisidn parcial o completa, o progresivo. No obs-
tante, se ha observado cierta variabilidad clinica ya que hay personas que permanecen asintoma-
ticas o con escasos sintomas tras largos afios de evolucién mientras que hay otras con brotes
frecuentes, deterioro progresivo e incluso con curso fulminante mortal. Las manifestaciones cli-
nicas de la EM incluyen: alteracién de la sensibilidad en forma de sensacién de pinchazo u hor-
migueo o acorchamiento de uno o mas miembros, trastornos motores con pérdida de fuerza
en uno o mas miembros, trastornos de la vision, diplopia e incontinencia urinaria. La expectati-
va de vida tras el diagndstico es de 25-35 anos. Las causas de muerte mas frecuentes son las
infecciones, enfermedades relacionadas y el suicidio [1].

Debido a que la EM es una enfermedad de la sustancia blanca y la sustancia gris recubre la
mayor parte de la superficie de los hemisferios el estudio macroscdpico de la parte externa de las
circunvoluciones puede ser normal. No obstante, en la autopsia de los casos crénicos el encéfalo
puede aparecer discretamente atréfico con ensanchamiento de surcos y ligera dilatacién ventricular.
De forma similar, puede observarse ligera atrofia de la médula [3].

La caracteristica patoldgica de la enfermedad es la presencia de lesiones focales difusas en
la sustancia blanca denominadas placas en la que lo mas llamativo es la pérdida de la mielina (des-
mielinizacidn) con preservacion relativa de los axones.

Las placas varfan en tamafo, aspecto y edad, incluso en un caso aislado. Suelen ser mul-
tiples y estan distribuidas por todo el SNC; caracteristicamente tienen disposicidn periventricu-
lar y se localizan preferentemente en la sustancia blanca periventricular y subpial. Su tamafio es
variable, en general no mayor de 1,5 cm de didmetro con tendencia a configurar placas de
mayor tamafo [3,4].

El diagndstico diferencial desde el punto de vista macroscdpico hay que hacerlo con
la leucoencefalopatia multifocal progresiva, otra enfermedad desmielinizante pero de carac-
ter infeccioso causada por el virus JC. En ella las lesiones son de mayor tamafio y mas con-
fluentes que en la EM vy se aprecian areas de reblandecimiento, necrosis e incluso cambios
quisticos (Fig. 6) [5].

En el encéfalo en fresco las placas recientes tienen un color rosado y pueden ser difi-
ciles de ver. Las lesiones antiguas son de color gris parduzco, a menudo firmes v transldcidas
(de ahf la denominacién de esclerosis). Las lesiones se suelen observar mas facilmente despe-
gando la piamadre y aracnoides. Por otra parte, se podrian encontrar signos de la enfermedad
en la superficie del tronco de encéfalo (base de la protuberancia) o a lo largo de la médula
espinal en donde los tractos de fibras mielinicas tienen un trayecto més superficial. Aqui las
lesiones suelen aparecer como placas multiples, bien delimitadas, generalmente deprimidas,
con aspecto esmerilado y coloracién grisdcea o amarillenta y con forma regular, tanto en la
superficie externa como en los cortes [3,4].
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Figura 6. Corte coronal en fresco en el que se aprecia la lesion tipica
de una leucoencefalopatia multifocal progresiva en la sustancia blanca
cerebral (flechas).

Las placas de desmielinizaciéon son de dos tipos segun la fase de la enfermedad:

a) lesiones agudas en las que el fendmeno patoldgico fundamental es la inflamacién y la
lesion crénica en la que destaca la desmielinizacion, la degeneracién axonal y la glio-
sis. La lesién aguda presenta unos bordes mal definidos con importante infiltrado infla-
matorio (linfocitos y macréfagos). En una placa activa, hay signos de degradacién acti-
va de la mielina con abundantes macréfagos que contienen restos con lipidos abun-
dantes y positivos en la tincidon del PAS. Se observan células inflamatorias, tanto linfo-
citicas como monociticas, principalmente en forma de manguitos perivasculares y
especialmente en el borde externo de la lesion. Las lesiones iniciales estan a menudo
centradas en las venas pequefias. Dentro de la placa hay una relativa preservacion de
los axones y una disminucién de oligodendrocitos. Con el tiempo quedan células
astrociticas que presentan alteraciones reactivas (gliosis).

b) La lesién crénica. Cuando la lesidon queda en reposo se produce una disminucion rela-
tiva del infiltrado celular inflamatorio y de los macréfagos. En el centro de una placa
inactiva no se observa mielina y hay pocos oligodendrocitos, en cambio, la prolifera-
cidén astrocitaria y la gliosis son evidentes.
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No hay una buena correlacidn entre el nimero y el tamafio de las placas vy la intensidad de
los sintomas por lo que un volumen importante de placas puede asociarse con escasos sintomas ,
por el contrario, hallazgos patoldgicos minimos pueden condicionar importantes limitaciones.
Aproximadamente el 35% de los casos son clinicamente silentes y se evidencian Unicamente en la

autopsia [4].
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