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CAsoO CLiNICO

Encefalitis limbica secundaria
a policondritis recidivante

Limbic encephalitis secondary to relapsing polychondritis

Oscar Leonardo Bravo-Ruiz,"* Yesica Eleanet Garcia-Ortega,*
Missael De Jesus Salcedo-Herndndez,*
Mario Alberto Mireles-Ramirez,* Héctor Alberto Gonzalez-Usigli*

RESUMEN. Introduccién: La policondritis recidivante (RP) es una enfermedad reumatolégica
multisistémica. Se estima que 3% de los pacientes con RP presentan manifestaciones neurolégicas, siendo la
encefalitis limbica una de las més importantes. La fisiopatologia de la encefalitis limbica en RP atn no es del
todo comprendida; no obstante, los pacientes que presentan esa manifestacién tienen un mal prondstico de
evolucién. El objetivo de la presentacién del caso clinico es difundir los datos pivote de una manifestacién poco
frecuente con el fin de recibir tratamiento oportuno. Caso clinico: Masculino de 43 afos de edad, diestro,
presenté aumento de volumen de ambos pabellones auriculares con hipertermia y dolor a la palpacidn,
posteriormente, pérdida de memoria reciente y cambios conductuales, luego de un mes continué con afasia
y crisis epilépticas acompafiadas de movimientos estereotipados orales. Fue abordado bajo el diagndstico
de encefalitis limbica y buscando la causa primaria se hizo hincapié en la exploracién fisica de pabellones
auriculares. Conclusiones: La encefalitis limbica en pacientes con RP es poco frecuente; sin embargo,
se cuenta con datos pivote para realizar el diagndstico oportunamente y tratar de delimitar el dafio tanto
neuroldgico como sistémico. Conclusion: La encefalitis limbica debe considerarse dentro las manifestaciones
secundarias a PR.
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inmunosupresores.

ABSTRACT. Introduction: Relapsing polychondritis. (RP) is a multisystemic rheumatic disease. It is
estimated that 3% of RP patients present neurological manifestations. Being limbic encephalitis one of the
most important. The pathophysiology of limbic encephalitis in RP is not yet fully understood, however, patients
with this manifestation have a poor prognosis for evolution. The objective of the presentation of the clinical case
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is to disseminate the pivotal data of a rare manifestation in order to receive timely treatment. Clinical Case:
A 43-year-old male, right-handed, increased volume of both atrial pavilions with hyperthermia and palpation
pain, subsequent, recent memory loss and behavioral changes, after 1 month with aphasia and seizures
accompanied by stereotyped oral movements, which was approached under the diagnosis of limbic encephalitis
and looking for the primary cause, the physical examination of ear pavilions was emphasized. Discussion:
Limbic encephalitis in patients with RP is rare, however, there are pivotal data to make the diagnosis in a
timely manner and try to delimit the damage both neurologically and systematically. Conclusions: Limbic
encephalitis should be included in manifestations secondary to PR.

Keywords: Relapsing polychondritis, limbic encephalitis, epileptic seizures, auricular pavilions,

immunosuppressants.
INTRODUCCION

La policondritis recidivante (RP) es una enfer-
medad reumatoldgica multisistémica que se
caracteriza por brotes recurrentes de inflama-
cién que afectan el cartilago auricular, nasal,
laringeo y bronquial.’® Puede presentar afec-
cién sistémica, principalmente cardiovascular
(24-54%),** se estima que 3% de los pacientes
con RP tiene afeccién neuroldgica, y cuando
ocurre la convierte en una patologia con clinica
amplia.®” Dentro de las principales manifesta-
ciones neuronales en RP se encuentran: neuro-
patias craneales del quinto y séptimo nervios
craneales, ictus, crisis epilépticas, delirio, de-
mencia y encefalitis limbica.

La encefalitis limbica se ha relacionado con
pacientes con RP, quienes clinicamente pre-
sentan las siguientes manifestaciones: dete-
rioro cognitivo, crisis epilépticas, movimientos
anormales estereotipados e involucramientos
neuropsiquiatricos tales como depresion, ansie-
dad, alucinaciones y cambios conductuales,®!!
aunque es una presentacién inusual de la en-
fermedad. Una exploracion fisica de pabellones
auriculares nos orienta a obtener datos pivotes,
y asi reposicionar a la RP de ser una de las dl-
timas causas en el abordaje, a nuestra primera
impresion diagnostica, lo que contribuye a pres-
cribir el tratamiento oportuno.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente masculino de 43 afios que acude al
servicio de urgencias debido a que desde hace
tres meses presentd alteraciones en la me-
moria reciente y cambios conductuales. Refi-
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rieron notarlo «tranquilo», fue tratado como
una probable encefalopatia de Wernicke sin
mejoria tras el tratamiento con complejo B.
Dos meses después del evento presentd afa-
sia durante media hora, lo que se atribuyé al
diagnodstico de ataque isquémico transitorio,
por lo cual se instauré tratamiento a base de
acido acetilsalicilico. Posteriormente present6
un episodio de crisis epilépticas caracteriza-
das por dextroversién de la mirada y posicién
tonica de las extremidades superiores con una
duracién de aproximadamente 20 minutos,
acompanadas de pérdida del control de esfin-
teres, motivo por el cual se decidid inicio de
valproato de magnesio, cuatro meses poste-
riores presentd postura disténica con cuerpo
inclinado a la derecha con una duracién de
minutos, seguida de mioclonias de extremi-
dades superiores, las cuales se autolimitaban
en cuestién de minutos. Después de 30 dias
del evento continué con otro episodio de las
mismas caracteristicas desencadenado por el
desvelo, agregandose disartria posterior al
evento y movimientos estereotipados orales.
Acude a valoracién hospitalaria donde se ini-
cia tratamiento con ceftriaxona a dosis me-
ningeas y posteriormente aciclovir durante
siete dias, sin presentar mejoria clinica.

Cuenta con los siguientes antecedentes: car-
ga genética para hipertensién arterial sistémica
y diabetes mellitus, tio paterno con enfermedad
de Parkinson, consumo de alcohol desde los 16
anos, el cual fue suspendido dos anos antes del
inicio de los sintomas, con un patrén de consu-
mo cada siete dias hasta llegar a la embriaguez,
consumo de cocaina hace 18 afios (en una sola
ocasién).
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A su arribo a nuestra unidad se encontrd
alerta, al estimulo verbal siguié el origen de la
voz, y objetos con la mirada, con un habla poco
entendible, con lenguaje escrito conservado,
obedece 6rdenes sencillas, pero se distrae con
facilidad y tiende a la agresividad. Al realizar
la evaluacién neurolégica encontramos nervios
craneales sin alteraciones, motor con tono y tro-
fismo adecuados, fuerza en extremidades no va-
lorado objetivamente debido a poca cooperacién
del paciente, pero vencia gravedad. Reflejos de
estiramiento muscular global ++/++++ asi como
respuesta plantar indiferente bilateral.

Inicia abordaje diagnéstico con los siguien-
tes estudios:

Estudio Resultado

Ecocardiograma Normal

Mielocultivo Sin crecimiento
Pruebas de funcién tiroidea TSH: 4.02, T4L: 0.94
Anticuerpos antitiroglobulina 2.2

PCR para citomegalovirus, Negativo

virus herpes y

M. tuberculosis en LCR
Puncion lumbar Aspecto agua de roca.
Leucocitos: 0, glucosa:

42.5, proteinas: 58.5.

Cultivos y tinciones Negativas
de puncién lumbar

Anticuerpos anti-NMDA Negativo
Antigeno anti-Borrelia burg- <5, IgM: 0.3

dorferi lgG (ambos negativos)

Se realizé resonancia magnética, la cual
muestra lesiones hiperintensas en nucleo cau-
dado, sustancia blanca e hipocampos no captan-
tes de gadolinio (Figura 1).

Durante su estancia se inicié tratamiento
empirico con metilprednisolona e inmunoglo-
bulina a una dosis ponderal de 2 g/kg sin res-
puesta favorable debido a la presencia de fie-
bre. A la exploracion fisica llama la atencién
la presencia de eritema en pabellones auricu-
lares y aumento de volumen que se limita al
hélix, por lo cual se solicité valoracién por reu-
matologia, se realiza el diagnéstico de RP con
afeccion neurolédgica, se inicia tratamiento con
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ciclofosfamida, tras su tercer ciclo se observo
mejoria, pero con secuelas de epilepsia, reinte-
grandose a sus actividades laborales y cotidia-
nas dos anos después.

Al seguimiento a dos afios en consulta ex-
terna el paciente continua con epilepsia y dete-
rioro cognitivo leve, aunque es independiente
para la mayoria de las actividades de la vida
cotidiana.

DISCUSION

La afeccién neurolégica en RP aparece en
aproximadamente 3%.° Las neuropatias cra-
neales del quinto y séptimo nervios craneales,
ictus, crisis epilépticas, delirio, demencia y en-
cefalitis limbica son manifestaciones neurolé-
gicas de RP.? El paciente se presenté con datos
clinicos de encefalitis limbica por cambios en
el comportamiento, crisis epilépticas, deterio-
ro cognitivo y movimientos estereotipados oro-
linguales aunados a la sospecha clinica de RP,
se descartaron otras causas mas frecuentes de
encefalitis limbica tales como encefalopatia de
Hashimoto, lupus eritematoso sistémico del
SNC, linfoma intravascular, condiciones para-
neoplésicas, postencefalitis herpéticas y ence-
falitis anti-NMDA.°

Hasta un tercio de los pacientes con RP tie-
nen una enfermedad concomitante que incluye:
vasculitis sistémica, enfermedad dermatolégi-
ca, hematoldgica u otra enfermedad reumatica
sistémica.'>!® La RP no tiene un biomarcador
especifico; el diagnéstico se establece median-
te la variedad de manifestaciones clinicas que
se incluyen en los criterios de McAdam’s, los
cuales son: condritis auricular bilateral, po-
licondritis no erosiva seronegativa, condritis
nasal, inflamacién ocular, condritis en las vias
respiratorias y dafno vestibular, el diagnésti-
co se realiza con un criterio y hallazgos histo-
patolégicos compatibles o la presencia de dos
criterios clinicos y respuesta a dosis altas de
esteroides o terapia inmunosupresora (como es
el caso del paciente).!?!3

En cuanto al tratamiento no hay muchos
estudios que den a conocer el esquema de
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Figura 1: A) Resonancia magnética de encéfalo en la cual se observa hiperintensidad en T2. B-F) FLAIR a nivel de ambos hipo-
campos y nucleo caudado derecho, redondeadas sin efecto de vector que no presentan captacion de gadolinio. G) Corte sagital. H)
Coronal en FLAIR donde se observan lesiones hiperintensas en ambos hipocampos, y en corte sagital anteriormente descritas.

tratamiento para encefalitis limbica en RP
debido a la baja prevalencia de esta enfer-
medad. Los esteroides a dosis altas es el tra-
tamiento primordial, en casos refractarios a
esteroides se recomienda el uso de otra te-
rapila inmunosupresora o citotéxica como la
ciclofosfamida.!*'

CONCLUSION

La encefalitis limbica debe considerarse den-
tro las manifestaciones secundarias a PR. En
este contexto se recomienda incluir la revisién
de pabellones auriculares en los pacientes con
encefalitis limbica.
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