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Encefalomielitis aguda diseminada tras infeccion por herpes virus

Acute disseminaled encephalomyelitis afler herpes virus infection
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Resumen

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM, por sus siglas en inglés) es un proceso inflamatorio y desmielinizante
rapido del sistema nervioso central (SNC), afectando la sustancia blanca principalmente, pero también la sustancia gris. Suele
ocurrir tras infecciones virales o vacunas. Se presenta el caso de una paciente de 26 afios con sintomas sensoriales y debilidad
en extremidades izquierdas. Las pruebas muestran lesiones cerebrales y cerebelosas con posible desmielinizacion. Se sospecha
ADEM debido a antecedentes de herpes zoster. Se administran corticosteroides con evolucion satisfactoria. La ADEM es un
proceso grave que puede afectar a nifios y adolescentes, y presenta hallazgos en resonancia magnética similares a Esclerosis
Multiple (EM). El diagnostico es excluyente, el tratamiento es con corticosteroides, pero puede dejar secuelas.
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Abstract

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is a rapid inflammatory and demyelinating process of the central nervous
system, mainly affecting the white matter, but also the gray matter. It usually occurs after viral infections or vaccinations. The case
of a 26-year-old patient with sensory symptoms and weakness in the left extremities is presented. Tests showed brain and cerebe-
llar lesions with possible demyelination. ADEM is suspected due to a history of herpes zoster. Corticosteroids are administered
with satisfactory evolution. ADEM is a serious process that can affect children and adolescents and presents MRI findings similar
to Multiple Sclerosis. The diagnosis is exclusionary, the treatment is with corticosteroids, but it can leave sequelae.
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Introduccién

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM, por
sus siglas en inglés) es una enfermedad caracterizada por
la inflamacion y desmielinizacion stbita con especial
predileccion por la sustancia blanca, no obstante, ciertas
regiones de sustancia gris como son los ganglios de la
base o la médula espinal, también se pueden ver afec-
tados. Dicha dolencia suele manifestarse pasadas entre
una y dos semanas a un proceso virico o una vacunacion.

Presentamos el caso de una paciente de 26 afios con
alteracion de la sensibilidad y debilidad de boca, brazo y
pierna izquierdos que, gracias a las pruebas de imagen,
fue correctamente diagnosticada y recibi6 un diagnostico
precoz evitando mayores secuelas posteriores.

Caso clinico

Se presenta una paciente de 26 afios, que acude al ser-
vicio de urgencias de nuestro centro hospitalario por altera-
cién sensitiva peribucal izquierda de varios dias de evolu-
cion, y un episodio de debilidad en pierna y mano izquierda
de unos minutos de duracion, con resolucion del mismo.
No relata cuadros de focalidad neurologica previos.

Como antecedente la paciente presentd, una
semana antes, un herpes zoster en region dorsal poste-
rior izquierda, y actualmente se encuentra en tratamiento
con Valaciclovir.

A la exploracién fisica se objetiva hipoestesia peri-
bucal izquierda, siendo el resto de la sensibilidad superfi-
cial normal. En el resto de la exploracion se visualiza dis-
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metria en la prueba cerebelosa de talon-rodilla en el lado Los estudios radioldgicos ponen de manifiesto a

izquierdo, dificultad para realizar la marcha en tandem nivel encefalico la existencia multiples lesiones de hiper-
y alteracion de los reflejos osteotendinosos con hiperre- sefal localizadas a nivel de sustancia blanca bilateral
flexia bilateral de predominio izquierdo. Los valores ana- con afectacion de la interseccion cortico-subcortical, asi
liticos no muestran alteraciones significativas. como lesiones infratentoriales que afectan a troncoencé-

Dada la clinica de la paciente, se sospecha la exis- falo, bulbo, pedunculos cerebelosos medios bilaterales
tencia de patologia de primera motoneurona y se pro- y a hemisferio cerebeloso derecho (Figura 1). Dichas
pone realizar pruebas complementarias de imagen lesiones presentan -tras la administracion de contraste
(RM cerebral y cervical) a fin de descartar patologia paramagnético- diversas areas de realce irregular por el
inflamatoria del SNC. mismo (Figura 2).

Figura 1. RM cerebral en los tres planos del espacio en diferentes secuencias al momento del diagnéstico. A 'y B) RM cerebral corte
axial (A) y sagital (B) secuencia FLAIR. Se objetiva hiperintensidades nodulares en la sustancia blanca periventricular. Cy D) RM cere-
bral corte sagital secuencia FLAIR. Afectacion a nivel del troncoencéfalo (C) con presencia de dos lesiones ovoideas marcadamente
hiperintensas, que también son visibles en cuerpo calloso y cerebelo (D). E) RM cerebral corte axial T2. Se objetiva hiperintensidades
nodulares en la sustancia blanca periventricular. F y G) RM axial con contraste paramagnético, donde se evidencia captacion de
contraste de manera periférica de las lesiones antes descritas.

Figura 2. A) RM corte sagital secuencia FLAIR dos meses una vez iniciado el tratamiento. Se manifiesta una reduccién en el nime-
ro y tamaio de las lesiones localizadas en sustancia blanca. B) RM cerebral corte axial T2. Mejoria radiolégica con disminucion de
lesiones hiperintensas presentes en sustancia blanca.
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Estos hallazgos radioldgicos estan en relacion con
probables areas de desmielinizacion.

Se solicitan nuevas pruebas de laboratorio, desta-
cando una serologia [gM-CMV positiva.

Los hallazgos radiologicos y el antecedente de
herpes zdster dorsal izquierdo la semana previa son com-
patibles con encefalomielitis diseminada aguda (ADEM)
como primera opcidn, si bien no se puede descartar por
completo enfermedad desmielinizante tipo EM.

Se realiza una puncién lumbar y se inicia trata-
miento con bolos de metilprednisolona EV 1gr durante 5
dias, tras los cuales refiere mejoria de la sintomatologia.
También se lleva a cabo una nueva serologia apreciando
IgG anti-VVZ positiva.

Al cabo de un mes ,se decide realizar una nueva
resonancia magnética cerebral para valorar la evolucion
de las lesiones, en la cual persisten las lesiones de hiper-
seflal supra e infratentoriales previamente visualizadas,
sin bien en este nuevo estudio la mayoria de ellas pre-
sentan una disminucion significativa de tamafio, junto
con una importante disminucion del realce tras la admi-
nistraciéon de contraste paramagnético, siendo dichos
hallazgos compatibles con una encefalomielitis disemi-
nada aguda (ADEM) en proceso de resolucion.

Discusion

La encefalomielitis diseminada aguda (ADEM) es
una desmielinizacion de la sustancia blanca del SNC
aguda y grave, por lo general, desencadenada por una
respuesta inflamatoria a infecciones virales recientes
(generalmente 1-2 semanas previas) y a vacunas, siendo
el curso de la enfermedad monofasico.' La sustancia gris
(especialmente los ganglios basales) también suele estar
afectada, al igual que la médula espinal, si bien, con una
frecuencia menor?

Epidemiologicamente afecta a 0,8 por 100.000 habi-
tantes/aflo y con mayor frecuencia en nifios y adoles-
centes con respecto a los adultos®* Al contrario que la
mayoria de las enfermedades desmielinizantes, la ADEM
presenta ligera predominancia por el sexo masculino?

El inicio de los sintomas puede estar precedido, por
una fase prodrémica asociada con fiebre, mialgia y malestar
general. La clinica habitual del cuadro incluye, disminu-
cion del nivel de conciencia que varia desde letargo hasta el
coma, convulsiones y sintomas neurolégicos multifocales
como hemiparesia y tetraparesia, asi como, paralisis de los
nervios craneales y trastornos del movimiento.? En ciertas
ocasiones, los trastornos del comportamiento, que abarca
desde irritabilidad, depresion, delirios, hasta la psicosis,
pueden dominar los sintomas?

Los hallazgos radioldgicos en la tomografia com-
putarizada (TC), especialmente aquellos en fase aguda,
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pueden pasar desapercibidos o ser inexistentes. La reso-
nancia magnética (RM) es la técnica de imagen de elec-
cion. Las lesiones varian desde lesiones puntiformes hasta
grandes areas tumefactas, mostrandose hiperintensas en
secuencia T2, con realce en anillo cerrado o abierto tras
la administracion de contraste paramagnético, asi como,
restriccion a la difusién hidrica periférica, siendo sus
caracteristicas por tanto, similares a las de otras enfer-
medades desmielinizantes como la esclerosis multiple
(EM).'? La distribucion de las lesiones predomina en la
interfase cortico-subcortical de la sustancia blanca supra-
tentorial de manera bilateral, aunque asimétrica (mas
pronunciado que en la EM).! La afectacion de la cor-
teza cerebral, los talamos y el tronco del encéfalo, pese
a que es infrecuente, ayuda a diferenciarla de la EM2?®
Las lesiones en el momento del diagnéstico pueden pre-
sentar caracteristicas radiologicas con diferentes grados
de realce y restriccion a la difusion hidrica.! En las RM
de seguimiento, es imprescindible para el diagndstico de
EMAD, la ausencia de aparicion de nuevas lesiones. La
desaparicion de las mismas, el menor grado de realce con
el contraste y la menor restriccion a la difusion hidrica,
se relaciona con la mejoria clinica del paciente.'

El LCR suele estar alterado en presencia de EMAD,
con un aumento moderado de los niveles de leucocitos y
proteinas. A su vez, es caracteristica la presencia de anti-
cuerpos de inmunoglobulina G anti-MOG?}

El diagnoéstico de la ADEM es de exclusion, inclu-
yendo en el diagnéstico diferencial una amplia gama
de enfermedades desmielinizantes, en especial la
EM, siendo necesario para su diagndstico definitivo la
ausencia de nuevos brotes."?

El tratamiento inicial esta basado en corticoides,
requiriendo el uso de inmunoglobulinas o ciclofosfa-
mida en pacientes refractarios a esteroides? La recupe-
racion completa al mes del inicio del tratamiento oscila
entre el 50-60%, permaneciendo diferentes secuelas
hasta en el 30%. Un pequefio porcentaje de pacientes
(10-20%) pueden sufrir un curso fulminante llegando
incluso a la muerte, debido a complicaciéon hemorra-
gica, conocida con leucoencefalitis hemorragica aguda
(enfermedad de Hurst)?

Consideraciones finales

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM)
continua siendo un diagndstico de exclusion, el reco-
nocimiento en la presentacion clinica y las diferentes
pruebas diagnosticas, asi como la evolucion y segui-
miento posteriores son esenciales para la identifica-
cion de la misma y la implantacion del tratamiento ade-
cuado correspondiente.
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