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Resumen

Introduccion: La Encefalomielitis Aguda Diseminada (EMAD) es un trastorno neuroldgico autoinmune de la sustancia blanca del
sistema nervioso central. Esta afeccion puede manifestarse de manera espontanea o secundaria a infecciones o a vacunacion. La mayoria de
las veces evoluciona de manera monofasica con manifestaciones clinicas inespecificas, por lo que la sospecha diagndstica es fundamental.
Objetivo: Presentar un caso clinico de presentacion infrecuente con afectacion selectiva del tallo cerebral. Se exponen la forma clinica de
presentacion, los hallazgos neurorradiologicos y el tratamiento realizado a un paciente femenino de 28 aflos de edad, portadora de EAD.
Conclusion: La EMAD es una patologia poco frecuente, que puede tener un curso mortal. El diagnostico definitivo se realiza a través de
RMN y el tratamiento mas efectivo pareciera ser los corticoides, aunque un porcentaje de pacientes evoluciona espontaneamente a la mejoria.
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Summary

Introduction: Acute Disseminated Encephalomyelitis (ADEM) is an autoimmune demyelinating disease of the central nervous
system’s white matter; it usually has a monophasic course with an idiopathic cause or following infection or immunization processes.
Objective: This article has the purpose to present a clinical case with selective involvement of brainstem. We describe a 28 year old
woman who developed ADEM. Her clinical presentation, neuroradiological findings and treatment are reported. Conclusions: ADEM
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.

Key words: Acute disseminated encephalomyelitis. Postinfectious encephalomyelitis. Demyelinization. Autoimmunity. White

matter disorder. Myelin

Rev. Ecuat. Neurol. Vol. 22, N° 1-3, 2013

Introduccién

La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD)
corresponde a un trastorno desmielinizante agudo que
afecta al sistema nervioso central (SNC). Esta patologia,
descrita por Lucas en el siglo 18, se caracteriza por sin-
tomas y signos neurologicos difusos asociados a lesiones
multifocales con signos de desmielinizacion en las neu-
roimagenes. Puede manifestarse de manera espontanea o
secundaria a infecciones virales, bacterianas o a vacuna-
cion, y se asocia con una morbimortalidad significativa!

La aparicion de complicaciones neurologicas después
de infecciones virales fue descrita por primera vez en 1724.
En 1935, Rivers y Schwentker reprodujeron los hallazgos
patologicos de la encefalomielitis asociada a la vacuna
contra la rabia, inyectando a monos tejido cerebral normal
de conejos, esta fue la primera descripcion en un modelo
animal de la encefalomielitis alérgica o autoinmune?

Su actual identificacion y reconocimiento han sido
posibles gracias al advenimiento de la resonancia mag-
nética cerebral (RMN) debido a su alta sensibilidad en la

deteccion de anormalidades en la sustancia blanca a nivel
supratentorial e infratentorial; no s6lo para el estudio de la
EMAD, sino también, para todas las enfermedades de la
sustancia blanca en general?-

La presentacion clinica de la EMAD puede ser muy
variada; sin embargo, clasicamente se describe como una enfer-
medad monofasica, la cual empieza tipicamente en un rango
de 2 dias a 4 semanas posterior a la exposicion de un antigeno$
Puede presentarse una fase prodromica de fiebre, cefalea,
malestar general y vomitos; los cuales, a su vez, pueden estar
seguidos de diferentes manifestaciones neurologicas, entre
estas las mas comunes son signos piramidales, hemiparesia,
alteracion de la conciencia y ataxia cerebelar. También pueden
presentarse paralisis de pares craneales, meningismo, convul-
siones, afeccion de médula espinal, pérdida de la vision, afasia,
sindromes extrapiramidales y hemiparestesia®

Se describe el caso de una paciente de sexo feme-
nino, portadora de EMAD y se exponen la forma clinica
de presentacion, los hallazgos neurorradiologicos y el tra-
tamiento recibido.
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Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 28 anos de edad, sana,
con antecedente previo de infeccion viral respiratoria de 5
dias de duracion, 17 dias antes del inicio de los sintomas. El
cuadro se desarroll6 en 10 dias aproximadamente; las altera-
ciones iniciales presentadas fueron cefalea occipital intensa
irradiandose posteriormente a todo el craneo, vomito, marcha
ataxica, diplopia, hipo, disfagia y disfonia por lo que acudid
anuestro Servicio de Urgencia. Al examen fisico, la paciente
se encontrd afebril, con desorientaciéon temporo-espacial.
Present6 nistagmus horizontal y vertical, paresia del VI par
craneal, incluidos los movimientos oculares conjugados y
midriasis bilateral con reflejos fotomotores perezosos. Se
evidencio, asi mismo, dismetria braquiocrural, temblor fino
de extremidades superiores, Babinski bilateral e hiperre-
flexia osteotendinosa, siendo la respuesta de menor inten-
sidad en el hemicuerpo derecho. La sensibilidad se mostro
alterada, encontrandose al examen fisico alteraciones de
todas las modalidades de la sensibilidad predominando en el
lado derecho. Ademas, la paciente presenté marcha ataxica.

Al examen de fondo de ojo ambas papilas se encon-
traron palidas, planas, de bordes netos. Se solicité una reso-
nancia magnética cerebral, de columna cervical y dorso-
lumbar para confirmar el compromiso neuroldgico. La
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resonancia magnética reveld una lesion extensa, hiperin-
tensa en T2 y FLAIR, que ocupo casi la totalidad de bulbo y
parte de la protuberancia (figuras 1 y 2), no se encontro alte-
raciones en los estudios de columna cervical y dorsolumbar.

Las figuras 3 y 4 corresponden a una Resonancia
Magnética Cerebral realizada 3 meses después.

El analisis del liquido cefalorraquideo (LCR) mostro:
15 células (60 % mononucleares), con un contenido de glu-
cosa normal, 129 mg/dl de proteinas sin la presencia de
bandas oligoclonales. Se realizd PCR para virus herpes,
enterovirus, y un estudio bacteriolégico con resultado
negativo. Se indico serologia, ANA, ANCA, crioglobu-
linas, todos con parametros dentro de los rangos normales.
El electroencefalograma realizado revel6 una actividad de
base lenta theta global; los potenciales evocados soma-
tosensoriales mostraron retraso en miembros inferiores y
superiores, siendo mayor en el hemicuerpo izquierdo. Se
practicaron potenciales evocados auditivos de tallo cere-
bral con retraso de la latencia III-V bilateral; y potenciales
evocados visuales que se encontraron retrasados bilateral-
mente, especialmente en el lado derecho.

Se realizé el diagndstico de encefalomielitis aguda
diseminada postinfecciosa, por lo que se indico tratamiento
con corticoides (metilprednisolona intravenosa 1g tres dias

Figura 1y 2. Resonancia magnética cerebral
en secuencia FLAIR plano axial y T2 plano
sagital, donde se evidencia lesién hiperintensa
extensa, que ocupa casi la totalidad de bulbo y
parte de protuberancia.

Figura 3 y 4. Resonancia magnética cerebral en
secuencia FLAIR plano axial y T2 plano sagital,
mostrando disminucién del volumen lesional.



y 500 mg por dos dias). Durante el ingreso, la paciente
presento crisis tonicoclonica generalizada, afadiéndose al
tratamiento fenitoina. Al quinto dia de tratamiento, en la
paciente solo permanecio presente ataxia leve de la marcha
que empeoraba al cerrar los ojos. El déficit motor se redujo
a una ligera hemiparesia izquierda, y asociado a midriasis
del ojo derecho con reflejo fotomotor levemente enlen-
tecido. Se realizé una toma de LCR; su analisis reportd
ausencia de células y 72 mg/dl de proteinas.

Se hizo un seguimiento de la paciente con RMN de
craneo cada 3 meses por consulta durante un afio y medio,
en las que se observo disminucion del volumen lesional
previo. No se evidencio nuevas lesiones, quedando solo
como secuela una hemiparesia larvada del lado izquierdo.

Discusiéon

La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) es
una entidad patolégica conocida por muchos nombres dife-
rentes: encefalomielitis postinfecciosa o postvacunal, des-
mielinizaciéon postencefalitica, entre otros. Sin importar
con que nombre se le llame, esta se define como una enfer-
medad autoinmune desmielinizante del sistema nervioso
central (SNC). La misma suele estar relacionada a episo-
dios recientes de infecciones virales o bacterianas, o puede
presentarse luego de la aplicacion de una vacuna$® A pesar
de ser una patologia relativamente rara, en los tltimos afios
ha aumentado su importancia debido a la mayor difusion
de los esquemas de vacunacion, asi como a la posible pre-
sencia de secuelas permanentes en pacientes muy jovenes?

Se cree que los fendmenos de desmielinizacién son
promovidos por mecanismos de disregulacion del sistema
inmune, mediados por linfocitos T especificos contra la
mielina desencadenados por infecciones o vacunas previas.
La teoria patogénica por medio de la cual una proteina de
superficie, de un agente infeccioso externo, semejante en
estructura a una molécula de la mielina, ejerceria de anti-
geno, motiva la denominacion de encefalomielitis postin-
fecciosa o post-vacunal®

Esta hipotesis inmunologica de la enfermedad se sus-
tenta, experimentalmente, por la supuesta similitud de la
EAD con la encefalomielitis alérgica experimental (EAE);
siendo esta ultima, una enfermedad autoinmune desmie-
linizante del SNC inducida en animales de laboratorio
mediante la utilizacién de tejido nervioso como factor anti-
génico;"' y clinicamente, por la buena y rapida respuesta
que presenta la enfermedad al tratamiento con corticoides.?
Ocasionalmente se pueden encontrar casos sin ninglin ante-
cedente infeccioso previo, pudiéndose explicar por infec-
ciones subclinicas que mantendrian la capacidad antigénica
lo suficientemente conservada como para desencadenar la
cascada autoinmune

El sustrato histopatologico que subyace bajo el aconte-
cimiento desmielinizante en la EMAD, consiste en un feno-
meno de infiltracion perivascular, linfo-monocitario con

supuesta destruccion de la vaina de mielina y relativa preser-
vacion axonal El fenomeno de pérdida de mielina se acom-
paina de un incremento de la concentracion de agua libre
secundario a la inflamacion y al edema, fendmeno clave
para facilitar la deteccion de lesiones mediante la RMN "

Laclinica inicial de la EMAD es variable y se encuentra
condicionada por la topografia de las lesiones. Puede pre-
sentarse con sintomas infecciosos inespecificos o, como un
cuadro de disfunciéon neurologica aguda o subaguda. Su
curso es caracteristicamente monofésico con una evolucion
inicial variable pero con tendencia hacia la resolucion clinica
total con el tratamiento esteroideo; no obstante, se han des-
crito mejorias y resoluciones completas con tratamientos no
esteroideos e incluso, de forma espontanea!®!® Este compor-
tamiento evolutivo puede apoyar la teoria que considera que,
la EMAD es mas bien una disfuncion transitoria y autolimi-
tada de la mielina, que una alteracion estructural irreversible
de éstal El diagnostico de EMAD constituye un reto debido
al solapamiento clinico con otros procesos desmielinizantes,
debiéndose realizar un seguimiento periodico por con-
sulta?*?' La combinacion de datos clinicos y de laboratorio,
la contribucion de la neuroimagen vy, la ausencia evolutiva
de nuevos brotes clinicos o nuevas lesiones radiologicas per-
miten orientar el diagnostico de EMAD; siempre y cuando se
haya excluido un proceso infeccioso activo del SNC?

La tendencia evolutiva de las lesiones en la EMAD,
independientemente de su distribucion, las caracteris-
ticas morfologicas y el patréon de captacion, disminuyen
en nimero y tamafio de forma generalmente paralela a la
mejoria clinica. A pesar de esta evolucion monofasica de
la EMAD; se han descrito recurrencias, bien en forma de
aumento del tamafio y nimero de lesiones o bien, como
aparicion de nuevos focos en diferentes localizaciones con
resolucion parcial o completa de las ya existentes?-??

En los casos en que se sospeche EMAD, el primer paso
en el diagnostico diferencial debe ser la realizacion, 1o mas
pronto posible, de una puncion lumbar con el fin de descartar
la presencia de una infeccion viral o bacteriana del SNC;
siendo imprescindible realizarla antes de empezar cual-
quier forma de tratamiento inmunosupresor. En los casos de
EMAD, el liquido cefalorraquideo suele mostrar pleocitosis
linfocitica no especifica y elevacion de albtimina?!?

El diagndstico definitivo suele lograrse a través del
cuadro clinico y los hallazgos presentes en la resonancia
magnética. El hallazgo caracteristico es la presencia de
lesiones difusas o multifocales de la materia blanca en una
RM calibrada en T2 o FLAIR. Las lesiones pueden ser
grandes, confluentes y de bordes mal definidos, ocupando
casi toda la materia blanca; sin embargo, lesiones pequeiias
similares a las vistas en esclerosis multiple son bastante
comunes. Las lesiones suelen ubicarse en el borde de las
regiones occipital y parietal, incluyendo el centro semioval.
Vale mencionar que las lesiones hiperintensas en el tallo
cerebral y médula espinal también son frecuentes?2*
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Si el tratamiento de esta enfermedad se instaura de
manera temprana, mejora el pronostico del paciente. Este
tratamiento se basa en el uso de corticoides sistémicos,
con mejores resultados vistos con el uso de metilpredniso-
lona que con el de dexametasona. Puede, de igual manera,
emplearse también el uso de inmunoglobulina intravenosa
y plasmaféresis. En el seguimiento de los pacientes, puede
observarse déficits neuroldgicos residuales, pero la resolu-
cioén completa clinica y radiologica es la norma habitual (en
torno al 90% de casos)?**

Aunque la EMAD es una enfermedad de buen pronos-
tico, alin son necesarios estudios clinicos controlados que
permitan determinar cudl es el mejor tratamiento dispo-
nible; ademas, son necesarios criterios diagnosticos claros
para cada una de sus presentaciones clinicas. Sus manifes-
taciones clinicas son variadas e inespecificas, siendo fun-
damentales los hallazgos de la RMN, los que confirman la
sospecha diagndstica.

En cuanto al tratamiento especifico, este no estd del
todo definido. Es primordial establecer medidas para con-
trolar las crisis convulsivas y controlar la hipertension endo-
craneana. Por lo general, deben incluirse corticoides en dosis
elevadas en todos los pacientes aunque se han visto pacientes
que evolucionan espontaneamente a la recuperacion.
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