REPORTE DE CASO CLINICO

Desmielinizacion del Sistema Nervioso Central Asociado a
Encefalomielitis Diseminada Aguda: Reporte de un Caso.

Demyelination Of Central Nervous System Associated With
Acute Dissenunated Encephalomyelitis: Case Report.
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Resumen

Las enfermedades desmielinizantes inflamatorias comprenden una serie de desoérdenes de origen autoinmune que afectan
la mielina a nivel del sistema nervioso central (SNC) y periférico. Pueden ser monofésicas, multifasicas, progresivas, mono-
focales o multifocales, y su diagnostico suele ser de exclusion. Se presenta el caso de una paciente de 15 afios que debuta con
cefalea, ataxia, hemiparesia, oftalmoparesia y alteracion de la conciencia. En la resonancia magnética nuclear se observaron
lesiones compatibles con enfermedad desmielinizante. Se realizo diagnostico de encefalomielitis diseminada aguda. La pacien-
te respondi6 favorablemente al tratamiento con corticoides.
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Abstract

Inflammatory demyelinating diseases comprise a series of autoimmune disorders affecting myelin at the level of the cen-
tral nervous system (CNS) and peripheral nervous system. They can be monophasic, multiphasic, progressive, monofocal or
multifocal, and their diagnosis is usually of exclusion. We report the case of a 15-year-old female patient with headache, ataxia,
hemiparesis, ophthalmoplegia and altered consciousness. Magnetic resonance imaging showed lesions compatible with demye-
linating disease. Acute disseminated encephalomyelitis was diagnosed. The patient responded to treatment with corticosteroids.
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Introduccion

Las enfermedades desmielinizantes inflamatorias
comprenden una serie de desordenes de origen autoin-
mune que afectan la mielina a nivel del sistema nervioso
central (SNC) y periférico! Estas enfermedades (Tabla 1)
pueden ser monofocales altamente localizadas o multifo-
cales difusas, monofésicas, multifasicas o progresivas, y
se diferencian en base a la clinica, imagenes, examenes de
laboratorio y hallazgos patologicos>* Estos desordenes se
asocian a una morbilidad significativa, por lo que el diag-
noéstico precoz es esencial para un pronostico funcional y
neurologico mas favorables:?

La desmielinizaciéon suele ser secundaria a infec-
ciones, desordenes metabolicos, isquemia o trastornos

hereditarios. Sin embargo, la causa de la desmielinizacion
primaria es desconocida y se atribuye a un origen autoin-
mune’ Esta desmielinizacion primaria implica la destruc-
cion de las vainas de mielina, oligodendrocitos y células
de Schwann con preservacion relativa del resto de compo-
nentes del sistema nervioso. El compromiso axonal tam-
bién es comun en lesiones desmielinizantes, lo que se rela-
ciona con déficit funcional permanente®

Algunos desordenes desmielinizantes afectan la mie-
lina de nervios periféricos, mientras que otros afectan con
mayor frecuencia al SNC. En la mayoria de los casos,
estos desordenes se limitan a afectar ya sea a los nervios
periféricos o al SNC, pero se han reportado casos en que
ambos componentes se ven afectados’®
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Tabla 1. Clasificacion de enfermedades desmielinizantes idiopaticas
inflamatorias del SNC.

Formas monofocales

Leucoencefalitis hemorragica aguda
Neuritis optica
Lesiones de médula espinal:
- Mielitis necrotizante aguda
- Mielitis transversa
Mielinolisis pontina y extrapontina

Formas multifocales

Esclerosis multiple
Encefalomielitis diseminada aguda
Neuromielitis dptica o sindrome de Devic

Formas con esclerosis

Esclerosis concéntrica de Bald
Enfermedad de Schilder

Tabla 2. Analisis del liquido cefalorraquideo.

Valores
Referenciales

Parametro

Células totales 103 /mm3 <5 /mm3
Recuento leucocitario | 3 /mm3 <4 /mm3
Recuento hematies 100 /mm3 0 /mm3

Linfocitos 66.7% 60-70%
Segmentados 33.3% 1-3%

Glucosa 67 mEqg/100 ml 50-75 mEq/100 ml
Proteinas 28.1 mg/100 ml 15-45 mg/100 ml

Reaccién de Pandy Negativo -

Ziehl - Nielsen Negativo -

Cultivo de LCR Slq crecimiento bac- }
teriano

Gram Negativo -

La prevalencia y caracteristicas demograficas de las
enfermedades desmielinizantes difiere entre las entidades
que pertenecen a este grupo. En la encefalomielitis dise-
minada aguda (EMDA) la edad media de presentacion
es de 5 a 8 afios”!® y su incidencia no varia entre ambos
sexos!'? Los datos de incidencia de la EMDA son escasos.
Un estudio en California reveld una incidencia relativa-
mente alta de 0.4/100000 en personas menores de 20 afios,
mientras que un estudio aleman evidencid una incidencia
de 0.07/100000 en menores de 16 afios.!>!*

En los ultimos afos, estudios han contribuido a que
exista mayor conciencia acerca de como estos desordenes
afectan a la poblacion pediatrica ya que por mucho tiempo
se consideraban exclusivos de adultos. La mayoria de
enfermedades desmielinizantes en pediatria conllevan un
pronostico poco favorable a largo plazo y por la alta posi-
bilidad de secuelas fisicas y neuroldgicas, es importante
realizar un diagnoéstico precoz®

Se reporta el caso de una paciente de 15 afios con
diagnostico de encefalomielitis diseminada aguda.

Caso Clinico

Paciente femenino de 15 afos de edad, acude al ser-
vicio de Emergencias por presentar cuadro clinico de apro-
ximadamente una semana de evolucion caracterizado por
ataxia, alteracion de la conciencia, hemiparesia derecha
de predominio braquial, vision borrosa y oftalmoparesia.
Como antecedente personal, la paciente refiere caida
desde su propia altura con pérdida de conciencia de alre-
dedor de un minuto de duracion.

En la evaluacion inicial, la paciente se encuentra hemo-
dinamicamente estable, con suficiencia cardiorrespiratoria,
orientada, pupilas isocoricas reactivas y con Glasgow con-
servado. Al examen fisico, la paciente presenta Romberg
con caida a la derecha. Se realizan exdmenes de laboratorio
de base, los cuales resultan normales. La paciente es tras-
ladada a sala de hospitalizacion para vigilancia y se realiza
interconsulta a servicio de Neurologia.

La tomografia axial computarizada (TAC) de craneo
simple y con contraste revela imagen hipodensa en region
occipital izquierda, por lo que se solicita resonancia mag-
nética (RMN) de craneo simple y contrastada, en la que se
observan lesiones hiperdensas en T2 y Flair e hipodensas
en T1, de localizacion subcortical que abarcan regiones
parietales y occipitales bilaterales, en protuberancia,
hemisferio cerebeloso derecho y cépsula interna izquierda
(Ver imagen 1).

Se recaban resultados de TORCH y VDRL, los cuales
son negativos. Fondo de ojo normal. Se realiza puncion
lumbar en la que se obtiene muestra de liquido cefalorra-
quideo (LCR) color agua de roca. Los resultados del ané-
lisis del LCR se presentan en la Tabla 2.

La paciente es valorada por el servicio de Reumato-
logia, quienes indican posibilidad de enfermedad autoin-
mune y se evalta presencia de autoanticuerpos, los cuales
resultaron negativos. Examenes toxicologicos y bandas
oligoclonales para esclerosis multiple, negativos. Se rea-
liza diagnoéstico de enfermedad desmielinizante por ence-
falomielitis diseminada aguda. Un resumen de los exa-
menes de laboratorio se presenta en la Tabla 2.

Durante su estancia hospitalaria, la paciente recibe
pulsos de metilprednisolona 20 mg/kg/dia por tres dias,
prednisona 20 mg por via oral cada 8 horas y carbonato de
calcio 500 mg por dia.
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Imagen 1. Resonancia magnética nuclear de craneo simple y contrastada en la que se observan lesiones hiperdensas en T2 y Flair e hipodensas en
T1, de localizacién subcortical que abarcan regiones parietales y occipitales bilaterales, en protuberancia, hemisferio cerebeloso derecho y céapsula
interna izquierda.

La paciente evoluciona favorablemente con mejoria
considerable con respecto a su cuadro inicial y desapari-
cién de sintomas neurologicos. Recibe alta médica con
prednisona 20 mg por via oral cada 8 horas.

Luego de un mes, la paciente asiste a control por
Neurologia y Reumatologia y presenta reversion de cli-
nica inicial con examen neurologico normal y ptosis pal-
pebral derecha. Se realiza interconsulta a Oftalmologia y
contintia terapia con prednisona en pauta descendente, 20
mg por via oral cada 12 horas y control en dos meses por
el servicio de Neurologia.

Las enfermedades desmielinizantes se caracterizan
por ser de caracter autoinmune y comprometer de manera
monofocal, polifocal, monofasico o multifasico al sistema
nervioso central. Este grupo de enfermedades incluye:
encefalomielitis diseminada aguda (EMDA), esclerosis
multiple (EM), sindrome isolado clinico (SIC) y neuro-
mielitis optica (NMO)>1
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Las definiciones de cada entidad estan siendo eva-
luadas constantemente por expertos y los criterios diag-
nosticos son una herramienta fundamental (tabla),'
debido a que una terapia adecuada puede determinar el
pronostico y evolucion de la enfermedad.”

La encefalomielitis diseminada aguda es una enfer-
medad desmielinizante idiopatica inflamatoria que se
caracteriza por la presencia de areas de desmielinizacion
perivenosa que difieren de las placas confluentes delimi-
tadas tipicas de la esclerosis multiple!®

El grupo de estudio internacional de esclerosis mul-
tiple pediatrico, determindé que la encefalopatia, es el
mejor factor que permite distinguir una EMDA de una
presentacion fulminante de EM !¢

Las manifestaciones clinicas dependeran del tamafio
y areas del SNC afectadas, aproximadamente el 60-95%
de los pacientes presentan signos piramidales unilaterales
o bilaterales, 76% hemiplejia, 18-65% ataxia, 22-45%



Tabla 3. Criterios clinicos pediatricos para enfermedades desmielini-
zantes del sistema nervioso central.rales, en protuberancia, hemisfe-
rio cerebeloso derecho y capsula interna izquierda.

Enfecefalomielitis diseminada aguda (EMDA) monofasica

1. Primer evento polifocal neuroldgico clinico con una causa infla-
matoria presumida.

2. Encefalopatia que no puede ser explicada, sin embargo hay
fiebre presente.

3. Sin nuevos sintomas, signos o hallazgos en la RMN después de

tres meses del primer evento.

Encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) multifasica

1. Nuevo evento de EMDA después de 3 meses o mas del primer
evento

2. Puede estar asociado con nuevos o reaparicion de sintomato-
logia y hallazgos en la RMN.

3. El tiempo con relacion a los esteroides no es relevante.

Esclerosis multiple (EM)

1. Dos o mas eventos clinicos separados de mas de 30 dias y
compromete mas de un area del SNC

2. Un solo evento clinico mas evidencia de RMN para DIS y DIT
que cumpla con los criterios de McDonald 2010.

3.  ADEM seguido de tres meses mas tarde por un evento clinico no-
encefalopatico con nuevas lesiones en RMN sugestivos de EM.

Neuromielitis 6ptica (NMO)

Todos los siguientes deben estar presente:

1. Neuritis 6ptica

2. Mielitis aguda

Al menos dos de los tres criterios tienen que ser considerados:

1. Evidencia en la RMN de lesiones medulares contiguas (tres o
mas segmentos de largo)
RMN no sugestiva de EM
Presencia de anticuerpos antiaquaporina-4 1gG

pardlisis de los nervios craneales, 24% compromiso de
la médula espinal, 13-35% convulsiones, 7-22% neuritis
optica, alteraciones del lenguaje 5-21% y hemipareste-
sias en un 2-3%, es mas comun observar cuadros febriles,
cefaleas y convulsiones en pacientes pedidtricos frente a
los adultos donde el compromiso mas comun es la polira-
diculoneuropatia aguda”

La resonancia magnética nuclear en especial la
secuencia T2 FLAIR, permite identificar las las lesiones
subcorticales, yuxtacorticales, materia blanca de los
hemisferios, cerebelo, zonas periventriculares, tallo cere-
bral y medula espinal!® El aspecto de las lesiones suelen
ser variables en tamafo, multiples, bilaterales y asimé-
tricas. La secuencia T1 permite identificar ciertas lesiones
de caracter inflamatorio. La importancia de identificar las
caracteristicas de las lesiones es fundamental para el diag-
nostico diferencial con la EM '

El estudio de liquido cefalorraquideo puede demos-
trar niveles elevados de proteinas y linfocitos (> 30
células/all), sin embargo, niveles normales o presencia de
bandas oligoclonales IgG pueden estar presentes.*?

En cuanto al tratamiento de la EMDA se ha demos-
trado una mejoria significativa con la administracion de
corticoides intravenosos (metilprednisolona 10-30mg/kg/
dia durante 3-5 dias; dexametasona 1mg/kg) durante la
fase aguda con el fin de disminuir el proceso inflamatorio.
Posterior a la fase aguda se recomienda realizar una tra-
tamiento de mantenimiento de corticoides orales con una
disminucion descendente durante 4-6 semanas, para dis-
minuir el riesgo de recurrencia del cuadro®

La administracion de inmunoglobulinas intrave-
nosas de 1-2mg/kg por un periodo de 2-5 dias ha demos-
trado ser efectivo y recomendado para los pacientes con
persistencia de sintomas e ineficiencia a los corticoides$
En casos persistentes y fallo a los corticoides la plasmafe-
resis esta indicado como tratamiento de rescate?!

En el caso presentado la paciente debutdé con un
cuadro clinico sugestivo de encefalopatia acompafiado
de signos piramidales, a su vez, la resonancia magnética
nos permitié realizar un diagnoéstico diferencial dentro
de las enfermedades desmielinizantes, siendo la ence-
falomielitis diseminada aguda (EMDA), el diagnostico
establecido, ya que al momento de presentacion, estancia
hospitalaria y seguimiento la paciente cumplia con los
criterios diagnosticos.

Conclusiones

La encefalitis aguda diseminada tiene una presenta-
cion clinica variable sin predileccion de edad, forma parte
de un grupo de enfermedadedes desmielinizantes donde
el diagnoéstico y manejo apropiado son la clave del pro-
noéstico del paciente, debido a esto se debe recalcar la
importancia de conocer este grupo de enfermedades.
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