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ENCEFALOMIELITIS DISEMINADA AGUDA

A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

Patricio Barzallo Cabrera*, Carolina Arcos**, Monica Benenaula**

RESUMEN

INTRODUCCION

La Encefalomielitis Diseminada Aguda (EMAD) es una enfermedad
inflamatoria-desmielinizante del SNC, mediada inmunologicamente,
que usualmente sigue a una infeccion o vacunacion, de presentacion
habitualmente monofasica, que cursa con sintomas neurologicos
multifocales, v encefalopatia. Las manifestaciones neurologicas sue-
len aparecer entre 3 a 6 semanas después de un evento infeccioso o
vacuna. El inicio puede ser agudo o progresivo en un periodo de varios
dias. Puede afectar cualquier parte del neuroeje, por ello la clinica es
muy variable y polisintomatica con: alteracion del nivel de conciencia,
piramidalismo, ataxia cerebelosa, clinica troncoencefalica, neuritis 6p-
tica, mielitis y mas raramente mieloradiculoneuritis y manifestaciones
extrapiramidales

CASO CLINICO

Se trata de un paciente masculino de 13 anos de edad, estudiante,
con antecedente de una colecistectomia a los 10 anos, consulta por
presentar astenia, nausea, vomitos y cefalea. Al examen fisico dolor
abdominal a la palpacion y signos de deshidratacion moderada, ce-
faleay estado soporoso con mucha irritabilidad y discreta rigidez de
nuca que se asocia con medicacion antiemética previa. Por su cefalea
y el estado soporoso se sugiere su ingreso a hospitalizacion.

EVOLUCION

Paciente ingresa a hospitalizacion con cuadro clinico de gastroenteritis
el mismo que evoluciona progresivamente con paralisis facial, pares-
tesias de miembros superiores, desviacion de comisura labial de lado
derecho, ptosis palpebral derecha, dificultad para el habla, disminucion
tono y fuerza muscular de miembros inferiores, vy cefalea holocra-
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neana tipo pulsatil. Paciente al presentar hemiparesia de miembros inferiores y al no
controlar esfinteres se pide resonancia magnética de craneo y columna cervico dorso
lumbar, encontrandose areas de desmielinizacion.

CONCLUSION

La EMAD es una patologia poco frecuente, que puede tener un curso mortal. El diag-
nostico 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.

PALABRA CLAVE: Encefalomielitis diseminada aguda, Resonancia Magnética, Ence-
falitis postincecciosa.

ABSTRACT
BACKGROUND

The Acute Disseminated Encephalomyelitis (EMAD) is an inflammatory disease de-
myelinating of the Central Nervous System, usually follows an infection or vaccine,
presents with multifocal neurological symptoms, and encephalopathy. Neurological
manifestations occur between 3 to 6 weeks after infection or vaccine. Onset may be
acute or progressive. It can affect any part of the neural axis, so the clinic is very vari-
able: altered level of consciousness, pyramidal, cerebellar ataxia, clinical brainstem,
optic neuritis, myelitis and more rarely mieloradiculoneuritis and extrapyramidal man-
ifestations.

CASE REPORT

This is a male patient of thirteen years old, a student who was operated of cholecys-
tectomy 10 years ago, consulted for asthenia, nausea, vomiting and headache. Physi-
cal examination abdominal tenderness and signs of moderate dehydration, headache
and irritability Soporous been very discreet and neck stiffness associated with previ-
ous anti-nausea medication. For his headache and state Soporous enters hospitaliza-
tion.

EVOLUTION

Patient was admitted to hospital with clinical symptoms of gastroenteritis it evolves
progressively with facial paralysis, numbness of upper limbs, deviation of labial com-
missure right side, right ptosis, slurred speech, tone decrease and muscle strength
of lower limbs, and holocraneana pulsatile headache. Patient presenting lower limb
hemiparesis and not control sphincters magnetic resonance skull and cervical spine
lumbar back is requested, finding areas of demyelination

CONCLUSION

EMAD is a rare condition, which can have a fatal course. The definitive diagnosis is
made through RM and the most effective treatment appears to be corticosteroids,
although a percentage of patients spontaneously evolves improvement.
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KEYWORDS: Acute disseminated encephalomyelitis, Magnetic resonance imaging,
Postinfectious encephalitis, usually monophasic presentation.

INTRODUCCION

La encefalomielitis aguda diseminada corresponde a un trastorno desmielinizante
agudo que afecta al sistema nervioso central, esta patologia se caracteriza por sinto-
mas v signos neurologicos difusos asociados a lesiones multifocales de desmieliniza-
cion en las neuroimagenes. Esta afeccion puede manifestarse de manera espontanea
o0 secundaria a infecciones virales, bacterianas o a vacunacion, y se asocia con una
morbimortalidad significativa.

La encefalomielitis aguda diseminada es la causa mas frecuente de afectacion de la
sustancia blanca en el nino. La incidencia es mayor en la edad prepuberal aproxima-
damente 0,2-0,4 casos/100000 habitantes ano. Tiene predominio estacional, siendo
mas frecuente en los meses de invierno y primavera. Afecta mas a varones (2)

En cuanto a su patogenia, este trastornos ha sido objeto de muchos estudios en bus-
ca de su causa, hasta el momento se considera una reaccion cruzada entre la res-
puesta inmune 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 ninos y adultos jovenes con manifestaciones clinicas
inespecificas que incluyen alteracion del nivel de conciencia, ataxia, déficit motor fo-
cal, cefalea, afasia, convulsiones, alteracion del control de esfinteres, neuritis opti-
ca o afectacion de otros pares craneales, que traducen la afectacion multifocal del
SNC. Puede afectar cualquier parte del neuroeje, por ello la clinica es muy variable.
Los primeros sintomas de enfermedad suelen presentarse desde 7-14 dias después
de una infeccion viral o una inmunizacion pasiva. Sin embargo, la latencia después
del evento desencadenante puede ser tan prolongada como varias semanas o incluso
meses después, como ocurrid en nuestro caso. Suele haber un prodromo que inclu-
ye: fiebre, malestar general, cefalea, nausea y vomito, que puede ser seguido de me-
ningismo v alteracion del estado mental. Las crisis epilépticas pueden ser focales o
generalizadas, y junto a la fiebre y cefalea pueden ser el debut de la enfermedad. Los
cuadros que asemejan una encefalitis son mas comunes en los menores de 3 anos,
donde predomina el cuadro encefalopatico (1)

Los signos y sintomas predominantes son: hemiparesia (76%), afectacion de vias lar-
gas con hiperreflexia, espasticidad, o respuesta cutaneo-plantar extensora (85%), y
cambios del estado mental (69%). Otros sintomas frecuentes son: ataxia, neuropatias
craneales, oftalmoparesia, neuritis optica, crisis convulsivas v, en los casos mas gra-
ves, estupor, comay trastornos respiratorios. La afasia, los movimientos anormales, y
los trastornos sensitivos son menos frecuentes.
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El objetivo de este caso fue presentar un paciente con estas caracteristicas clinicas
senaladas anteriormente y que con inicio de un cuadro que debuté con una Gastroen-
teritis Aguda y Deshidratacion Moderada, para luego instaurarse el cuadro clinico de
una Encefomielitis Diseminada Aguda que describimos a continuacion.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 13 anos de edad, estudiante, residente rural, etnia mestiza, sin
antecedentes familiares ni personales de importancia hasta la fecha de su ingreso,
salvo una colecistectomia a los 10 anos, que consulta por presentar 29 horas antes
del ingreso astenia, nausea, vomitos y cefalea. Al examen fisico llama la atencion dolor
abdominal a la palpacion y signos de deshidratacion moderada, cefalea y estado so-
poroso con mucha irritabilidad vy discreta rigidez de nuca que se asocia con medicacion
antiemética previa. Los signos vitales al ingreso se encuentran estables y el resto de
aparatos incluyendo el sistema nervioso central no presentan patologia. El diagnosti-
co en Emergencia fue por Gastroenteritis Aguda y Deshidratacion Moderada vy por su
cefaleay el estado soporoso se sugiere su ingreso a hospitalizacion.

Se realizan los siguientes examenes al ingreso el 26/06/2016.

Biometria hematica: hematies: 4.770.00, plag: 490.000, Hb: 13.5, Hcto: 41.3, leucoci-
tos: 7.370, neutrofilos: 76.1%, linfocitos: 16.3%, monocitos: 7.3%, eosinofilos: 0%, ba-
sofilos 0.3%, PCR: 0.06 Ul, urea: 19 mg, creatinina: 0.69 mg, fosfatasa alcalina: 468.9
mg, TGO: 29 UI, TGP: 11 Ul, Na: 141.2 mEq/I, k: 3.78 mEq/I, CI: 105.7 mEq/|

Examen de orina: cantidad: 70cc, color: a. cetrino, densidad: 1.015, aspecto: turbio,
reaccion: neutra 7, olor: sui generis, glucosa: no, acetona: +, albumina: +, urobilinoge-
no: normal, bilirrubina: no, nitritos: no, células: (+), leucocitos: 4 por campo, cristales:
fosfatos amorfos ++.

Examen de liquido cefalorraquideo: cantidad: 10cc, color: incoloro, aspecto: transpa-
rente, sedimento: leucocitos 1 por campo, hematies 10 por campo, glucosa: 51, pro-
teinas: 24.1 mg, cloruros: 696.7, DHL: 38.5, células: 9

Ecografia abdominal: estudio sin evidencia de lesiones.

TAC simple de craneo: normal sin alteraciones

Se inicio tratamiento con ampicilina y gentamicina.

Se realiza interconsulta a Neurologia el dia 27/06/2016 que recomiendan:
Electro encefalograma: registro con actividad theta focal bilateral

RMN de craneo simple y contrastada: normal, nota ruido por artefacto metalico en
cavidad oral (brackets)

Cultivo de liquido cefalorraquideo: del dia 28/06/2016: negativo en 48 horas.
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Recomienda Neurologia suspender ampicilina y gentamicina e iniciar Aciclovir por pro-
bable Encefalitis Viral

EVOLUCION

El dia 28/06/2016 presenta parestesias de miembros superiores, desviacion de comi-
sura labial de lado derecho y ptosis palpebral derecha, dificultad para el habla orien-
tado en tiempo espacio y persona, reflejos rotulianos normales, babinski positivo de-
recho con afasia.

El dia 29-6-2016: el paciente presenta disminucion tono y fuerza muscular de miem-
bros inferiores, cefalea holocraneana tipo pulsatil con eva 8/10, persiste desviacion de
comisura labial de lado derecho al igual que la ptosis palpebral derecha, recibe terapia
motora v facial por su afasia.

Del dia 30-6-2016 al 2-7-2016: el paciente continua con disminucion de la fuerza
muscular de miembros inferiores y con hemiparesia de las mismas, cefalea holocra-
neana de gran intensidad vy trastornos del sueno. Constipacion que ameritd enema
evacuante

El dia 3-7-2016: examen de heces: color: café: consistencia: cremosa, leucocitos v
PMN: negativo, levaduras: positivo, sangre oculta: negativo.

Rx estandar de torax: proceso inflamatorio peribronqueal.

El mismo dia el paciente realiza alza térmica que cede con antitérmico, presenta dolor
intenso en columna dorsal con eva 9/10 que no cede con analgésicos, disminucion de
la fuerza muscular de ambos miembros inferiores 3/5, se le coloca sonda vesical

El dia 4/06/2016 se solicita biometria hematica completa con quimica sanguinea nor-
males y con valores normales muy similares al examen anterior.

El mismo dia se realizan examen de orina: normal

RMN simple y contrastada de craneo, columna cervical y dorsal: cuyos resultados son
los siguientes: en craneo se observan imagenes sugerentes de zonas de desmielini-
zacion de posible origen inflamatorio en angulos pontocerebelosos, |6bulo temporal y
frontal izquierdo sin descartar esclerosis multiple, quiste aracnoideo vs megacisterna
magna de predominio derecho. En columna cervical: leve escoliosis de convexidad de-
recha, en la medula existe un incremento de la senal en secuencia en T2
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El mismo dia se realiza interconsulta a neurologia pediatrica por presentar: arreflexia
de miembros inferiores, plan de tratamiento: dexametazona en bolos de 10 mg/Kg/
dosis cada 12 horas intravenoso lento. Horas mas tarde el paciente presenta hemi-
plejia de miembros inferiores con disminucion de tono y fuerza muscular 0/5 bilateral
ya no presenta desviacion de la comisura labial, sensibilidad conservada en miembros
inferiores, realiza la deposicion, y su cefalea de menor intensidad tiende a desaparecer.
Se incrementa la dosis de dexametazona a bolos de 20 mg/kg/dosis cada dia.

La evolucion hasta el dia del alta el dia 10 de julio del 2016 el paciente presenta una
leve mejoria con sensibilidad conservada de sus extremidades, tono muscular conser-
vado, fuerza 1/5 de miembros inferiores, hemiplejia bilateral y ya no presenta cefalea
ni dolor abdominal.

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes de la Encefalomielitis Diseminada Aguda
(ADEM) son: encefalitis (90-96%), mielitis (5-10%) v polirradiculitis (1-7%) (13). Clasica-
mente, se han descrito algunos sindromes neurologicos caracteristicos de la ADEM:
mielitis post sarampion, ataxia cerebelosa post varicela y encefalopatia post rubéola
(3). Existen reportes aislados de pacientes con ADEM a los que se les ha asociado una
desmielinizacién aguda del sistema nervioso periférico (sindrome de Guillain-Barré)
(14,15). En nuestro caso el paciente present6 una encefalitis y una mielitis como ma-
nifestaciones clinicas.

Los hallazgos radiologicos no son patognomonicos (17). En la fase aguda de la ADEM la
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tomografia axial computarizada (TAC) de encéfalo es normal hasta en un 40% de los ca-
sos, es Util para el diagnostico diferencial (18). La resonancia nuclear magnética (RNM)
de encéfalo y médula espinal es el método de eleccion para demostrar el compromiso
parenquimatoso precoz (1,14,19). Las alteraciones descritas son: normalidad o dis-
minucion de la senal (hipointensidad) en secuencias ponderadas en T1 e incremento
de la senal (hiperintensidad) en las ponderadas en T2 (3,18,19,20). La administracion
de gadolinio produce realce de algunas lesiones (18), lo que refleja la alteracion de
la barrera hémato-encefalica. En algunos casos este realce puede ser en anillo (18)
simulando un tumor o absceso cerebral (14). Las lesiones de la sustancia blanca son
difusas, asimétricas, habitualmente bilaterales (19), ubicadas frecuentemente en las
regiones parieto-occipitales (12). Otras zonas afectadas son: corona radiada, cerebelo,
tronco encéfalo, médula espinal y nervios 6pticos (20). La sustancia gris también pue-
de comprometerse, principalmente a nivel de los ganglios basales y talamos (18,21).
En nuestro paciente los hallazgos radiologicos de la RMN fueron mas importantes en
el craneo ya que se observan imagenes sugerentes de zonas de desmielinizacion de
posible origen inflamatorio en angulos pontocerebelosos, I6bulo temporal y frontal iz-
quierdo sin descartar esclerosis maltiple, quiste aracnoideo vs megacisterna magna de
predominio derecho. En columna cervical: leve escoliosis de convexidad derecha, en la
medula existe un incremento de la senal en secuencia en T2

El LCR es normal en 30 a 70% de los pacientes con ADEM vy en 10% de los con leuco
encefalitis hemorragica aguda (3,18). La pleocitosis en pacientes con ADEM es de pre-
dominio linfocitario y habitualmente es menor a 300 células por ml., en pacientes con
leuco encefalitis hemorragica aguda el predominio es polimorfonuclear y es mayor a
3000 células por ml. (3,12). El incremento de las proteinas se observa hasta en un 65%
de los pacientes con ADEM pero sélo en un 10% es mayor a 100 mg/dl. (3). Un 25%
de los pacientes con leuco encefalitis hemorragica aguda tienen una proteinorraquia
mayor a 200 mg/dl.(18). La glucorraquia esta dentro de los limites normales en la ma-
yoria de los pacientes (3). Las bandas oligoclonales estan presentes en el 25% de los
casos v, a diferencia de la EM, desaparecen después de resuelto el episodio (1,3,12).
En nuestro paciente el LCR es normal en las tomas de muestras realizadas con varios
dias de intervalo.

Los cultivos de LCRy las pruebas seroldgicas son generalmente negativas (3). En nues-
tro paciente también fue negativo el cultivo del LCR. La deteccion de microorganismos
en biopsia o autopsia de tejido cerebral es muy poco frecuente (11). En nuestro pa-
ciente no se realizo biopsia. El uso de la reaccion de polimerasa en cadena para detec-
tar fragmentos de acido nucleico viral se encuentra en estudio (3,12). Igualmente no
se realizo este estudio especializado que todavia no esta disponible en nuestro medio

El electroencefalograma generalmente es anormal pero inespecifico. Puede mostrar
una asimetria difusa de alto voltaje en rango theta-delta, coma alfa o patrdn alternan-
te (11,18). En nuestro paciente se present6 una asimetria theta focal bilateral.

Los potenciales evocados somato sensitivos vy visuales pueden alterarse si existe
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compromiso de la médula espinal o tracto optico respectivamente (18). En nuestro
paciente no se realizd este estudio de potenciales evocados.

El diagnostico diferencial debe considerar el compromiso directo del SNC por los mis-
mos agentes descritos en |a etiologia del ADEM, muchos de estos patogenos pueden
causar encefalitis infecciosa aguda. En nuestro paciente se tuvo en cuenta el diagnos-
tico diferencial de Encefalitis herpética y meningitis bacteriana aguda.

La ADEM tiene una mortalidad de 10 a 30%, en los Gltimos anos ha disminuido debido
a la terapia inmunosupresora y al tratamiento agresivo del edema cerebral (3,18). La
recuperacion completa se obtiene en 50% de los casos (1,18), y puede ocurrir incluso
en pacientes en coma (13,18). Son factores de mal pronéstico el inicio hiperagudo,
convulsiones (3) y coma (18,22). En nuestro paciente podemos decir que su sobrevida
rebasd sus limites superiores y que se encuentra en recuperacion completa

Hasta un 35% de los casos tipicos de ADEM desarrollaran una Encefalomielitis disemi-
nada aguda (23). Son factores predictores: ausencia de una infeccion asociada, escasa
pleocitosis vy presencia de bandas oligoclonales en el LCR (1). Las lesiones en la RNM
con valor predictivo positivo para el desarrollo de una Encefalomielitis diseminada
aguda son: compromiso periventricular, existencia simultanea de lesiones que captan
y no captan contraste y lesiones infratentoriales (1). En nuestro paciente el factor pre-
dictor podria ser la ausencia de infeccion asociada, escasa pleocitosis en el LCR.

La historia natural de la enfermedad es la progresion del cuadro neurolégico en dias a
semanas (hasta un mes), luego comienza la recuperacion, que es de velocidad y grado
variable (3). Se han descrito casos de progresion mas prolongada y de recaidas 2 afios
después del cuadro inicial, pudiendo o no asociarse a nuevos cuadros infecciosos o
post inmune (3), por lo que se recomienda no estimular el sistema inmune (gj. vacu-
nas) hasta seis meses de resuelto el cuadro clinico inicial (16). En nuestro caso todavia
no ha regresado a la consulta externa, pero sabemos que su mejoria es lenta en su
domicilio.

CONCLUSIONES

El paciente presentado tuvo un diagnostico presuntivo de Gastroenteritis Aguda vy
Deshidratacion y un definitivo de Encefalomielitis Diseminada Aguda. Podemos decir
que es interesante el caso clinico presentado que debuté como un problema gastroin-
testinal que fue posteriormente presentando las manifestaciones clinicas caracteris-
ticas de esta enfermedad que en nuestro medio se considera poco frecuente como
bien lo manifiesta la literatura.
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