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Asociacion

de encefalomielitis aguda
diseminada y virus

de Epstein-Barr

Sr. Editor:

La encefalomielitis aguda diseminada es una enfermedad infla-
matoria y desmielinizante, poco frecuente en la infancia. La forma
de presentacion clinica incluye desde sintomas inespecificos de in-
feccion aguda (fiebre, vomitos, cefalea, etc.) hasta sintomas neuro-
l6gicos diversos (déficit motores, alteracion del sensorio, convul-
siones, etc.) que suelen constituir el cuadro clinico dominante!.
Habitualmente, las manifestaciones neurologicas siguen un curso
agudo y monofasico, aunque pueden aparecer recidivas durante
las primeras semanas de evolucion del proceso?. La recuperacion,
en las formas tipicas de curso monofisico, suele ser total, si
bien en el 10-20% de los casos persisten los déficit neuroldgicos?.

Etiopatogénicamente, la teorfa mas aceptada postula que, tras
un proceso infeccioso, se producirian cambios en la regulacion
autoinmune seleccionando células T especificas antimielina que
desencadenarian la enfermedad. No obstante, la patogénesis
exacta estd todavia por dilucidar.

Figura 1. TC craneal. Imdgenes de hipodensidad en sus-
tancia blanca del drea occipital izquierda y sus-
tancia gris y blanca del lobulo parietal derecho.
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En fechas recientes, Curcoy et al* han comunicado un caso de
encefalomielitis aguda diseminada en un nino de 4 anos de edad,
secundario a varicela, que fue tratado con dexametasona e in-
munoglobulinas y requirié ventilacién mecanica durante los
primeros 9 dias. Hemos tenido oportunidad de asistir un caso si-
milar con algunas peculiaridades (etiologia, evolucion) que se
desea destacar.

Se trataba de una nina de 17 meses de edad que acude a la uni-
dad de Urgencias por presentar un trastorno de la marcha caracteri-
zado por cojera izquierda, iniciado 48 h antes, al que en las dltimas
horas se asoci6 debilidad de extremidad superior izquierda, somno-
lencia y decaimiento. La paciente se encontraba afebril, irritable, es-
cala de coma de Glasgow de 15, con hemiparesia flacida izquierda,
ROT a 3 en extremidades derechas, ROT a 4 en extremidades iz-
quierdas y signo de Babinsky izquierdo positivo.

Las exploraciones complementarias hemograma y bioquimica,
fueron normales. Liquido cefalorraquideo (LCR), citologia y bioqui-
mica, normales; PCR (herpes simple, herpes 6, Epstein-Barr [VEB],
varicela-zéster, citomegalovirus, enterovirus, bacilo de Koch y
Creutzfeltd-Jakob), negativas; cultivos, negativos.

Al ingreso se realizo EEG (ritmo de fondo irregular con frecuencia
lenta difusa y paroxismos intermitentes) y TC craneal (fig. 1) que
mostrd lesiones dispersas hipodensas en la sustancia blanca y gris
de ambos hemisferios cerebrales. Con el diagnostico clinico de en-
cefalomielitis aguda diseminada, se realizo RM cerebral (fig. 2) que

Figura 2. RM. Densidad protonica con lesion biperinten-
sa en sustancia blanca del lobulo frontal iz-
quierdo, lobulos occipitales, ganglios de la base
derechos y sustancia gris de l6bulos parietal de-
recho y occipital izquierdo.
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encontré numerosas lesiones de sustancia blanca subcorticales su-
pratentoriales, bilaterales y asimétricas, iniciando tratamiento con de-
flazacort (3 mg/kg/dia), durante 10 dias con pauta descendente pro-
gresiva en 4 semanas. El estudio seroldgico de infecciones virales
mostro IgM e 1gG positivas frente a VEB, con IgG anti-EBNA (EIA)
negativo, siendo negativo para citomegalovirus, herpes simple, va-
ricela-zéster, sarampion, parotiditis y parvovirus. A partir del cuarto
dia de tratamiento se evidencié una clara mejoria clinica, siendo
dada de alta a los 16 dias, con marcha independiente y utilizacién de
extremidad superior izquierda para manipulaciones y juego. En la
actualidad, a los 2 meses de la evolucion, la exploracion fisica y neu-
rologica son normales, con disminucion manifiesta de las lesiones
apreciadas en la RM cerebral.

Los hallazgos patogénicos fundamentales de la encefalomie-
litis aguda diseminada asientan tanto en la sustancia blanca
como en la sustancia gris del cerebro, si bien la afectacién ma-
yoritaria se encuentra en la sustancia blanca y se caracteriza por
desmielinizacion perivascular y edema, con axones relativamen-
te conservados. Esta reaccion inflamatoria se supone secunda-
ria a una respuesta autoinmune postinfecciosa. Los agentes in-
fecciosos relacionados con la encefalomielitis aguda diseminada
son numerosos. En las revisiones académicas se citan virus (sa-
rampion, rubéola, varicela, parotiditis, herpes, VEB, enterovi-
rus, citomegalovirus), bacterias (Haemophilus influenzae, es-
treptococo, tétanos, micoplasma) y otros agentes menos
prevalentes (virus de la hepatitis B, Brucella, hongos); asi mis-
mo, se ha descrito su presencia tras inmunizacion®.

En nuestro medio, en los Gltimos afos, se han publicado dos
series de encefalomielitis aguda diseminada (Gomez-Gosalvez et
al> y Guitet el al). La primera es una revision retrospectiva de
7 pacientes de los cuales se identificé serologia viral positiva
(Coxsackie B) en dos, en suero y LCR; la segunda presenta
10 casos entre los cuales se identifico el agente infeccioso (en-
terovirus) en uno solo, en LCR. Nosotros hemos identificado in-
feccion aguda por VEB (IgM-IgG positivas, 1gG anti-EBNA nega-
tivo) en el contexto de la encefalomielitis aguda diseminada,
sin otros datos que hicieran sospechar una mononucleosis in-
fecciosa.

Si bien la asociacion entre infeccion por VEB y encefalomieli-
tis aguda diseminada no es un hecho nuevo® ni excepcional
(en una revision reciente de Hung et al’, a propésito de 50 ca-
s0s, el 22% estaban asociados a infeccion por VEB), en nuestro
medio no hemos encontrado casos descritos al respecto.

El diagnodstico de la enfermedad se basa en la sintomatolo-
gia, negatividad de otras exploraciones complementarias y ha-
llazgos en la RM. No obstante, con frecuencia se realiza de ma-
nera retrospectiva o por exclusion, ya que la evidencia de
lesiones desmielinizantes en RM, pilar fundamental para el diag-
nostico, no es patognomonica de la encefalomielitis aguda di-
seminada, sino que puede presentarse también en la esclerosis
multiple, enfermedad de Lyme, vasculitis, panencefalitis esclero-
sante subaguda, etc., procesos junto con las encefalitis infeccio-
sas, que deben tenerse en cuenta en el diagnostico diferencial
de la enfermedad.

La evolucion no parece depender de la etiologia y si de la res-
puesta a la administracion precoz de glucocorticoides, terapia de
primera eleccion hasta la fecha, con un pronéstico relativamente
bueno en los casos que responden rapidamente a la corticote-
rapia. Para el resto de los casos, el tratamiento con inmunoglo-

bulinas y plasmaféresis debe ser considerado una alternati-
vals10

Como conclusién, ante un cuadro clinico compatible con en-
cefalomielitis aguda diseminada (sintomatologia indicativa de
encefalitis, hallazgos inespecificos en el LCR y nula o escasa tra-
duccion en la TC craneal inicial) se deberia realizar lo antes po-
sible una RM craneomedular vy, si se evidencian lesiones des-
mielinizantes y de sustancia blanca que apoyen el diagndstico
inicial, debe valorarse de forma precoz el tratamiento con corti-
coides, ya que hasta la actualidad es el Gnico tratamiento eficaz
demostrado. El VEB debe considerarse como factor asociado a
este proceso y, por ello, debe ser incluido en el diagndstico etio-
16gico de la misma.
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