L— Revista Mexicana de Neurociencia

Dilema en € diagndstico
diferencial delaslesones desmidinizantes

Vera Urquiza R,*Bourlon Cuéllar R,** Ojeda Lépez C,* Martinez Balbuena M,* Mora Arias T,*
Sanchez Reyes P,* Gunther Manzano G,* Kramis Hollands M,*** Conde Espinosa R****

* Médico Residente, Medicina Interna. ** Médico Adscrito, Medicina Interna.
*** Médico Interno de Pregrado. **** Médico Adscrito Resonancia Magnética. Hospital Angeles del Pedregal.

Julio-Agosto, 2010; 11(4): 306-310 —

INTRODUCCION

Las enfermedades desmielinizantes del sistema
nervioso central (SNC) incluyen un vasto espectro de
distintas etiologias siendo la méas frecuente esclero-
sis multiple (EM).! Entre las entidades menos frecuen-
tes encontramos a la encefalomielitis diseminada
aguda (EMDA) que es una enfermedad desmielinizante
rara en los adultos, generalmente secundaria a un
proceso infeccioso.?

CASO CLINICO

Mujer de 21 afios, con carga genética para
hipertensidon arterial sistémica, cancer pancreatico

y asma bronquial, con antecedente de encefalitis a
la edad de seis afios caracterizada por cuadro
de deterioro gradualmente progresivo del esta-
do de alerta, fiebre y crisis convulsivas ténico
clénicas generalizadas y después de realizar estudios
paraclinicos se lleg6 al diagndéstico de encefalitis que
se catalog6é como posvacunal ya que se asocio6 a la
aplicaciéon de la vacuna triple viral que contiene los
virus vivos atenuados de sarampidn cepa Schwartz;
en aquella época se realiz6 tomografia computada
que fue normal. Tuvo recuperacion favorable sin pre-
sentar secuelas. Posteriormente, a partir de los 11
afios de edad, comienza a presentar episodios de
cefalea de tipo migrafioso, relacionados con even-
tos de estrés emocional.

RESUMEN

Entre los diagnésticos diferenciales de las lesiones
desmielinizantes la principal etiologia a considerar por
imagen es un proceso autoinmune tipo esclerosis mul-
tiple. Dentro de las entidades menos frecuentes en-
contramos a la encefalomielitis diseminada aguda
(EMDA) que es una enfermedad desmielinizante rara
en los adultos, generalmente secundaria a un proce-
so infeccioso. Se describe el caso de una mujer de 21
aflos con antecedente de encefalitis posvacunal en
la infancia, cefalea migrafiosa intermitente desde los
11 afos de edad y lesiones desmielinizantes en sus-
tancia blanca supratentorial. Se le realizaron estudios
de laboratorio para descartar las etiologias mas frecuen-
tes de este tipo de manifestaciones, correlacionando lo
evidenciado por resonancia magnética con cambios
residuales de EMDA posvacunal. Se revisan las carac-
teristicas clinicas e imagenolégicas de EMDA y el diag-
noéstico diferencial de esta entidad en el paciente
con lesiones desmielinizantes.

Palabras clave: Encefalomielitis diseminada agu-
da, enfermedades desmielinizantes, esclerosis multi-
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Dilemma in differential diagnosis
in demyelinating lesions

ABSTRACT

Among the differential diagnosis of demyelinating
lesions the main cause to consider by imaging is a
multiple sclerosis related autoimmune process. Between
the least frequent entities we have acute disseminated
encephalomyelitis (EMDA) a demyelinating disease
rare in adults, usually secondary to an infectious
process. We describe the case of a 21 year old woman
with childhood postvaccinal encephalitis, intermittent
migraine-like headache since 11 years old and
demyelinating lesions in paraventricular supratentorial
white substance. Laboratory analysis was performed
to discard the most frequent causes of this sort of
manifestations, correlating the magnetic resonance
findings with residual postvaccinal EMDA changes. The
clinical and imagenological EMDA characteristics are
reviewed as is the differential diagnosis of this entity in
the context of a patient with demyelinating lesions.

Key words: Acute disseminated encephalomyelitis,
demyelinating diseases, multiple sclerosis, magnetic
resonance imaging.
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Figura 1. Secuencia Flair, vista axial: Se identifican multiples ima-
genes hiperintensas en la sustancia blanca supratentorial de predo-
minio periatrial y yuxta-cortical.

Figura 2. Secuencia T2, vista coronal: Presencia de imagenes
hiperintensas en placa a nivel periatrial bilateral.

Acudid a valoracion por haber presentado exacer-
bacion de la cefalea a intensidad 10/10 acompafada
de nauseas y fotofobia, de 8 hrs de evolucién, sin
mejoria a la ingesta de analgésicos. Al examen fisico
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se encontré neurolégicamente integra. Se realiza
ELISA VIH (-), VDRL (-), C3 165.9, VSG 14.7, PCR (-), FR (-)
VSG 18. Perfil inmunoldgico IgG e IM para 2
glicoproteina, anticardiolipinas, anti-fosfatidilserina
IgG negativos, anti-fosfatidilserina IgM (+) 27, p-ANCA
1:40, c-ANCA (-), anti-DNA nativo (-), anti SSA (-) anti
SSB (-), anti Sm (), anti RNP/Sm (-), anti ScL 70 (-), anti Jo 1,
biometria hematica sin alteraciones. Citoquimico LCR
incoloro, aspecto transparente, coagulacién negati-
vo, leucocitos 0, eritros 320/mm3, proteinas totales
18.38, glucosa 57.12, cloruros 126.9. Bandas
oligoclonales LCR (-). Se realiz6 imagen de resonancia
magnética (IRM) de encéfalo que mostré lesiones
hiperintensas en la sustancia blanda supratentorial
paraventricular de predominio periatrial y en cen-
tros semiovales, que no refuerzan con gadolineo. Se
identifican iméagenes clasticas en su interior. Se de-
cide alta y manejo con analgésicos. Un afio después
se repite la IRM, mostrando las mismas imagenes pre-
viamente descritas en los estudios (Figuras 1-4).

DISCUSION

El diagndstico de esclerosis multiple se realiza
mediante la evidencia clinica de lesiones del SNC que
tienen diseminacién en tiempo y en espacio, con
los criterios modificados por la National Multiple
Sclerosis Society (NMSS).! En casos en que los datos
clinicos sean atipicos para esta enfermedad, como
el presentado, se debe extender el proceso diagnds-
tico a otros procedimientos para descartar enfer-
medades que pueden simular esclerosis multiple, no
s6lo en sintomas, signos o curso de la enfermedad
sino también en pruebas de gabinete y laboratorio.®
Entre los diagndsticos diferenciales de las lesiones
desmielinizantes, exclusivamente por sus caracteris-
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Figura 3. Secuencia T1, vista axial simple y con contraste: No se identifican reforzamientos anormales.
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Figura 4. Secuencia T1, vista coronal simple y contrastada: Se observan imagenes hipointensas sin evidencia de reforzamiento anormal.

No se identifican cambios.

Tabla 1
Diagnoéstico diferencial de
esclerosis multiple por resonancia magnética

e Cambios relacionados a la edad.

e Encefalomielitis diseminada aguda.

e Vasculitis del sistema nervioso central.

e Enfermedad de Behget.

e Sindrome de Sjogren.

e Sarcoidosis.

e Enfermedad metastasica.

e CADASIL (arteriopatia cerebral autosomica dominante
con infartos subcorticales y leucoencefalopatia).

e Enfermedad de Binswanger.

e Migrafa.

e Leucoencefalopatia multifocal progresiva.

e Leucoencefalopatias hereditarias.

e Cambios secundarios a radioterapia o farmacos.

e Linfoma del SNC.

e Enfermedad de Lyme.

e Infeccion por HTLV-1.

e Lupus eritematoso generalizado .

e Encefalopatias mitocondriales.

e Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos.

ticas imagenoldgicas existen diversas etiologias que
se presentan en la tabla 1.

La EMDA es una enfermedad desmielinizante con
una incidencia de 0.4 a 0.8 por 100,000 habitantes, se
presenta principalmente en nifios (con una edad
media de inicio de 4.5 a 7.5) aunque puede presen-
tarse también en adultos jévenes (con una edad
media de 33.5). Tiene un pico estacional en invierno
y primavera, consistente con su etiologia
postinfecciosa.? El curso de la enfermedad es predo-
minantemente monofasico, con remisidn clinica com-
pleta en la mayoria de los casos en semanas a meses
y se ha asociado a distintas vacunas, prototipica-

mente con la vacuna de la rabia aunque tam-
bién figuran las vacunas de rubéola, difteria y
sarampioén.®

Dentro de los criterios diagndsticos se incluye el
inicio subagudo del cuadro desmielinizante, con ca-
racteristicas neuroldgicas polisintoméaticas y
encefalopatia.? El analisis de liquido cefalorraquideo
(que muestra hiperproteinorraquia y bandas
oligoclonales transitorias) y los estudios de imagen
son fundamentales para distinguir esta patologia de
otras enfermedades desmielinizantes, principalmen-
te EM® (Tabla 2).

La tomografia computada puede otorgar falsos
negativos en presencia de EMDA ya que es insensible
a cambios de sustancia blanca, en forma més tardia
pueden observarse lesiones subcorticales hipodensas
con reforzamiento en anillo.” Las lesiones evidentes
en IRM incluyen lesiones hiperintensas multiples que
se observan en T2, FLAIR y densidad de protones (PD),
que generalmente son de bordes mal definidos e
involucran los ganglios basales, la unién entre la cor-
teza gris y blanca, y con menos frecuencia la médula
espinal, con reforzamiento variable al aplicar gadolinio
de acuerdo al estado de inflamacién. Se pueden ob-
servar también cambios en la secuencia de difusidon
y en el coeficiente aparente de difusion.®®

Para la evaluacion del paciente en el primer bro-
te, Callen, et al.'® desarrollaron criterios para ayu-
dar a diferenciar entre EMDA y EM mediante RM en
poblacion infantil, siendo éstos: la presencia de dos
0 mas lesiones periventriculares, agujeros negros y
la ausencia de lesiones bilaterales difusas. En los pa-
cientes con dos 0 mas criterios positivos se debe
considerar el diagnéstico de esclerosis multiple (sen-
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Tabla 2

Caracteristicas clinicas que apoyan el diagnéstico de EMDA vs. EM

Encefalomielitis Diseminada Aguda (EMDA)

Esclerosis Multiple (EM)

Edad

Género

Enfermedad febril prodromica
0 antecedente de vacunacion

Curso del evento

Caracteristicas clinicas

Pleocitosis en LCR

Bandas oligoclonales en LCR

Resonancia magnética

Recurrencia

Generalmente en nifios <10 afios.
Raro antes de la pubertad o
después de los 50 afios.

Discreto predominio en varones (F:M = 0.8:1).

50-75% de los casos.

Un solo evento puede fluctuar durante

12 semanas.

Fiebre, encefalopatia, meningismo,

crisis convulsivas, cefalea, disfuncion
neuroldgica multifocal.

Variable

Puede existir elevacion transitoria.
Lesiones grandes que involucran sustancia
gris y blanca, pobremente definidas con

afeccion de ganglios basales.

Predominantemente monofasica, con

Generalmente adultos jovenes.

Mas frecuente en mujeres (F-M = 2:1)
Rara

Eventos separados por al menos
cuatro semanas.

Monosintomatica, sintomas sensitivos,
neuritis optica unilateral,

signos piramidales, ataxia, fatiga.
Muy infrecuente

Frecuente, con elevacion persistente.
Lesiones Gnicas bien definidas,

presencia de agujeros negros.

Remitente-recurrente o progresiva.

recuperacion en uno a seis meses,
se autolimita incluso sin tratamiento.

LCR: Liquido cefalorraquideo.

sibilidad 81%, especificidad 95%, VPP 95% y VPN
79%).'* Se recomienda el seguimiento por imagen
durante cinco afios después del cuadro inicial. Pue-
de existir un retraso de hasta un mes en el inicio de
los sintomas y la aparicion de las lesiones, que en
ocasiones resuelven completamente (37-75%), mas
en otras tienden a ser permanentes (25-53%).2:610
Ademas se ha reportado un riesgo de hasta 28% de
desarrollar esclerosis multiple posterior a un cua-
dro de EMDA.2

Conforme a los diferentes criterios clinicos des-
critos, los hallazgos en el caso que se comunica en
este articulo corresponden a lesiones residuales por
EMDA, con presentacion del cuadro en la infancia,
probablemente posvacunal.

CONCLUSIONES

Es fundamental la evaluaciéon integral del pacien-
te con lesiones desmielinizantes asi como el segui-
miento imagenolégico para establecer el diagndsti-
co de EMDA y realizar diagndstico diferencial con
otras enfermedades desmielinizantes, principalmen-

te en aquellos pacientes que presentan un nuevo
evento clinico.
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