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Encefalomielitis diseminada aguda
postvaricela

RESUMEN

La encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) se caracteriza por un cuadro clinico sugestivo de
afeccién multiple tanto en el sistema nervioso central como periférico.

La mayoria de los autores han basado su diagnoéstico clinicopatolégico en la presencia de lesiones
desmielinizantes y se ha observado una relacion muy estrecha con una infeccion viral (varicela,
sarampion, rubéola, etc.), o bien secundaria a la aplicacién de una vacuna, pero en algunos casos
no es posible identificar al factor precipitante y se le considera como un caso idiomatico.

Se atendieron cuatro pacientes con antecedentes de varicela y con aparicion de cuadro neuroldgico
agudo, con manifestaciones de hipertension intracraneal, sindrome cerebeloso, irritacion meningea
y piramidalismo. Los estudios de imagenologia mostraron edema cerebral y areas focales de des-
mielinizacion. Todos los pacientes mejoraron durante la segunda semana de su evolucion intrahos-
pitalaria, recuperandose ad integrum dos de los pacientes y el resto con secuelas moderadas, todos
continGan su control en la consulta externa de neurologia llevando una vida normal.

En todos los casos se establecié una relacion estrecha entre la infeccién viral por varicela como fac-
tor etioldgico o precipitante del cuadro neurolégico.

Palabras clave: encefalomielitis diseminada aguda, sistema nervioso central, hipertensién intracra-
neal, varicela, sindrome, liquido cefalorraquideo.

ABSTRACT

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is characterized by its clinical signs suggestive of
multiple central and peripheral nervous system disorders.

The majority of the authors base their clinicopathological diagnosis on the presence of myelonclas-
tic lesions and has been observed a close relation with a viral infection (Chicken pox, measles, rube-
lla, etc.) it could also be a secondary reaction to the application of vaccine. In some cases it is impos-
sible to identify the causal factor so it is diagnosed as idiopathic or spontaneous case. We received
four patients with antecedents of chicken pox, with the apparition of acute neurological symptoms:
intracranial hypertension, cerebellar syndrome, meningeal irritation and pyramidal signs. The image-
nology studies showed cerebral edema and myelinoclastic areas.

All patients started recovering during the second week of being at the hospital, recovering ad inte-
grum two patients and the rest with moderate sequelae. All of them continue their control in the exter-
nal neurology consultation and lead a normal life. In all cases we established a close association
with varicela as an etiologic factor of a neurological case.

Key words: acute disseminated encephalomyelitis, central nervous system, intracranial hyperten-
sion, chicken pox syndrome, cerebrospinal fluid.

INTRODUCCION

Laencefalomielitis diseminada aguda (EMDA) es una enfermedad caracterizada por sin-
tomas y signos sugerentes de lesiones diseminadas tanto en el sistema nervioso central
(SNC) como en €l periférico. La mayoria de los autores ha basado su diagnéstico en la
presencia de lesiones desmielinizantes, por 1o que se ha denominado “vasculomielinopa-
tia diseminada’ y se havisto estrechamente relacionada con unainfeccién previa, usual -
mente de tipo viral. De ahi el término de “postinfecciosa’ o0 “parainfecciosa’ En otras
ocasiones se relaciona directamente con la aplicacion de una vacuna, por €ello el nombre
de postvacunal o postinmunizacion. Finalmente, en todos aquellos casos en que no se
encuentra un factor precipitante, se cataloga como espontaneo o idiopético.?
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De acuerdo con la patogenia y los hallazgos patol 6gicos,
los dos mayores factores etioldgicos son: 1) infeccion viral y
2) vacunacion o inmunizacion. Los hallazgos patol égicos cl&
sicos con placas de desmielinizacion se encuentran en todos
los casos postsarampion, postrubéolay postvaricela, asi como
en caso postinfeccién por Epstein-Barr, citomegalovirus,
Mycoplasma pneumoniae, influenza y parotiditis.>* Anatomo-
patol 6gicamente, la lesion mas importante es la vasculopatia,
gue vadesde una ateracion en labarrera hematoencefélicacon
alteracion de la permeabilidad vascular y e consecuente
edema cerebral vasogénico, hasta la necrosis fibrinoide de la
capa media arterial, con hemorragia o fendmenos de oclusién
vascular e isguemia neuronal. Existe también reaccién infla-
matoria en las meninges que producira clinicamente meningi-
tis linfocitica aséptica con infiltrado perivascular de linfocitos,
y por ultimo la desmidlinizacion y gliosis reactiva que se pre-
sentan como numerosos focos diseminados por todo el encéfa
lo, médula espina y nervios periféricos.*** En cuanto a los
hallazgos por resonancia magnética cerebral se demuestran
focos o placas multiples de desmielinizacion asimétricos en la
sustancia blanca (hiperdensidades en T-2), sin efecto de masa
o hemorragias de talla variable subcorticales en e centro
semioval, corona radiada y zonas periventriculares, nervio
Optico y en la fosa posterior (cerebelo y tallo). También los
tédlamos y ganglios basal es pueden resultar afectados.

Caso 1. IMFP. Masculino de cinco afios con esguema de
inmunizaciones completo y no refiere aplicaciones recientes
de inmunizaciones. Quince dias antes presento fiebre, somno-
lenciay aparicion de exantema de tipo macul opapul ovesicular
gue termind con costras. Su padecimiento actual es detres dias
de evolucién con persistencia de fiebre, vomitos en proyectil
muy frecuentes y trastorno progresivo de la marcha, asi como
afeccion del estado de conciencia. Al examen neuroldgico se
encuentra estuporoso, pupilas isocoricas con disminucion del
reflegjo fotomotor bilateral. La fundoscopia muestra papilede-
ma grado |. En el examen motor y de coordinacién al ingreso
se observo ataxia de lamarchay troncal, posteriormente hipo-
toniageneralizaday postura de batracio con hiporreflexia oste-
otendinosa en los cuatro miembros, y reflgjo cutaneo-plantar
alternante, a veces flexor y en otras francamente extensor
(signo de Bahinski+). Existe rigidez de nucay signo de Ker-
nig+. Al examen general se observa piel con lesiones por vari-
cela en fase de costra. El estudio de LCR normal; BH: leuco-
citos 7,500 (neutréfilos 78% y linfocitos 22%), sedimentacion
globular 22 mm/1hr. La resonancia magnética cerebral mostré
edema cerebral difuso generalizado, y en secuencias de T-2 se
apreciaron areas hipedensas en la sustancia blanca subcortical,
en tdlamo, circunvolucion pre-central y lébulo paracentral
bilateral, compatibles con zonas de desmielinizacion.
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Fig. 1. Caso 1. RMC Corte Coronal en T2: hiperdensidades
en sustancia blanca subcortical.

El diagnéstico clinico fue encefalomielitis diseminada
aguda postinfecciosa (varicela) en su forma desmielinizante.

Tratamiento. dexametasona 4 mg IV. ¢/8 h Glicerol 1 gr/kg
peso/dia, repartido ¢/6 h por sonda nasogastrica (SNG), vita-
mina E 400 U por dia. Evolucion. Al octavo dia: consciente,
orientado, lenguaje coherente, cooperador, desaparicion de la
ataxia troncal, marcha con ayuda, ataxia moderada con base
amplia de sustentacion y lateropul sion indistinta.

Caso 2. RAVT. Masculino de siete afios de edad, con esque-
ma de inmunizaciones completo. La madre del paciente con
embarazo y cuadro exantemético correspondiente a varicela.
El padecimiento de ocho dias de evolucion coincide con la
aparicion de exantema acompafiado de fiebre, cefalea intensa,
asi como numerosos vomitos en proyectil; serefieretambién la
presencia de vértigo a tratar de caminar y trastorno de la mar-
cha, debilidad generalizaday trastorno de la voz. Se observan
lesiones por varicela en fase de costra. Al examen neurol égico:
agitacion psicomotriz, irritable, no coopera para el examen.
Fondo del ojo con papiledemagrado | (bordes borrados, pérdi-
dadel pulso venoso y disminucion de la excavacion fisiol 6gi-
ca en forma bilateral); presencia de rigidez de nuca severa 'y
dolorosa. Examen motor y coordinacion: ataxiatronca y dela
marcha, no es posible la deambulacion ni siquiera con ayuda,
motilidad de las cuatro extremidades conservada, hiperreflexia
osteotendinosa bilateral y aumento del tono muscular, reflgjo
cutaneoplantar bilateral. Mangjo: liquidos IV, dexametasona 4
mg ¢/8 h IV. Glicerol liquido puro a 1 gr/kg/dia diluido por
sonda nasogastrica (5ml ¢/6 h); ranitidina50 mg c/12 h IV. El
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paciente evoluciond hacia la mejoria realizandose la puncién
lumbar bajo sedacion hacia el décimo dia de su ingreso. En la
raguimanometria se obtuvo una presion inicia de 280 mm de
aguay una presion final de 220 mm de agua con maniobra de
Queckensted normal. LCR transparente con cinco células
(100% linfocitos). La resonancia magnética cerebral mostré
cambios en |la densidad de la sustancia blanca periventricular,
asi como en el cerebelo y I6bulos de la insula, edema genera
lizado difuso. El diagnostico fue leucoencefalopatia aguda
difusa postvaricela (fig. 2).

Fig. 2. Caso 2. RMC Corte Sagital en T1: edema generaliza-
do difuso y sefal anormal en sustancia blanca subcortical.

Caso 3. NMS. Femenino de cinco meses de edad con los
siguientes antecedentes. esguema de vacunacion completo;
quince dias antes, aparicién de exantema macul opapul ovesicu-
lar generalizado acompafiado de fiebre; cinco dias de evolucion
con fiebre y dos crisis convulsivas generaizadas de tipo ténico
clénicas; posteriormente se agregd somnolencia, apatia e indi-
ferencia. Al examen: mal estado general, faringitis y estertores
gruesos en los campos pulmonares, lesiones cuténeas en fase de
costray fiebre. El examen neurol6gico mostré irritablilidad ala
movilizacion, tendencia a la somnolencia, rigidez de nuca,
mirada divergente permanente, pupilas isocéricas hiporrefléxi-
cas bilaterales; hiperreflexia patelar bilaterd y reflgjo cutaneo
plantar indiferente bilateral. Kernig negativo. El examen cito-
quimico del LCR reportd: tres células (100% linfocitos), prote-
inas 48mg% y glucosa 66mg%. BH: leucocitos. 7,200 con 63%
delinfocitosy 37% de segmentados. Sedimentacién globular:
18 mm/h. Tratamiento: sifenilhidantoinato de sodio a razén de
7 mg/kg/dia; dexametasona 2 mg cada 8 horas 1V; glicerol
liquido arazén de | gr/kg/dia por SNG y ranitidina | V.

El diagnostico fue leucoencefa opatia aguda difusa.
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Evolucién: a dia 23° mejoria en su cuadro clinico encon-
trdndose la paciente consciente, reactiva a medio, se moviliza
espontaneamente, pupilas isocoricas e hiporreflexia pupilar.
Fundoscopia: papilas épticas grandes, ovales, con palidez de
+++ (atrofia éptica de predominio tempora bilateral), tono
muscular aumentado y reflgjo cutaneo plantar extensor bilate-
ral. Laresonancia magnética cerebral demuestra cambios infla-
matorios en ambos tdlamos y zonas con aumento de la sefial
que pueden corresponder a desmielinizacion focal en cépsula
interna, pedlncul os cerebel osos, cerebel o y radiaciones dpticas,
asi como en € nervio Optico del lado derecho (Fig.3y 4).

Fig. 3. Caso 3. RMC Corte Coronal en T1: hiperdensidades en
la capsula interna, talamos y radiaciones 6pticas.

Caso 4. KGV. Femenino de tres afios de edad con esquema
de inmunizacion completo. Varicela tres semanas antes. Pade-
cimiento actual de cuatro dias de evolucion con debilidad de
miembros inferiores, caidas frecuentes hasta llegar a laimpo-
sibilidad para deambular; posteriormente pérdida del movi-
miento y de lafuerza de los miembros superiores. Al examen:
cuadriplejiaflacida, arreflexia osteotendinosay cutaneosuper-
ficial, asi como atonia generalizada. Pares craneaes. oculo-
motores; paresiadel VI par, diplgjiafacia y pardlisis de paa
dar blando hilateral, paresia de la mandibula y de la lengua
bilaterales. El estado de consciencia normal. Examen del
LCR: células 8 (100% linfocitos), proteinas 26 mg% y gluco-
sa 46 mg%. BH: leucocitosis: 29,800.

Diagnéstico clinico: polirradiculoneuropatia motora aguda
ascendente tipo sindrome de Millar-Fisher.

Evolucion. Al sexto dia present6 pardlisis de los musculos
respiratorios y se sometié a ventilacion mecénica, ademéas
recibié dexametasona 1 mg/kg/dialV, ampicilinalV vy ceftria-
xona V. Se le programé para estudios de electroconduccién
nerviosay hiopsia del nervio sural.
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Fig. 4. Caso 3. RMC vy orbitas en T2: hipedensidad en el
nervio optico derecho compatible con desmielinizacion.

RESULTADOS

Las edades de nuestros pacientes variaron desde cinco meses
hasta siete afios, siendo 25% menores de un afio y preescolares
75%. Laedad promedio: 4 afios. El sexo delos pacientes: mas-
culino 50% y femenino 50%. Los antecedentes importantes:
desarrollo psicomotor previo normal (100%), inmunizaciones
completas y ninguna aplicacién de inmunizaciones reciente.
Antecedentes de haber padecido varicela semanas antes en
100% de los casos.

El tiempo de instalacion del cuadro neurol dgico agudo en
relacién con la aparicién del exantema (varicel@) con rangos
de 8 a21 diasy promedio de 15 dias. El periodo estacional de
presentacion de la encefalopatia aguda fue: primavera 2001.:
en 1/4; otofio 2004: 1/4; en invierno 2004-05: 2/4 casos.

En lo que respecta a las formas de ataque o variantes de la
enfermedad (EMDA) los clasificamos como: leucoencefal opa-
tia aguda difusa en 50%, encefalomielitis desmielinizante
aguda diseminada (25%) y sindrome Guillain-Barré (25%).

Respecto al tratamiento, se administraron esteroides de alta
potencia (100%), glicerol (depletivo cerebral) (100%); com-
plejos vitaminicos (100%) y ventilacién mecanica (25%).
Evolucion: mortalidad y secuelas: todos los pacientes evolu-
cionaron favorablemente con €l manejo instituido. El inicio de
lamejoria se estimo en promedio alos 14 dias con rango de 8
a 23 dias; sobrevivieron los 4 pacientes y solamente 1 de 4 se
traslad6 a IMSS para continuar su atencion hospitalaria, por
lo que ignoramos su evolucién final. El resto se recuperd 2/4
(50%) ad integrum y 1/4 con secuelas de grado variable
(motoras y paresias de nervios craneales). Todos asisten a la
consulta externa de neurologia. El agente etioldgico, tanto en

la encefalopatia (3/4) como en e Sx. Guillain-Barré (1/4), se
conciderd virus varicela zoster.

DISCUSION

La EMDA es autolimitada y presenta similitudes con la ence-
falomielitis alérgica experimental (animales). Se hademostra-
do también que su desarrollo y probablemente sus secuelas, se
inhiben con la administracion de esteroides, razén por la cual
estos farmacos constituyen la base de su tratamiento.*

La aparicion de la encefalomielitis postvaricela en todas
sus variantes, en el Hospital Infantil Universitario (U. A. de
C.), representa 6.7% de todos las internaciones a departa-
mento de infectologia por diagndstico de varicelacomplicada,
(total =59 casos). Durante el periodo analizado (2000-2004),
lafrecuencia anual de la EMDA fue de 0.8 casos.

El periodo estacional de presentacion delaEMDA fue otofio-
invierno, coincidiendo con los brotes de varicelay de acuerdo
con las series de otros autores.**”8° En relacion con toda la pato-
logia neurolégica atendida en € departamento de Neurologiay
Neurocirugia en € periodo de los afios 2000- 2004 con un total
de 377 casos (100%), laEMDA postvaricela corresponde a cua
tro casos solamente, con 1.06 % del nimero tota de casos.

El tiempo de aparicidon o instalacion de la encefalopatia
aguda, y en relacion con la aparicion del exantema (varicela) se
presentd en promedio a dia 14, con rangosde 8 a21 dias. Dicha
evolucion esmuy similar alos casos que reportan otros autores.
El grupo de edad mas afectado en nuestros pacientes fue e pre-
escolar, coincidente con la mayoria de las publicaciones.t24789

La clinica en nuestros pacientes muy similar a los casos de
diversos autores.“® En cuanto alas variedades o formas de ata-
que de laEMDA encontramos leucoencefalopatia aguda difusa
en dos casos (50%) y las formas desmidlinizantes (multifocal)
en dos casos (50%). Segun diversos autores, en series con mayor
nimero de casos y con verificacion anatomopatolégica de las
piezas de autopsia, hay predominancia de leucoencefalopatia
aguda difusa con gran edema cerebral generdizado, sobre las
otras formas como la desmidlinizante o la variante hemorragica
necrotizante aguda.® La actividad terapéutica de los esteroi-
des que proveen efecto protector y antiinflamatorio alas mem-
branas endoteliales vasculares del cerebro, permitiendo conser-
var intacta la mayor extension de barrera hematoencefdica,
reduce la gravedad del edema vasogénico y evita también la
extravasacion de eritrocitos (formas hemorrégicas); € glicerol
reduce e contenido de agua del tejido encefdlico, por conse-
cuencia reduce su volumen y la presion intracraneal. Estas son
las bases para € manegjo de nuestros pacientes con EMDA 5%

En ninguno de nuestros pacientes €l cuadro de HIC evolu-
ciond a la hernia transtentorial cerebral por lo que no hubo
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necesidad de aplicacién de manitol 1V o de craniectomia des-
compresiva, lo que indica que hubo un control adecuado de la
presion intracraneal desde € principio (manejo con esteroidesy
glicerol) evitando la evolucion de HIC haciala hernia cerebral.
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