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Sostanza bianca

➢ Costituita da assoni mielinizzati e cellule gliali

➢ Mielina prodotta da oligodendrociti è

responsabile del colore e delle caratteristiche RM

➢ Mielina composta da 40% di acqua, lipidi

(cerebrosidi, lecitina) e proteine (proteolipidi,

proteine basiche della mielina* e glicoproteina

mielinica degli oligodendrociti*)

* Localizzate nello strato più esterno della mielina ed è un

potenziale target di autoimmunità

Colorazione con “Luxol Fast Blue”
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Mielinizzazione

Mielinizzazione delle regioni sensitive avviene prima delle regioni motorie

Mielinizzazione dalla sostanza bianca centrale alla periferia

La mielinizzazione delle regioni posteriori antecede le regioni temporali e frontali
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Mielinizzazione

Nascita                             5 mesi                               1 anno                                2 anni

T1

T2

Processo realizzato da Oligodendrociti nel sistema nervoso centrale dal 5° mese di vita sino ai 2 anni di vita
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Classificazione topografica sostanza bianca

Sostanza bianca 
periventricolare

Sostanza bianca 
iuxtaventricolare

Sostanza bianca 
profonda

Sostanza  bianca 
iuxtacorticale

Sostanza bianca iuxtaventricolare
Sostanza bianca periventricolare

Sostanza bianca profonda
Sostanza bianca iuxtacorticale
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Malattie sostanza bianca

Comprendono disordini che colpiscono esclusivamente o prevalentemente la sostanza bianca encefalica

Genetiche o acquisite

Progressive o statiche

Possono insorgere ovvero manifestarsi in qualsiasi età

DEMIELINIZZANTI
Anomalie secondarie a 
distruzione di mielina

DISMIELINIZZANTI
Anomalie primarie della 

mielinizzazione

IPOMIELINIZZANTI
Difettiva mielinizzazione
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Malattie demielinizzanti
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Malattie demielinizzanti

Malattie 
autoimmuni

Sclerosi multipla e varianti 
(Balo, Marburg, Schilder)

Neuromielite ottica (m. di 
Devic)

Encefalomielite acuta 
disseminata

(ADEM)

Leucoencefalopatia acuta 
emorragica 

(m. di Hurst)

Malattie 
infettive

Leucoencefalopatia
multifocale progressiva

(PML)

Leucoencefalopatia HIV 
correlata

Malattie 
vascolari

Arteriolosclerosi

Angiopatia amiloide 
cerebrale

CADASIL

Sindrome di Susac

Neurolupus

Malattie 
tossico-

metaboliche

Mielinolisi pontina

Leucoencefalopatia da 
Metotrexate

Sindrome 
dell’encefalopatia 

posteriore reversibile

Patologie alcol-relate
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Sclerosi Multipla

➢ Malattia demielinizzante primitiva ad etiologia sconosciuta

➢ Istologia:

-infiammazione perivenulare

-demielinizzazione con risparmio assonale

-infiltrazione macrofagica e linfocitaria perivenulare

-attivazione microglia e deposito di fibrina

-possibili depositi emosiderinici

➢ Imaging: lesioni della sostanza bianca periventricolare, iuxtacorticale,

infratentoriale, corpo calloso e del midollo spinale

2018

https://www.google.com/url?sa=i&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwj9jbHyq9jlAhXB_aQKHY7TAvkQjRx6BAgBEAQ&url=%2Furl%3Fsa%3Di%26source%3Dimages%26cd%3D%26ved%3D%26url%3Dhttps%253A%252F%252Fanticyberbullismo.it%252Ftag%252Ftorvergata%252F%26psig%3DAOvVaw3Nav_gHuSbvCvf9XbRRtlu%26ust%3D1573224440952409&psig=AOvVaw3Nav_gHuSbvCvf9XbRRtlu&ust=1573224440952409
https://www.google.com/url?sa=i&source=images&cd=&ved=2ahUKEwjqouv_r9jlAhUN-qQKHaZbAwYQjRx6BAgBEAQ&url=http%3A%2F%2Fwww.ptvonline.it%2Ffondazione.asp&psig=AOvVaw1bfMMT8EOepPk0bvBCxwGj&ust=1573225407167429


Sclerosi Multipla

In sede truncale lesioni
spesso periferiche

Lesioni periventricolari
adiacenti i corni temporali

Black holes
Volume correla con scale cliniche

Aspetti tipici
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Sclerosi Multipla

Dawson fingers

multiple lesioni ovalari o lineari iperintense in T2 perpendicolari all’asse

ventricolare-ependimale ed a livello della giunzione calloso marginale

Lesioni possono coinvolgere 
fibre sottocorticale associative brevi 

(Fibre a «U»)

lesioni perivenulari

Placche perpendicolari all’asse 
ventricolare "Dawson fingers"

"Dawson fingers"
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Sclerosi Multipla

Dot-dash sign

Tempo 0                                    7 mesi

Nei giovani (<50 anni) : sensibilità >95% e specificità (>70%) 

Negli soggetti > 50anni: ridotta sensibilità e specificità  

Dot-dash sign subcallosale può essere utile per distinguere
SM (segno frequente) dalla neuromielite ottica (segno
meno frequente)
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Sclerosi Multipla

The central vein sign

✓ Sottile ipointensità linere o puntiforme

✓ Visualizzati in due piani RM

✓ Diametro trasverso massimo <2mm

✓ Attraversa parzialmente o totalmente la lesione

✓ Posizionata centralemente la lesione

L'incidenza complessiva: 74% (95% CI, 65-82%) 

La sensibilità aggregata: 98% (95% CI, 92-100%) 

La specificità aggregata:  97% (95% CI, 91-99%)

2016
The “Central Vein Sign” on T2*- weighted
Images as a Diagnostic Tool in Multiple 
Sclerosis: A Systematic Review and 
Metaanalysis using Individual Patient Data

Chong Hyun Suh 2019
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Radiology 2019; 291:740–749 

Sclerosi Multipla

Arch Neurol. 2010;67(7):812-818. 7 Tesla
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Sclerosi Multipla

La presenza di lesioni midollari è un reperto altamente specifico per la diagnosi di Sclerosi Multipla.
La frequenza dell’interessamento midollare varia dal 75% al 90% nei Pazienti con diagnosi di MS
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Risposta infiammatoria perivenulare

Danno barriera emato-encefalica
nelle prime 4 settimane➔ RM potenziamento dopo mdc

Leakage passivo di contrasto dallo
spazio intravascolare-interstiziale

Dipendente da attività infiammatoria

Sclerosi Multipla
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Placche che potenziano = demielinizzazione attiva

Sclerosi Multipla

Pattern di potenziamento
(frequentemente ad anello 

incompleto)
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Tips

-stretta contiguità delle placche con il profilo ependimale 

-Coinvolta la sostanza bianca attigua ai corni temporali dei ventricoli laterali

-Segno della vena centrale e del Dawson’s finger

-Dot-dash sign

Sclerosi Multipla - ddx

ADEMCADASILCerebrovascolare SchilderNMO
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Sclerosi concentrica di Balò
➢ Malattia demielinizzante rara e severa a decorso monofasico

➢ Istologia: bande di demielinizzazione e di sostanza bianca normale a sviluppo concentrico 

➢ Imaging: bande di alternato segnale

-T1: aree concentriche ed irregolari di iso o iposegnale
-T2: aree concentriche ed irregolari di alternata  iso/ipointensità e iperintensità
-DWI: diffusività ristretta nell’anello più esterno (infiammazione attiva – fronte)
-T1 Gd: potenziamento ad anello periferico (attiva demielinizzazione)

Maggior vascolarizzazione della componente centrale
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In: Handobbok of Clinical Neurology, vol. 135 (3° series) 2016

Porzione centrale: no lamelle per marcata demielinizzazione

Porzione periferica: pattern lamellato-stratificato

ADC: fronte di demielinizzazione (altamente cellulare)

Potenziamento: stratificato, ad anello incompleto

Sclerosi concentrica di Balò
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Paziente: I.C.
Età: 18 anni, F
Disturbi cognitivi, 
parestesie,
deficit visivi

Sclerosi concentrica di Balò
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Sclerosi multipla – var. Marburg
➢ Malattia acuta fulminante - forma maligna

➢ Istologia: estensiva e fulminante 

demielinizzazione con elevata letalità

➢ Imaging: 

-estese e confluenti aree tumefattive;

-effetto massa;

-potenziamento ad anello incompleto;

-Raramente possono presentarsi come lesioni 

più piccole e disseminate nell’encefalo.

Donna, 34aa con rapido declino cognitivo – RM tempo 0

Cortisone ad alte dosi
RM a 2 settimane
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➢ Specifica presentazione clinico-radiologica di SM

➢ Decorso acuto – subacuto

➢ Istologia: 

- aree ben marcate di demielinizzazione e gliosi reattiva
- degenerazione microcistica (con isolate cavitazioni)

➢ Imaging: 

- esteso e relativamente simmetrico coinvolgimento
di entrambi gli emisferi cerebrali
(prevalentemente parieto - occipitali)
- potenziamento ad anello incompleto o patchy
- modesto effetto massa
- diffusione ristretta
- risparmio del tronco encefalo

➢ Dd: tumore, ascesso e leucodistrofie
In: Handobbok of Clinical Neurology, vol. 135 (3° series) 2016

Malattia di Schilder
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Neuromielite ottica – m. di Devic

➢ Caratterizzata da neurite ottica ed estesa mielite 

longitudinale

➢ Positività ad IgG anti AQP4

➢ Le lesioni encefaliche possono comparire successivamente 

nella malattia 
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Neuromielite ottica – m. di Devic

Superficie ependimale corpo calloso

Ipotalamo

Area periacqueduttale

Area postrema

Canale midollare

Superficie ependimale ventricoli laterali

Regione diencefalica (III ventricolo)

Chiasma ottico

Superficie peri-ependimale del IV 

ventricolo

Distribuzione antigeni AQP4

Aree circumventricolari: aree altamente vascolarizzate, con capillari fenestrati senza barriera emato-encefalica restrittiva
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M. di Devic vs Sclerosi Multipla

Diverse caratteristiche permettono di differenziare NMO 
dalla sclerosi multipla, ma nessuna è patognomonica 

Dutra et al 2018 - Radiographics
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ADEM

➢ Malattia infiammatoria acuta monofasica demielinizzante

➢ Frequente nei bambini e giovani adulti

➢ Recente infezione o vaccinazione!!!

➢ Nel 50% dei casi sono presenti IgG anti-MOG

➢ Possibile coinvolgimento dei gangli della base e della sostanza grigia

Imaging

- Multiple iperintensità T2 con edema periferico nella sostanza bianca

sottocorticale (possibile coinvolgimento talamo e tronco encefalo),

bilaterali e asimmetriche

- Potenziamento puntato o ad anello incompleto lungo il margine di

infiammazione

- Diffusione ristretta in periferica e facilitata centralmente

- Lesioni midollari confluenti con potenziamento variabile in 1/3 dei casi

https://www.google.com/url?sa=i&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwj9jbHyq9jlAhXB_aQKHY7TAvkQjRx6BAgBEAQ&url=%2Furl%3Fsa%3Di%26source%3Dimages%26cd%3D%26ved%3D%26url%3Dhttps%253A%252F%252Fanticyberbullismo.it%252Ftag%252Ftorvergata%252F%26psig%3DAOvVaw3Nav_gHuSbvCvf9XbRRtlu%26ust%3D1573224440952409&psig=AOvVaw3Nav_gHuSbvCvf9XbRRtlu&ust=1573224440952409
https://www.google.com/url?sa=i&source=images&cd=&ved=2ahUKEwjqouv_r9jlAhUN-qQKHaZbAwYQjRx6BAgBEAQ&url=http%3A%2F%2Fwww.ptvonline.it%2Ffondazione.asp&psig=AOvVaw1bfMMT8EOepPk0bvBCxwGj&ust=1573225407167429


ADEM

T2: iperintensità focali, bilaterali, asimmetriche, giunzionali, coinvolti anche i gangli della base

T1WI+C: puntato, ad anello,  ad anello incompleto, periferico. Potrebbe non potenziare

Floris R et al 2016 
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SM vs ADEM
Sclerosi Multipla Encefalomielite acuta disseminata

Sostanza bianca  periventricolare

Sostanza bianca  calloso-marginale

Sostanza bianca  sotto e iuxta-corticale

SEDE

Sostanza bianca sottocorticale

Tronco encefalo

Nuclei di grigia e corteccia

Lesioni bilaterali simmetriche PATTERN Lesioni bilaterali asimmetriche

Sì BLACK HOLES (T1) No

Ben definiti MARGINI Mal definiti

Lesioni non confluenti ESTENSIONE Lesioni prevalentemente confluenti

Puntato – ad anello incompleto POTENZIAMENTO Ad anello incompleto

Criteri di Callen SM-ADEM

Applicabili alla popolazione pediatrica per distinguere ADEM da SM all’esordio; 

almeno due dei seguenti criteri per avere una diagnosi di SM:

✓ Assenza di pattern diffuso e bilaterale delle lesioni
✓ Presenza di black holes
✓ Presenza di due lesioni periventricolari

Neurology 2010 - Ketelslegers et al

Sensibilità: 75% Specificità: 95%
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Sarbu et al.  2016 - Radiographics

SM vs ADEM vs NMO
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Malattia di Hurst

➢ Encefalomielite acuta emorragica 
Leucoencefalite acuta emorragica

➢ Variante severa di ADEM, rapidamente progressiva

➢ Frequente nei giovani adulti

➢ Imaging
-lesioni tumefattive di grandi dimensioni 
-esteso coinvolgimento della bianca
-risparmio della corteccia
-effetto massa
-edema perilesionale
-possibile coinvolgimento talami e gangli della base

DD: ADEM
La presenza di micro-emorragie è tipica della M. di Hurst

Utilizzare SWI>GRE
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CLIPPERS

➢ Malattia infiammatoria del SNC descritta nel 2010

➢ Lieve predominanza M, età: 40-50 aa

➢ Etiologia : sconosciuta, probabilmente infiammazione 
immuno-mediata

➢ CLinica: atassia, diplopia, parestesie faciali, nistagmo

➢ Sede: ponte ++;  può estendersi ai peduncoli cerebellari, al 
mesencefalo, al bulbo.

Chronic Lymphocytic Inflammation with Pontine Perivascular Enhancement Responsive to Steroids

Imaging

-Lesioni sfumate, irregolari, puntiformi a livello del 

PONTE iperintense in T2 e T2-FLAIR. 

-Potenziamento lineare o puntiformi. 

-Ipointensità puntiformi in T2*WI (vene prominenti!!)

-DWI restrizione in fase acuta.
Pattern RM abbastanza univoco
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Malattie infettive
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Leucoencefalopatia multifocale progressiva

➢ Disordine progressivo demielinizzante

➢ Causa: riattivazione JC virus

➢ Deficienza immunitaria

➢ Secondaria a terapie farmacologiche

➢ CD4 < 100 (solitamente)

Imaging

-Multiple e piccole aree di ipersegnale T2, asimmetriche, nella sostanza bianca sottocorticale e profonda

-caratteristico coinvolgimento delle fibre sottocorticali a U

-solitamente non effetto massa né potenziamento (potenziamento nella fase inziale infiammatoria)
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The Milky way sign
➢ Pattern puntato

➢ Utile nella diagnosi differenziale con SM

➢ Multiple alterazioni T2 che circondano il 

core di una nuova lesione di PML

Frecce chiuse: PML

Frecce aperte: alterazioni T2 contigue

Leucoencefalopatia multifocale progressiva
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Wijburg et al. 2016

Leucoencefalopatia multifocale progressiva
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PML - IRIS
➢ IRIS: sindrome da ricostituzione immunitaria

➢ Pazienti immuno-modulati (sclerosi multipla) e con HIV/AIDS

➢ JC positivi

➢ Trattamenti prolungati con Natalizumab

➢ Due tipi di PML-IRIS sono riconosciuti:

-PML-s-IRIS: simultaneo sviluppo di IRIS e PML per ricostituzione immunitaria

-PML-d-IRIS: ricostituzione immunitaria con peggioramento di preesistente PML

Imaging

-incremento del carico lesionale T2

-rigonfiamento cerebrale 

-potenziamento prevalentemente periferico 

-effetto massa 
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Leucoencefalopatia HIV relata

➢ Sindrome caratterizzata da alterazioni cognitive, comportamentali

e motorie secondarie ad effetto diretto di HIV sull’encefalo

➢ 15-20% dei pazienti con AIDS

Imaging

-Atrofia diffusa

-Diffusa e simmetrica iperintensità del segnale T2 a livello

della sostanza bianca profondo e periventricolare

-No effetto massa

-No potenziamento
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Leucoencefalopatia HIV vs PML

Leucoencefalopatia HIV relata Leucoencefalopatia multifocale progressiva

Sostanza bianca periventricolare SEDE Sostanza bianca sottocorticale

Alterazione confluente PATTERN Lesioni isolate / Patchy

Periventricolari SEDE LESIONI Sotto- e iuxta-corticali (fibre a U)

Ben definiti ESTENSIONI Mal definiti

Alterazioni confluenti ESTENSIONE Alterazioni non confluenti

No POTENZIAMENTO Solitamente no

No EFFETTO MASSA No

Diffusa atrofia corticale

Ampliamento del sistema ventricolare

Lesioni bilaterali e simmetriche

HALLMARK

Alterazioni fronto-parietali

Lesioni (bilaterali) asimmetriche
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Malattie vascolari
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Malattie dei piccoli vasi
Arteriolosclerosi
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Arteriolosclerosi
Lesioni focali ed isolate: Fazekas 1

Lesioni tendenti alla confluenza: Fazekas 2

Lesioni estesamente confluenti: Fazekas 3

Sostanza bianca periventricolare Sostanza bianca profonda

0 Assenti Assenti

1 Esile cappuccio periventricolare Isolati e millimetrici foci

2 Alone periventricolare Aree tendenti alla confluenza

3 Alterazione periventricolare estesa 

alla sostanza bianca profonda

Aree ampiamente confluenti

Patologia microcircolatoria
ischemica cronica

(possibile applicazione nei Pz 
con demenze)

Combinazione di demielinizzazione, 
ependimite granulomatosa, gliosi e 

patologia microcircolatoria ischemica 
cronica
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➢ Malattia dei piccoli vasi sporadica o ereditaria
➢ Istologia: 

-depositi di β-amiloide nelle pareti delle a. leptomeningee e corticali

Angiopatia amiloide cerebrale

➢ Imaging:
-Macroemorragie lobari (frontali e occipitali) >5mm
-Microemorragie sottocorticali (pattern posteriore ) <5mm
-Leucoaraiosi sovratentoriale
-Siderosi superficiale e/o ESA

Stroke 2018
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➢Malattia dei piccoli vasi ereditaria: NOTCH3 (Cr 19)

➢ Esordio tipico 3ª-4ª decade, progressione "a gradini"

➢ Istologia:

-depositi di granular osmiophilic material (GOM) a. perforanti lunghe e  
leptomeningee, perdita delle cellule muscolari lisce 

-aree di demielinizzazione

-infarti sottocorticali

Cerebral Autosomal-dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy

CADASIL

➢ Imaging:

-vaste aree di demielinizzazione simmetriche e confluenti

-da piccoli infarti SB sottocorticale ad infarti lacunari profondi 

(talamo, nuclei della base, capsula interna)

-possibile coinvolgimento delle fibre ad U

REGIONI TEMPORALI ANTERIORI

CAPSULE ESTERNE

van den Boom et al, AJNR 2006
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➢Malattia dei piccoli vasi rara, patogenesi autoimmune (F>M)

➢ Sordità neurosensoriale, perdita della vista, encefalopatia

➢ Istologia: Anticorpi antiendotelio

-danno endoteliale

-piccoli trombi

-occlusione del lume

COCLEA
RETINA

ENCEFALO

Sindrome di Susac

➢Imaging: 

-Snowball lesions piccole e multiple lesioni SB e corpo calloso

-diffusione ristretta (fasi acute)

-Iposegnale T1 corpo calloso: aspetto punched out

-T1postGD: potenziamento leptomeningeo e parenchimale
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Malattie Tossico Metaboliche
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Malattie tossico-metaboliche

De Oliveira et al 2019 - Radiographics

➢ CLINICA: stato confusionale acuto e delirio

➢ PATTERN NEURORADIOLOGICI

-distribuzione bilaterale e simmetrica

-diffusione ristretta

-non effetto massa, né potenziamento contrastografico (solitamente)

➢ SEDI: sostanza grigia corticale e profonda (nuclei della base), 

talami, sostanza bianca periventricolare, corpo calloso, ponte

sensibili al DANNO ECCITOTOSSICO

➢ PROGNOSI: peggiore se interessata la sostanza grigia

PATTERN → PIÙ MALATTIE METABOLICHE

MALATTIA METABOLICA → PIÙ PATTERN
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Sindromi da demielinizzazione osmotica

➢ Ha sostituito il termine mielinolisi pontina centrale perché nella patologia

possono essere colpite strutture extra-pontine (mielinolisi extra-pontina)

➢ Sindrome da demielinizzazione osmotica acuta (rapidi cambiamenti

dell’osmosi tipicamente successivi a rapida correzione dell’iponatriemia)

➢ Oligodendrociti sensibili alla rapida correzione dell’ iponatriemia

(alcolismo cronico, malnutrizione)

➢ Decorso bifasico

➢ Istologia:

-demielinizzazione ‘pura’ (non infiammatoria)

Area demielinizzata Area mielinizzata

RadioGraphics 2009; 29:933–938 • DOI: 10.1148/rg.293085151 •
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➢ Imaging: 

-pontina (50%): coinvolgimento simmetrico

regioni centrali del ponte;

-risparmio regioni periferiche e tratti cortico-

spinali (pattern a tridente)

-extrapontina: coinvolgimento simmetrico nuclei

della base, talami, peduncoli cerebrali, SB

sottocorticale, necrosi laminare

DWI + entro 
24 h

Sindromi da demielinizzazione osmotica
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Mielinolisi pontina

Trident or Maserati sign Piglet signMexican hat sign
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Mielinolisi extra-pontina

Central Pontine and Extra 
Pontine Myelinolysis

In Eurorad 2017
Priyank S Chatra
10.1594/EURORAD/CASE.14449
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➢Imaging:

-edema cortico-sottocorticale bilaterale ed simmetrico delle regioni 

parieto-occipitali e frontali posteriori

-pattern: oloemisferico, del solco frontale superiore, parieto-occipitale, 

coinvolgimento di altre regioni encefaliche (lobi temporali, talami, 

cervelletto, tronco encefalico, nuclei della base). Unilaterale

-T2* emorragie ed ESA (15%); 

-potenziamento disomogeneo

NON SEMPRE POSTERIORE! 

NON SEMPRE REVERSIBILE!

PRES
Sindrome dell’ encefalopatia posteriore reversibile
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➢ Esordio acuto, da 2 a 14 giorni dopo la somministrazione

➢ Pz pediatrici, somministrazione intratecale, alte dosi

➢ Pattern:

-encefalopatia tossica 

-encefalopatia necrotizzante disseminata

➢ Imaging: 

-diffusione ristretta ed ipersegnale T2/FLAIR centri semiovali e SB 

periventricolare (risparmiate le fibre ad U)

contrast enhancement nodulare o periferico; effetto massa. 

TUMORLIKE 
PATTERN
ANAMNESI

CLINICA, SOSPETTO 
CLINICO

Leucoencefalopatia da methotrexate
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➢ Progressiva demielinizzazione del corpo calloso

➢ Istologia:

-fase acuta demielinizzazione, edema citotossico, infiltrati 

macrofagici

-fase cronica necrosi cistica del corpo calloso

➢ CLINICA

-tipo A: esordio improvviso, prognosi severa

-tipo B: esordio graduale

➢ Imaging:

-Iperintensità T2 e FLAIR CORPO CALLOSO e della SB 

periventricolare con potenziamento post-Gd  (fase acuta)

-Assottigliamento del corpo calloso (fase cronica)

Sandwich sign

FLAIR 
3D

Patologie alcol-relate
Malattia di Marchiafava-Bignami
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Inquadramento neuroradiologico

➢ Sede: frontale, temporale, occipitale, parietale, tronco encefalico,
cervelletto

➢ Pattern: isolato, multifocale, confluente

➢ Localizzazione: sostanza bianca iuxta-corticale, sottocorticale,
profonda

➢ Identificazione segnale RM: T1, T2, DWI

➢ Pattern di potenziamento: girale, nodulare, ad anello, ad anello
incompeto, periventricolare

➢ Imaging avanzato: spettroscopia RM, Diffusione e Perfusione RM

Criteri RM
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Grazie per 
l’attenzione 
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Mielinizzazione

Chapter 8
Myelination Events

Yakovlev 1967
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Sclerosi Multipla
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Neuromielite ottica – m. di Devic

AJNR 2014
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Malattie piccoli vasi - overview
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Deficit di tiamina
Encefalopatia di Wernicke

Corpi mammillari, sostanza grigia periacqueduttale, porzioni dorso-mesiali dei talami, collicoli

superiori.

Diffusione ristretta in fase acuta

Potenziamento post-mdc dei corpi mammillari
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➢ Alcolica VS Non alcolica
➢ Patogenesi: perdita omeostasi osmotica delle membrane
➢ Clinica:

-nistagmo/oftalmoplegia

-atassia

-alterazione dello stato di coscienza

➢ Imaging:
-ipersegnale T2/FLAIR bilaterale e simmetrico nei corpi mammillari, 
SG periacqueduttale, porzioni dorsomesiali dei talami, collicoli
superiori. 
-Diffusione ristretta fase acuta
-sedi "atipiche" ipersegnale T2/FLAIR cervelletto, nuclei tronco 
encefalici, porzioni dorsali del bulbo

30%  dei pz

T1postGd:
enhancement

corpi mammillari

Deficit di tiamina
Encefalopatia di Wernicke
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Cerebral Autosomal-dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy

CADASIL

AJNR Am J Neuroradiol 26:2481–2487, November/December 2005

CADASIL indipendente dal profilo genotipico delle apoE

Le alterazioni temporali anteriori possono non essere presenti

GENETICA: NOTCH 3

ISTOLOGIA: depositi di materiale granulare osmiofilico vicino i vasi
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➢ Malattia dei piccoli vasi

➢ Correlata fattori di rischio cardiovascolari ed età

➢ Istologia: 

-demielinizzazione; gliosi

-arterie perforanti lunghe

-lipoialinosi

-microateromatosi
-necrosi fibrinoide
-ispessimento delle pareti dei vasi 
-restringimento del lume

PATOLOGIA SISTEMICA:

RENI
RETINA

Arteriolosclerosi
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➢ Paradosso peggioramento dei sintomi neurologici in pazienti sottoposti a
plasmaferesi(PLEX) o Immunoadsorbimento (IA) per rimuovere il natalizumab dal
plasma

➢ Flogosi da improvviso ripristino delle difese immunitarie

➢ Aspetto tipico (anche HIV-PML): infiltrato di cellule T-CD8 e macrofagi anche nella
sostanza bianca mielinizzata e nella sostanza grigia

IRIS – Immune Reconstitution Inflammatory Syndrome



➢ Quadro clinico-radiologico

➢ Fisiopatologia:

-stato ipertensivo severo → perdita delle capacità di 
autoregolazione del flusso intracranico 

-tossicità sistemica/tempesta citochinica→

danno endoteliale →vasocostrizione ed ipoperfusione

➢ Istologia:

-edema vasogenico subcorticale parieto-occipitale (più 
frequente)

-demielinizzazione e danno assonale???????

ECLAMPSIA
GVHD

MAL AUTOIMMUNI

PRES
Sindrome dell’ encefalopatia posteriore reversibile
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L’utilizzo delle sequenze DIR unitamente a macchinari ad alto campo ha portato
l’incremento di sensibilità nell’individuazione delle lesioni corticali pari al 538%

T2 PD                                 FLAIR DIR

RM sedi meno frequenti /atipiche: sostanza grigia

Sclerosi Multipla
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Neurolupus

Malattie cerebro-vascolari
1) Malattie dei piccoli vasi ed atrofia cerebrale (25% dei casi)

Alterazioni T2 sostanza bianca sottocorticale e periventricolare

2) Lesioni ischemiche
3) Emorragie intra-assiali
4) Trombosi seni venosi durali
5) Vasculiti cerebrali

Quadro RM non specifico;  angiografia: focali riduzioni di calibro

Mielopatie
1) Mieliti trasverse
2) Neuriti ottiche

Ulteriori manifestazioni
1) Meningiti asettiche (leptomeningiti focali o diffuse)
2) Ascessi cerebrali (secondari a emboli micotici valvolari)
3) PRES (secondaria ad ipertensione)
4) Encefalite anti recettori NMDA (legati a patologie e sintomi psichici)
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➢ Malattia sistemica autoimmune, 30-40% neurolupus

➢ Patogenesi:

-vasculiti

-coagulopatie LAC-relate

Neurolupus

FASE ACUTA

➢ Imaging:

-multiple lesioni SB sottocorticale e profonda (pz asintomatici)

-aree di demielinizzazione estese e confluenti (pz sintomatici)

-diffusione ristretta

-T1postGd: potenziamento

Quadro RM non specifico;  angiografia: focali riduzioni di 
calibro
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