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Resumen

Introduccion: la encefalomielitis aguda diseminada (EAD) es un trastorno neurolégico caracterizado por
inflamacion del cerebro y médula espinal causado por un dafio a la mielina, afectando al sistema nervioso
central de manera difusa. Esta afeccion puede manifestarse de manera espontdnea o secundaria a
infecciones 0 a vacunacién. La mayoria de las veces evoluciona de manera monofasica con manifesta-
ciones clinicas inespecificas, por lo que la sospecha diagndstica es fundamental. Objetivo: Presentar un
caso clinico de una patologia infrecuente, con una revision actualizada del tema. Caso clinico: Presen-
tamos el caso de una paciente de 7 afos de edad, de sexo femenino, portadora de EAD y se exponen
la forma clinica de presentacién, los hallazgos neurorradioldgicos y el tratamiento realizado. Conclusion:
La EAD es una patologia poco frecuente, que puede tener un curso mortal. El diagnéstico definitivo se
realiza a través de RM y el tratamiento mas efectivo pareciera ser los corticoides, aunque un porcentaje
de pacientes evoluciona espontaneamente a la mejoria.
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Acute disseminated encephalomyelitis: a case report and review of the literature

Introduction: Acute disseminated encephalomyelitis (ADE) is a neurological disorder characterized
by diffuse inflammation of the brain and spinal cord causing damage to the myelin sheath. ADE may be
idiopathic or secondary to infection or immunization. The disease evolves usually with unspecific clinical
manifestations. Objective: to present a clinical case and a review of the literature. Case: We describe
a 7 year old girl who developed ADE. Clinical presentation, neuroradiological findings and treatment are
comments. Conclusions: ADE is an infrequent disease which can be fatal. MRI findings confirm the
diagnosis and steroid therapy appears to be the most effective treatment, although the disease may
spontaneously improve.
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INTRODUCCION

La encefalomielitis aguda diseminada (EAD)
corresponde a un trastorno desmielinizante
agudo que afecta al sistema nervioso cen-
tral (SNC). Descrita por Lucas en el siglo
18, esta patologia se caracteriza por sinto-
mas y signos neurolégicos difusos asocia-
dos a lesiones multifocales de desmieli-
nizacién en las neuroimagenes. Esta afec-
cién puede manifestarse de manera espon-
tanea o secundaria a infecciones virales,
bacterianas o a vacunacion, y se asocia con
una morbimortalidad significativa'. Se ha visto
que esta entidad se presenta con mayor fre-
cuencia secundaria a infecciones, represen-
tando alrededor de dos tercios de los casos
descritos en Estados Unidos. Se ha relacio-
nado con muy diversos tipos de infecciones
y de vacunaciones, siendo las mas frecuen-
tes las infecciones del tracto respiratorio
superior, lo que explica la mayor incidencia
estacional de la EAD durante el invierno?3.
La patogenia de la EAD no estd completa-
mente aclarada, sugiriéndose un mecanis-
mo inflamatorio autoinmune, similar al de la
encefalomielitis alérgica experimental*?,
mediante el cual se producen anticuerpos
policlonales contra el agente etiologico y contra
diversas estructuras del SNC del huésped,
principalmente contra la mielina. En cuanto
a su patogenia, se postula que se deberia a
una reaccion cruzada entre la respuesta in-
mune celular y humoral contra antigenos virales
y bacterianos y antigenos de mielina, lo que
lleva a una desmielinizacion mediada por
complejos inmunes®’. Por lo general tiene
un curso monofasico, aunque puede presentar
recaidas. Se presenta principalmente en ni-
fios y adultos jévenes con manifestaciones
clinicas inespecificas que incluyen altera-
cién del nivel de conciencia, ataxia, déficit
motor focal, cefalea, afasia, convulsiones,
alteracion del control de esfinteres, neuritis
Optica o afectacion de otros pares craneales,
que traducen la afectacién multifocal del
SNC289, Se describe el caso de una pacien-
te del sexo femenino, portadora de EAD vy
se exponen la forma clinica de presenta-
cién, los hallazgos neurorradiolégicos y el
tratamiento realizado.

Caso CLinico

Paciente de sexo femenino, de 7 afios
de edad, previamente sana, sin anteceden-
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tes de infecciones previo al inicio de los
sintomas. Inicié cuadro de un mes de evo-
lucion caracterizado por vomitos, 3 a 4 epi-
sodios diarios. El dia del inicio de los vomi-
tos consultd a pediatra donde se le diag-
nosticé amigdalitis y se le indico tratamien-
to con antibioticos orales. A pesar del trata-
miento los vomitos persistieron, agregandose
visién borrosa, cefalea holocranea y marcha
ataxica, por lo que acudié a nuestro Servi-
cio de Urgencia. Al examen la paciente se
encontraba afebril, orientada temporoespa-
cialmente, cooperadora. Destacaba nistagmus
horizontal en mirada extrema, con reflejo
corneal y examen de pares craneales nor-
males, incluidos los movimientos oculares
conjugados. Presentaba dismetria braquio-
crural simétrica, temblor fino de extremida-
des, Babinsky positivo bilateral y reflejos
osteotendineos asimétricos, siendo la res-
puesta de menor intensidad en el hemicuerpo
izquierdo. La sensibilidad se encontraba al-
terada, encontrandose al examen fisico
hipoestesia cutdnea abdominal y de extre-
midades con ausencia de reflejo cutaneo
abdominal. Ademas, la paciente presentaba
marcha atéxica, con aumento del area de
sustentacion, flexion de rodillas y latera-
lizacion hacia izquierda. Al examen de fon-
do de ojo ambas papilas se encontraban
palidas, planas, de bordes netos. Debido a
los hallazgos del examen fisico se planted
como diagndstico de ingreso un tumor de
fosa posterior, neoplasia cerebral mas fre-
cuente en la edad pediatrica y se solicito
TAC cerebral para confirmar diagnostico. La
TAC cerebral realizada el dia del ingreso no
mostrd alteraciones, por lo que se solicitd
resonancia magnética (RM) cerebral, de co-
lumna cervical y dorsolumbar para confir-
mar compromiso neuroldgico. La RM mos-
tré6 multiples lesiones de la sustancia blan-
ca cerebelosa, en ambas coronas radiadas
de predominio parieto-occipital y temporal,
todas ellas de aspecto desmielinizante, con
compromiso medular difuso (figuras 1y 2).
El andlisis de liquido cefaloraquideo (LCR)
no mostré células, con un contenido de glu-
cosa y proteinas dentro de rangos norma-
les. Se realizé6 PCR para virus herpes,
enterovirus, proteina basica de mielina, ban-
das oligoclonales y ADA del LCR, todos
negativos. El electroencefalograma realiza-
do reveld una base lenta theta sobre la cual
se presentaban de forma intermitente ondas
delta de gran amplitud en &rea fronto polary
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Figuras 1: En la RM pueden observarse lesiones multiples de aspecto desmielinizante en ambas coronas
radiadas en situacion cortico subcortical de predominio parieto-occipital temporal.

Figura 2: Multiples lesiones de sustancia blanca
cerebelosa de aspecto desmielinizante que compro-
meten hasta los pedunculos cerebelosos, algo
edematosas que determinan una ligera deformacion
del 42 ventriculo.

temporal izquierda, compatible con dafo
encefalico de dicha region. Los potenciales
evocados visuales realizados sugirieron la
presencia de un trastorno de conduccién
nerviosa en la via visual bilateral, de mayor
intensidad a derecha, siendo los potencia-
les auditivos de tronco cerebral normales.

Debido a estos hallazgos se realiz6 el diag-
néstico de encefalomielitis aguda disemina-
da de etiologia desconocida y neuritis 6pti-
ca, por lo que se indicé tratamiento con
corticoides. Al cuarto dia de tratamiento la
paciente solo presentaba ataxia leve de la
marcha al caminar con los ojos cerrados, y
leve midriasis del ojo derecho con reflejo
fotomotor levemente enlentecido. Al quinto
dia de tratamiento la paciente ya no presen-
taba déficits neuroldgicos.

Discusion

La EAD también se ha denominado en-
cefalitis postinfecciosa, parainfecciosa,
postexantematica o postvaccinal, dependien-
do del contexto clinico en el que acontece,
y se ha relacionado con diversos tipos de
vacunaciones y de infecciones tanto virales
como bacterianas''. En la mayoria de los
casos es secundaria a infecciones respira-
torias inespecificas, postvacunacion o post-
exantematicas. Sin embargo, en algunos
casos como el reportado, no se logra identi-
ficar el agente etioldgico concreto, orientan-
dose el diagndstico con los datos clinicos y
epidemioldgicos de la infeccién que precede
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a la EAD®'™. El mecanismo por el cual en
este trastorno se produce desmielinizacion
del SNC no esta del todo dilucidado y multi-
ples teorias existen al respecto. Se postula
que seria secundario a una reaccion cruza-
da entre la respuesta inmune celular y hu-
moral contra antigenos virales y bacterianos
y antigenos de mielina, 1o que lleva a una
inflamacion y desmielinizaciéon mediada por
complejos inmunes*5'3, Generalmente la cli-
nica aparece de forma aguda, con evolucion
monofdsica, como es el caso de nuestra
paciente. En raras ocasiones se presenta
con recaidas durante las primeras semanas
de evolucién del cuadro, lo que dificulta su
diferenciacién de otras enfermedades
desmielinizantes. Los cuadros que se pre-
sentan con recaidas se han denominado
encefalomielitis aguda multifasica ya que cursa
como dos o mas episodios de sintomas
neuroldgicos de diferente presentacion?. Las
manifestaciones clinicas son bastante va-
riables e inespecificas y pueden aparecer
en ausencia de infecciones o0 vacunaciones
previas. Por lo general, la clinica orienta
hacia afeccién multifocal del SNC con alte-
racion del nivel de conciencia, ataxia, défi-
cit motor focal, cefalea, afasia, convulsio-
nes, alteracion del control de esfinteres,
neuritis dptica o afectacion de otros pares
craneales?®®. El diagndstico se basa en los
antecedentes del paciente, cuadro clinico y
neuroimagenes, siendo la RM el método mas
eficaz en detectar las alteraciones de la
sustancia blanca. El estudio del LCR es
importante, ya que nos permite descartar
algunos de los diagndsticos diferenciales y
buscar el agente etiolégico. El estudio del
LCR puede ser normal hasta en un tercio de
los casos, como es el caso de nuestra pa-
ciente. En los otros casos puede observar-
se pleocitosis moderada con predominio de
linfocitos y aumento del contenido de pro-
teinas''3. La electroforesis del LCR en bus-
ca de bandas oligoclonales resulta positiva
en alrededor de un cuarto de los casos y
ayuda a diferenciar la EAD de la esclerosis
multiple, principal diagndstico diferencial de
esta afeccion. Los niveles de proteina basi-
ca de mielina con frecuencia se encuentran
elevados (60% de los casos), pero es un
hallazgo inespecifico que puede encontrar-
se también en encefalitis virales. Asimis-
mo, es posible realizar estudios en busca
del agente etioldgico responsable del cua-
dro a partir del LCR. De esta manera los
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cultivos y reacciéon de PCR pueden orientar
hacia el agente causal. Lamentablemente
en la mayoria de los casos no se puede
recuperar el agente etiologico del LCR y no
se puede esperar su resultado para iniciar
la terapia. En el electroencefalograma (EEG)
es posible apreciar un enlentecimiento difu-
so o focal con ondas theta-delta que sugie-
ren un proceso encefalopatico'®.

Los potenciales evocados somatosen-
sitivos y visuales pueden alterarse si existe
compromiso de la médula espinal o del tracto
optico respectivamente. Estos resultan nor-
males en un porcentaje importante de los
pacientes, pero aportan informacién valiosi-
sima acerca de la evolucién del cuadro'.
Las neuroimagenes nos permiten confirmar
el diagnoéstico y descartar algunos de los
diagnésticos diferenciales, pero los hallaz-
gos no son patonogmonicos. La TAC cere-
bral puede ser normal hasta en un 40% de
los casos en la fase aguda de la EAD™. La
RM cerebral y medular es el estudio por
imagenes de eleccion en el diagnostico de
la EAD ya que detecta las lesiones desmielini-
zantes'®'”. Clasicamente es posible obser-
var hipointensidad en secuencias pondera-
das en T1 e hiperintensidad en T2, lesiones
asimétricas y difusas, habitualmente bilate-
rales. Las areas mas afectadas son la coro-
na radiada, cerebelo, troncoencéfalo, médu-
la espinal y nervios épticos, siendo posible
observar también compromiso de la sustan-
cia gris, principalmente a nivel de los ganglios
basales y tdlamos'®. En cuanto al tratamiento
es importante destacar que no existe una
terapia establecida mediante estudios con-
trolados y se ha visto que el uso de
corticoides en dosis elevadas resulta efecti-
vo'%2, |as dosis recomendadas son de 20
mg/kg/dia de metilprednisolona por 3 a 5
dias y luego prednisona 1 a 2 mg/kg/dia.
En casos en que los corticoides no dan re-
sultado, algunos han propuesto realizar
plasmaféresis con cuatro a seis ciclos, esta
terapia se asocia con una recuperacion mo-
derada y sostenida en el tiempo. La
inmunoglobulina endovenosa constituye otra
modalidad terapéutica que podria tener va-
lor terapéutico.

CONCLUSION

La EAD corresponde a una enfermedad
inflamatoria post-infecciosa que debe ser
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considerada como diagndstico diferencial de
las diversas patologias infecciosas, inflama-
torias o desmielinizantes que comprometen
al sistema nervioso central y debemos te-
nerla presente en nuestra practica clinica.
Por lo general su evolucién es monofésica,
pero puede presentarse de manera bifasica
en algunos pacientes. Sus manifestaciones
clinicas son variadas e inespecificas, sien-
do fundamentales los hallazgos de la RM
en el diagndstico, los que confirman la sos-
pecha diagndstica.

En cuanto a su tratamiento especifico,
este no esta del todo definido. Es primordial
establecer medidas para controlar las crisis
convulsivas y evitar la hipertensiéon endocra-
neana de manera a evitar el dafo cerebral.
Por lo general deben incluirse corticoides
en dosis elevadas en todos los pacientes,
aunque se han visto pacientes que evolu-
cionan espontaneamente a la recuperacion.
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