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Respuesta espectacular 
de una encefalomielitis 
aguda diseminada tras altas
dosis de esteroides

Sr. Editor:

La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) consiste en una

desmielinización inflamatoria que afecta sobre todo a la sustan-

cia blanca subcortical. Es una enfermedad monofásica, aunque a

veces puede ser polifásica, en cuyo caso hay que plantearse el

diagnóstico diferencial con una esclerosis múltiple1. Se caracte-

riza por afectación neurológica multifocal que suele asociar pró-

dromos de enfermedad viral. Las pruebas de laboratorio son

poco concluyentes. El diagnóstico se basa en la resonancia mag-

nética (RM), que muestra lesiones desmielinizantes, hiperinten-

sas en T2, en el mismo estadio evolutivo, con frecuencia bilate-

rales, de predominio en la sustancia blanca hemisférica, aunque

la sustancia gris también puede estar afectada2.

En cuanto al tratamiento, se ha visto que el uso de altas dosis

de metilprednisolona frente a las dosis clásicas podría acortar la

duración de los síntomas neurológicos y detener su progresión1.

Se expone un caso de EMAD que tuvo una rápida mejoría clíni-

ca con metilprednisolona a altas dosis.

Se trataba de un niño de 6 años que desde hace 9 días presenta-

ba vómitos, dolor abdominal, decaimiento y anorexia. En los 2 días

previos al ingreso se añadió debilidad progresiva en miembros in-

feriores con cierta dificultad para caminar. El primer día tuvo fiebre

hasta 39 °C y el resto de días febrícula. Había recibido la vacuna tri-

ple vírica y la difteria-tétanos-pertussis acelular (19 días antes), pre-

sentando fiebre durante las primeras 72 h. No refería otros antece-

dentes importantes ni infecciones respiratorias ni digestivas.

En la exploración estaba afebril, consciente y orientado. Presenta-

ba dismetría, disdiadococinesia y ataxia, así como pérdida de fuerza

en extremidades inferiores que imposibilitaba el ortostatismo, hi-

perreflexia generalizada, signo de Babinski bilateral, clonus aquíleo

bilateral, globo vesical recurrente, priapismo y rigidez de nuca. Ade-

más existía un nivel sensitivo medular T8-T9.

Los análisis elementales fueron normales. Se realizó una punción

lumbar, que mostró: leucocitos, 150/�l (90% polimorfonucleares),

proteínas 47 mg/dl y glucosa, 58 mg/dl.

Se decidió su ingreso, iniciándose tratamiento con cefotaxima a

200 mg/kg/día que se suspendió a las 36 h dadas la negatividad del

cultivo de líquido cefalorraquídeo (LCR) y evolución poco compati-

ble con meningitis bacteriana. Se inició entonces tratamiento con

aciclovir por la sospecha de encefalitis herpética. Ante la mala evo-

lución del cuadro, se realizó una RM craneal y medular, y se admi-

nistró una dosis de metilprednisolona a 2 mg/kg/día. En la RM se

observaron lesiones desmielinizantes bilaterales y multifocales en

sustancia blanca y sustancia gris, así como lesiones intramedulares

cervical y dorsal alta (figs. 1 y 2).

Con el diagnóstico de EMAD de probable origen posvacunal, se

suspendió el aciclovir y se inició tratamiento con metilprednisolona

a dosis de 30 mg/kg/día, durante 5 días para continuar posterior-

mente a dosis de 1 mg/kg/día durante 10 días más. A las 24 h de ha-

ber iniciado el tratamiento con bolos de esteroides ya se observó

una mejoría neurológica espectacular, recuperando el ortostatismo y

la marcha. Evolucionó favorablemente a lo largo de los días siguien-

tes, observándose al alta una resolución casi completa. Un mes des-

pués la resolución era completa.

En la EMAD se distinguen dos grupos: postinfecciosa3 y pos-

vacunal4. La postinfecciosa se ha relacionado sobre todo con

agentes virales, siendo los más frecuentemente implicados el

virus del sarampión, de la varicela y de la rubéola. Otra forma

común de EMAD es la que se produce tras una vacuna. Esta

forma es clínicamente indistinguible de la postinfecciosa, salvo

que afecta con mayor frecuencia al sistema nervioso periférico.

Se ha relacionado con numerosas vacunas, con mayor frecuen-

cia con la vacuna del sarampión, la parotiditis y la rubéola2,4.

La etiopatogenia es desconocida, pero se piensa que es un

proceso autoinmune. La mayoría de los niños tienen un buen

curso evolutivo, si bien no se ha descrito en la literatura médica

ninguno tan espectacular como el que estamos tratando aquí.

Una minoría (11%) quedará con secuelas neurológicas que van

desde moderadas a graves5. Una vez que se ha establecido el

diagnóstico de EMAD, el tratamiento suele comenzar con

3-5 días de metilprednisolona intravenosa (20-30 mg/kg/día), se-

guido o no de prednisolona oral, comenzando con 2 mg/kg/día

que se van disminuyendo a lo largo de 4-6 semanas. La mayo-

ría mejoran con metilprednisolona, pero si ésta falla, se pueden

utilizar inmunoglobulinas, plasmaféresis o citotóxicos.

En un amplio estudio observacional, analizan su experiencia

con dosis altas, y comparan la evolución con los niños tratados

con la dosis clásica, observándose una mejoría más rápida en el

grupo tratado con pulsos de metilprednisolona. De acuerdo
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Figura 1. RM cerebral
coronal potenciada en
T2. Lesiones hiperinten-
sas asimétricas de pre-
dominio en sustancia
blanca subcortical.

Figura 2. RM cerebral
coronal potenciada en
T2. Lesiones hiperinten-
sas en tálamo.
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con la literatura médica existente se puede considerar la metil-

prednisolona intravenosa a altas dosis como el tratamiento de

elección en esta enfermedad, como lo apoya la clara y rápida

mejoría experimentada por nuestro paciente.
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Hipoglucemia debida 
a insuficiencia suprarrenal
secundaria a déficit de CRH

Sr. Editor:

En el período neonatal la insuficiencia suprarrenal es un pro-

ceso muy infrecuente y la gran mayoría de los casos se debe a

insuficiencia suprarrenal primaria, siendo excepcionales las for-

mas secundarias y terciarias1-4.

Presentamos el caso de un paciente de 3 años y medio, que nació

de una gestación de 38 semanas, sin complicaciones salvo la sospe-

cha de crecimiento intrauterino retardado. El peso de recién nacido

fue de 2.560 g y el test de Apgar al minuto de 9 y a los 5 min de 10.

Fue ingresado en la unidad de cuidados intermedios neonatales, por

riesgo de infección neonatal, al ser hijo de una madre portadora de

estreptococo del grupo B y no haber recibido tratamiento previo al

parto. El examen físico presentaba un aspecto pletórico, una presión

arterial de 65/39 mmHg, un pene de 3,5 cm de longitud y ambos

testes en el escroto de 1,5 ml de volumen. No se observaron zonas

de hiperpigmentación, el resto del examen físico fue normal. En el

hemograma llevado a cabo para descartar una fórmula leucocitaria

infecciosa, se observo un hematócrito de 68,9%, y fue diagnosticado

de policitemia. Aproximadamente a las 12 h de vida se apreció que

el recién nacido presentaba frecuentes temblores, lo que motivó que

se llevase a cabo una determinación de la glucemia, observándose

unos valores de 23 mg/dl, y se inició el aporte de glucosa intrave-

nosa. Se realizó una exanguinotransfusión parcial, al considerar

que la hipoglucemia podía ser secundaria a la policitemia. Durante

las 24-48 h siguientes realizó varios episodios de hipoglucemia a pe-

sar de recibir aportes adecuados de glucosa por vía intravenosa

(4-8 mg/kg/min), y de estar recibiendo alimentación oral con fór-

mula adaptada cada 3 h. Aproximadamente a las 58 h de vida y

ante una hipoglucemia se llevó a cabo una extracción de sangre

para determinar los valores de cortisol, hormona del crecimiento

(GH), e insulina, así como guardar una muestra de suero para pos-

teriores determinaciones. En este momento se administró una dosis

de hidrocortisona (11 mg por vía intravenosa); no se volvieron a re-

petir las hipoglucemias y permitiendo la retirada de los aportes in-

travenosos de glucosa.

En la determinación analítica se observaron unos valores de corti-

sol en sangre de 2 �g/dl, valores confirmados en una nueva determi-

nación. Ante el diagnóstico de hipocortisolismo y considerando que

la causa más frecuente de déficit de cortisol es por alteraciones en la

glándula suprarrenal se llevó a cabo un test de estimulación con cor-

ticotropina (ACTH), mostrando una respuesta normal (tabla 1), lo que

permitió definir que la capacidad funcional de la glándula suprarrenal

era normal. Una ecografía abdominal mostró glándulas suprarrenales

de tamaño y estructura ecográfica normales. Una resonancia magné-

tica no mostró alteraciones en el área hipotálamo-hipofisaria.

Se realizó una prueba de hipoglucemia insulínica para descartar

causas secundarias y terciarias de insuficiencia suprarrenal. Durante

la prueba presentó una hipoglucemia grave (tabla 1). No se obser-

vó elevación de la ACTH, y presentó unos valores plasmáticos de

cortisol inferiores a lo esperado (tabla 1). En esta misma prueba la

respuesta de la hormona de crecimiento fue normal (tabla 1). Tras

dicha prueba se inicio tratamiento con cortisol (10 mg/m2 de super-

ficie corporal) dividido en 3 dosis (50% de la misma por la mañana

y un 25% antes de la comida y cena).

A los 3 años de vida, para determinar si la insuficiencia suprarre-

nal era secundaria o terciaria se llevó a cabo una prueba de estimula-

ción con hormona estimulante de la corticotropina (CRH) (tabla 1)

que puso de manifiesto una respuesta adecuada de ACTH (tabla 1) y

unos valores de cortisol inferiores a los esperados.

Las causas de insuficiencia suprarrenal secundarias y tercia-

rias, que sólo afecten a la CRH y/o la ACTH son excepcionales,

tanto en el período neonatal como en otras fases de la vida; de

hecho, en la búsqueda bibliográfica que hemos llevado a cabo

no hemos visto descrito ningún caso de insuficiencia suprarrenal

secundaria o terciaria, sin ir asociada a otras alteraciones hipo-

tálamo-hipofisarios. Sí hay descritos casos de insuficiencia su-

prarrenal secundarios a anencefalia1 o a diferentes procesos que

lesionan la hipófisis o el hipotálamo (hipoxia, traumatismos cra-

neales, procesos infiltrativos). Estos cuadros suelen presentar las

manifestaciones secundarias al proceso infiltrativo y/o a múlti-

ples déficit hormonales. En el presente caso no se observaron

alteraciones estructurales del área hipotálamo-hipofisaria. Y la al-

teración, según se desprende de las pruebas realizadas, era hi-

potalámica. Nuestro paciente tuvo una respuesta inadecuada a

la prueba de hipoglucemia, sin elevación de la ACTH y eleva-

ción del cortisol por debajo de lo esperado. Sin embargo, se

produjo un aumento de ACTH tras la estimulación con CRH, lo

que indica un normal funcionamiento de la hipófisis. La eleva-

ción del cortisol observado, tras la hipoglucemia, sin previo au-

mento de la ACTH podría ser debida al efecto de las catecola-
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