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ANTECEDENTES. 

Es una enfennedad inflamatoria aguda o subaguda caracteriz.ada por múltiples focos de 

desmielización peri vascular. La simomatología ocurre después de varios días de una infección 

viral o una inmuniz.ación. Se caracteriza por alteraciones de la conciencia. fiebre, movimientos 

anormales y múltiples manifestaciones del sistema nervioso central, que puede progresar al 

coma y eventualmente ser fatal 1
• 

Desde hace más de 200 años fue descrita por Lucas en J 790 en un paciente que tuvo un cuadro 

de pan encefalitis posterior a una infección por el virus del Sarampión. 

La EMDA afecta predominantemente a niños y a adultos jóvenes y se estima ocurre del 10 al 

15% de los casos de encefalitis aguda en los Estados Unidos de Norteamérica, el 50% de los 

casos se presentan en pacientes mayores de 5 años de edad 2" 

Leakc. Albani, Kao y colaboradores e n el a11o 2004, reportan una incidencia de 0.4 casos I 

100,000 / a1lo en el área geográfica de San Diego, California, EUA. 

En su reporte no se determina factores geográficos. edad, género, ni grupo étnico, como factores 

de riesgo para desarrollar la EMDA '. 

La EMDA es el desorden desmielinizante más común en la ni1iez, en comparación a la 

Esclerosis Múltiple (EM) que es e 1 desorden desmielinizante del SNC m ib ¡> revalene en 1 a 

adolescencia y en la vida adulta. con un pico de incidencia en la tercera década de la vida (20 a 

30 a1los) s. 

Clínicamente la EMDA se caracteriza por un cuadro clínico de inicio agudo o subagudo con 

alteraciones neurológicas diversas, que sigue a un curso monofásico. 

Los sintomas neurológicos se presentan dentro de los primeros 20 días posteriores a la 

preseniación de los sintomas iniciales o constitucionales y existe el antecedente de un cuadro 

febril , una enfermedad respiratoria inespecífica, un cuadro gastrointestinal , un exantema 

inespecifico o una inmuni7.ación. en '~ partes de los casos 5
. 

Al menos alguno de los ni1los en quienes se ha diagnosticado la EMDA. desarrollara episodios 

recurrcnt.:s de dcsmielinización en áreas del sistema nervioso central n.:motas a aquellas que 

fueron afectadas en el episodio inicial y por lo tanto desarrollaran Esclerosis Múltiple, siendo 

dificil realizar una distinción clara entre ambas entidades. en el primer cuadro'!·' ·5• 

Es posible que la EMDA, la EMDA Mullifásica (MEMDA). la E~clcrosis múltiple (EM) y la 

Encefalomicliais auto inmune (EAE) representen un espectro de patologías dcsmielinizantcs con 

un origen auto inmune comúnº. 

En un estudio efectuado por Dale y colaboradores5
• las rccaidas de la EMDA tienden a ocurrir 

en no arnis de de 8 semanas después de suspender el tratamiento con estcroides. para poder 

considerar t:I diagnóstico de EMDA preferentemente que el de la EM. 
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Esta recaída temprana, representa una parte del mismo proceso patológico agudo y se debe 

aplicar el término MEMDA (encefalomielitis aguda diseminada multífásica). 

La MEMDA se reserva para las recurrencias de no más de 8 semanas posteriores a la suspensión 

del tratamiento con esteroides ya que puede presentarse como parte del cuadro clínico6
·
7 

El diagnóstico de la EMDA es presumiblemente realizado por exclusión de otros diagnósticos y 

se basa principa lmente en estudios de imágenes del sistema nervioso central, siendo el estudio 

de elección la Resonancia Magnética Nuclear de cráneo y I o columna y solo en raras ocasiones 

se confirma por estudios de neuropatología 4~. 

Dentro de los criterios ele Poser y colaboradores s para establecer el diagnóstico ele Esclerosis 

Múlt iple se requiere al menos ele un periodo de tiempo de al menos 1 mes con la aparición de 

una recaída y la aparición de nuevos sintomas neurológicos, sin embargo Kesserling y 

colaboradores. han sugerido un periodo de tiempo más conservador de al menos 6 meses, para 

poder establecer el diagnóstico de Esclerosis Múltiple~. 

ENCEFALOM IELITIS POSTINFECCIOSA. 

Muchas infecciones virales o bacterianas han sido asociadas al inicio ck la EMDA y al ele la 

EM. sin embargo, las pruebas serológicas o microbiológicas a menudo fa llan en evidenciar un 

agente infeccioso. por lo que es importante obtener los antecedentes de infecciones previas del 

tracto respiratorio y gastrointestinal. así corno todos los síntomas y signos previos al desarrollo 

de estas en1idadc::s1
·
5

. 

La encefalomiclitis post infecciosa esta frecuentemente asociada a exantemas 1·iralcs de la 

infancia en lactantes y jóvenes, en re lación al sarampión se presenta en 1 de cada 1000 

infecciones. dcsafortunadamcruc la tasa de mortalidad puede ser tan alta (25º o) y las secuelas 

neurológicas pueden presentarse en el 25 al 40% de los sobrevivientes. 

En contraste la incidencia de la EM DA después de la infección por el virus de la Varicela Zoster 

y de la Rubéola es de 1: 10,000 a 1 :20.000 respeciivamcnte. 

Desde la introducción de la inmuni7,1ción en contra del 1·irus del Sarampión. la incidencia de 

esta encefa li tis post infecciosa ha disminuido de manera notable •. 

La frecuencia y la severidad de los sintomas neurológicos después de las infecciones virales 

son variables. se ha documentado la prescrn.:ia de los siguientes virus como desencadenantes de 

la EMD/\: llcrpes simple. Inmunodeficiencia humana (Vll-1), Herpes ó. Parotiditis, Influenza. 

Epstein-Barr y Coxsackie B •·ro. 
Actualmente se invest iga la asociación entre las infecciones de das aéreas superiores y el 

papel que juega el corona 1·irus como gatil lo de la FM DA. 

En el ario 20 04. Y ch y colaboradores di: 111os1raro11 e 1 aislamiento d.: un e oro11a virus en el 

Sistema nervioso ccmral de un pacie11tc pediátrico con EMD/\ "-
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En suma a los patógenos virales, la EMDA se puede presentar posterior a la infecciones 

bacterianas por Mycoplasma pneumoniae, Streptococo pneumoniac y a la Legionella 

cincinntiensis ' . 

ENCEFALOMIELJTIS POST INMUNIZACIÓN. 

Posterior al desarrollo y a la aplicación de la vacuna en contra de la Rabia desarrollada por 

Pasteur en 1886, se observaron efectos adversos a nivel neurológico en el 0.1 % de los 

receptores a quienes se les administro la vacuna, los cuales fueron denominados "accidentes 

para líticos''. 

En 1928, Rernlinger describió un complejo sintomático en humanos vacunados en contra del 

virus de la rabia que incluía: fiebre, mieli tis transversa y neurit is facial. con una mortalidad del 

30%, y propuso el tém1ino de "parálisis de Landry" 

El síndrome de Gui llain- Barre- Strohl. se reporto después de la vacunación en contra de los 

virus de la rabia y de Ja influenza 'º. 

ENCEFALOMIELITIS POSTERIOR AL TRANSPLANTE DE ÓRGANOS. 

El transplante de médula ósea alogenéico ha llegado a ser el tratamiento de elección en 

neoplasias he matológicas. actualmemc el t ransplante de células madr..: hematopoyéticas es ta 

siendo .:valuado en el tratamiento de las e11fem1edades autoinmuncs. 

Al menos 2 mecanismos diferentes pueden ser responsables del desarrollo de la EMDA en esta 

población de pacientes: 

1. Debido al uso a largo plazo de drngas inmuno supresoras e inrnuno reguladoras después del 

transplante de órganos. por el riesgo de rcac1ivar una infección viral laicnte, asi mismo la 

infección puede transmiti rse del órgano del donador al recip iente. 

2. Un número de agentes inmuno supresores como el rnctotre;xate. la ciclosporina y la 

ciclofosfarnida han sido relacionadas con una enfermedad desmielinizante de sustanc ia blanca 

del SNC en pacientes transplantados de órganos. 

Dos repones recientes describen el desarrollo de la EM DA en pacienics post transplan1ados. en 

uno de los 2 casos el virus Eps1ein Barr se idemifico como el patógeno dc.:scncadenanie 10
• 

FISIOPATOLOGÍA. 

La patogénesis del EMDA aún es eniendida tk manera incompleia. esta asociada con una 

varicdnd de infecciones 1·iralcs. bacterianas y a inmunizaciones. 
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La evidencia de una infección previa o de una inmunización en ~ partes de los casos y el lapso 

de liempo usual de unas pocas semanas entre los sínlomas o signos iniciales y el desarrollo de la 

EMDA ha promovido el punto de vista de que la EMDA es una enfennedad post infecciosa auto 

inmune. 

Estudios en las décadas de 1930 a 1940 por Ri vers y colaboradores y Kabat y colaboradores 

respectivamente, implicaron mecanismos inmunológicos en la fisiopatología de la enfermedad 

10 

La lesión inicial puede ser desencadenada por un agente infeccioso, ya que se ha implicado la 

similitud o s imi litudes entre los epitomes virales, baclerianos, o los com1>nnentes de una vacuna, 

con las secuenc ias moleculares de 1 os an1igenos de mielina de 1 hué sped, como la p roteina 

básica de mielina, la mielina glicoprole ica de los oligodendrocilos y la proteína proleolipídica, 

las cuales desencadenan una reacción aulo inmune en contra de la sustancia b lanca del SNC9
. 

La evidencia para apoyar esta respues1a es el hallazgo de a ulo anticuerpos en contra del cerebelo 

en algunos pacientes con EMDA asociada a una infección por el vi rus de Epslein Barr y 

Varicela Zosler. 

En genera l la investigación se ha enfocado a de1enninar como se produce una respuesta auw 

inmune mediada por célu las T dirigida hacia los an ligenos de la mie lina. como la proteína 

básica de mielina (MPl3), la proleína proteolípidica, y la glicoprolcina mielinica de los 

oligodendrocitos. 

La desmielinización que se produce pos1erior a la introducción de es1os anl ígenos proteicos 

derivados de la mielina. es similar en la EM y en la EMDA. ya que células C D4 y CD8 han 

sido implicadas cn el desarrollo de csla respuesta au10 inmune secundaria . 

En apoyo de esta posibilidad. posi.:rior a una infección viral. se obser\'a un incremen10 de la 

reacti\'idad de las células C D4 y CDS al aulo an1igeno de la mielina '°. 

lnteresanlemcnte se ha descri10 que ra1oncs con una inmunodeficiencia combinada severa. son 

incapaces de generar una respuesta inmune, y no desarrollan zonas de desmieiinización 

poslerior al contacto anligénico. 

Diversos es1udios también han sugerido un papel de las células B y auw anlicuerpos dirigidos 

e n comra de los ganglios idos (GM 1 y GDI ). 

En un estudio recienle se idemifico que las células T CD4 ayudadoras se dividen y producen 

au lo anlicuerpos. que son reactivos a la proteína básica de mielina en sangre periférica en 

pacientes con EMDA 12 

El halla;cgo de las bandas o ligoclonales en e l sistema nervioso en pacicmcs con EMDA en las 

primeras clapas de la enfcnnedad es infrecuente. ya que estas inician su producción semanas 

después del contaclo antigénico 10
• En resumen: 

Existe un consenso de que el arnquc inmune inicial se desarrolla en contra de un agente "iral, 

raramente bac1criano o una ,·acunn. d cual descncad..:na un alaquc inmun..: secundario en con1ra 
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de la mielina del sistema Nervioso central (sustancia blanca) pero no en contra de la mielina del 

sistema nervioso periférico. 

La respuesta inmune celular o humoral es dirigida de manera errónea hacia los componentes de 

la proteína básica de la mielina, la mielina glicoproteíca de los oligodendrocitos y la proteína 

proteolipídica, ya que existe una similitud o similitudes entre los epitomes virales, bacterianos 

o componentes de la vacuna con las secuencias moleculares de la mielina en el huésped. 

Una vez que el ataque inmune inicial es dirigido en contra de un agente infeccioso en el SNC, 

este es destruido por la respuesta inmune por lo que raramente los agentes infecciosos se 

recuperan en el LCR en cultivos vi rales. bacterianos o por medio de prnebas diagnósticas de 

amplificación génica como la reacción de polimerasa en cadena (PCR). 

Al inicio de la enfennedad es infrecuente aislar bandas oligoclonales, el incremento de estas en 

el liquido cefalorraquídeo pueden no ser aparen1e hasta semanas después del inicio de la 

infección en el Sistema Nervioso Central. 

En esludios en animales de experimentación se demuest ra que los homogenizados de mielina 

inducen una respuesta inflamatoria y una desmielinización de manera similar a la producida en 

la EMDA. c::s1e mecanismo puede explicar el desarrollo de una EMDA posterior a la aplicación 

de vacunas que se desarrollan en tejido cerebral de animales como las desarrolladas en conrra 

de la vacuna de la Rabia. 

NEUROPATOLOGÍA 

En estudios histológicos de biopsias de lesiones de pacientes con EMDA se demuestran zonas 

de inflamación y desmiclinización en 1111'illiples áreas del sistema nen"ioso central (SNC), con 

la presencia de células mononucleares a nivel perivenoso, ocasionaltnc111e neutrófilos y 

macrófagos cargados de lipidos, en una etapa más 1ardía existe una hiperplasia astroci1ica y 

zonas de gl iosis 11
• 

En casos hiperagudos como el EMDA hemorrágico se observa un edema cerebral severo con 

zonas de hemorragia 1 
l. 

FACTORES DE RIESGO. 

Historia de inmunizaciones recientes. conlactos de enfem1os con exantemas febriles, cuadros 

respiratorios, cuadros gastrointestinales, al menos dura111e un mes previo al inicio de la 

sintomatologia neurológica. 
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DlAGNÓST ICO 

Una relación causal entre una infección o inmunización, asociada al inicio de los síntomas 

neurológicos puede orientar el diagnóstico de EMDA en niños y adolescentes. 

Los síntomas y signos iniciales son constitucionales, sistémicos e inespecíficos, como: fiebre, 

vómito, cefalea, malestar, mialgias, letargia, debi lidad generalizada, nausea y vómito. 

Los signos y sintomas neurológicos son multifocales e incluyen alteración en el nivel de 

conciencia o cognición (datos de eneefalopatía), disfunción del tracto piramidal incluyendo 

monoparesias. herniparesias, o tei raparcsias. ataxia, incoordinación motora. disfunción del tallo 

cerebral, con afectación de nervios craneales (en especial asociado a disartria y disfagia), otros 

menos frecuemes incluyen: neuritis óp1ica. défici ts del cambo visual, parestesias y dolor'-'º. 

Estos signos y síntomas se presentan de manera ul1crior al cuadro constitucional inicial, con un 

promedio de tiempo de 20 dias. 

Las lesiones cerebrales diseminadas pueden originar crisis convulsivas. estupor, coma y 

dificultad respiratoria observándose en casos severos. especialmente en la forma hemorrágica de 

la EMDA. 

En la tabla I, se muesiran las series de 3 auiores, Davis" con 360 casos recopilados de seri.es 

publicada internacionalmente en 1 O a1'1os. HynsonJ con 31 casos. y Tcncmbaum1s con 88 casos. 

la cual demu<!stra las principales carac1cris1icas clínicas y epidemiológicas de los pacientes con 

EMDA. 

Tabla 1. Epidemiología de paciemes con Ei\ IDA en.' series de la litera1ura. 

EPIDEM IOl.OG I/\ Da vis llynson Tcne111bau111 

Edad de in icio 6.7 años 5.9 a1ios 5.J año:< 
--

Rango mínimo 1 año I 2 a1ios .¡ meses 
-Rango máximo 16 16 años 

Sexo 67°. ~1 1 ss•;, F <>9º• F 
' 

Ameccdente cuadro febril o 82"· 1 71 "'. 7.¡•. 

infeccioso 110 especificado 

lnmuni1ación 7°n 6% 
- - -

Fac1or esiacional No no no 

Tiempo de aparición de los 5.1 días 4 días 12 <lías 

sintomas neurológicos 

Rango mínimo 1 2 

Rango Máximo 42 JO 

Sin fac1or ¡irodrómico J7nu 2J 20 

Enfermedad neurológica prc,·ia No no no 
-- - --- -- -- -- --- -
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Los principa les signos y s íntomas neuro lógicos, encontrados en las 3 series descritas, 

destacando como signos iniciales, la fiebre, e l vómito y la cefalea. 

En estas series se pone d e manifiesto 1 a a Iteración del estado de conciencia , s omaolencia, 

estupor, agitación psicomotriz, la presencia de crisis convulsivas, signos de afectación de la vía 

cortico espinal ( hemiparesias, paraparesias o cuadriparesias), neuropatia craneana con afección 

de nervios craneales, principalmente bajos con la p resencia de disfagia y dificultad para la 

articulación de palabras, ataxia, como manifestación de un síndrome cerebeloso, la presencia en 

menor frecuencia de un síndrome extrapiran1ida l , manifestado por atax ia. incoordinación 

motora, temblor, nistagmus, en raras ocasiones se presentaron alteraciones sensoriales o 

hemianesiesia y neuritis óptica, ver tabla 2. 
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Tabla2. Signos y síntomas de la EMDA comparación de 3 series. 

Signos y Síntomas. Casos Davis Hynson Tenembaum 

11360 % n 31 % n88 % 

Fiebre 48 52 

Cefalea 36 45 32 

Nausea I vómito 32 35 32 

Rigidez de nuca 25 43 

Crisis convulSi\'aS 29 55 

A Iteración en el es1ado de conciencia 63 62 

Signos molores 62 69 

Alaxia 38 50 

Neuropatia craneana 34 45 44 

Pérdida' isual 21 

Aheración del lenguaje 20 

Aheración sensorial 6 

Movimientos in"olu1uarios anormales 5 

Alleraciones del lenguaje 26 

Infección del tracto respiratorio superior 35 

no específica 

Inmunización 32 

Aheraciones gastro1111estinales 11 

Pródromo no definido 26 

Varicela 5 

Vims llerpes simple 2 

Rubéola 1 

Sarampión 1 

Ncuri1is óptica 13 23 

Paresia 23 

Debilidad facial 16 

Dificuhad para tragar 6 

Afasia 13 21 

Otras ahcraciones dd lenguaje 13 

Parestesias 3 

Involucro de la médula espinal 2~ 

Enfennedad febril no especifica 7 

Signos de tracios largos (V ia cortico 83 

espinal) 
-Hemiparesia aguda 76 

Síndrome cxtrapíramidal 
1 

10 I~ 

Hc:"111ipares1esi3" 
1 

-
2 
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ESTUDIOS DE NEUROI MAGEN. 

El estudio radiológico de elección para realizar el diagnóstico de la EMDA es la Resonancia 

Magnética Nuclear (RMN) de cráneo y lo columna, que demuestra áreas de desmielinización 

multifocal, 5 a 14 días posterior al inicio de los síntomas clínicos. El estudio de TAC de cráneo 

se menos sensible, identifica lesiones en el 55% Tabla 3. 

Tabla 3 comparación de hallazgos de Neuroimágen en diferentes series 

Alteraciones en los estudios de neuroimagcn Da vis Hynson Tenembaun 

RMN casos 255 33 

Anonnal 95 93 

Lesiones Bilaterales y asiméuicas 96 93 

Lesiones en sustancia blanca del SNC 93 9() 

T2 y Flair 

Fronto / parietal 80 

Cue.rpo calloso 29 

Lesiones pcriventriculares 29 

Grandes lesiones 24 

Pequeñas lesiones < 5mms 62 

Involucro 1alárnico bilateral más lesiones 12 

pequeñas 

Encefalomiditis aguda hemorrágica 2 

Sustancia gris 61 

Lesiones Talámicas 27 32 

Lesiones en ganglios básales. 23 39 

Lesiones en el tallo cerebral y en el cerebelo. 4.1 16 

Lesiones en la columna 36 16•. 

Lesión con efecto de masa 16 26 

Lesiones que se incrementan con la 26 29 30 

administración de Gadolinoo. 

llemorragias < I o 2 

Biopsias ccrcbraltS 2 -2 frontales 

EXAMENES OE LABORATORIO. 

La Encefaliti s o encefalomielitis se define por la presencia de 10 ó más células blancas por 

1111113 en el Líquido cefalorraquídeo (LCR) y un cull i,·o de LCR negativo para bacterias 

Patógenas.El estudio del (LCR) se demuestra nom1al en el 25 al 75% de los pacientes. las 

anormalidades incluyen un aumento moderado en el número de leucocitos (<:l00/mm3) con 

predominio linfoc itario y una elevación moderada de proteínas < I g!DI. ' 
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Otros marcadores como las bandas ol igoclonales, inmunoglobulina G o la protelna básica de 

mielina en ocasiones es detectable, pero no específica. 

Tabla 4 Examen de líquido cefalorraquídeo en pacientes con EMDA 

Líquido cefalorraquídeo Da vis Hynson Tenernbaurn 

Alterado 61 % 66% 28% 

Celularidad promedio 49 células 268 células 180 células 

Rango celularidad alto 270 células 260 No reportado 

Predominio Linfocitos Linfocitos Linfocitos 

Proteínas (promedio) 58mg /di 2.7g / dl < 1 g f di 

Bandas oligoclonales. 11 % 3% 4% 

Proteína básica de 6% 11 

1nielina 

ESTUDIOS DE NEUROFISIOLOGÍA. 

Los estudios electroencefalográficos se realizan solo en pacientes con alteración en el nivel de 

conciencia o crisis epilcpticas, en la mayor parte de los estudios se demuestra una actividad 

disfuncional por presentar un enlentcc imiento difuso'. 

Las anomalías cpileptifonnes ligeras se observan en el 2% de los pacientes con EMDA. 

En un estudio de potenciales auditi,·os visuales aproximadamente la mitad de los niños con 

EM DA tu,·ieron anormal idades" Tabla 5. 

Tabla 5 Resultado de estudios de neurofisiología 

ESTUDIOS DE j Hynson Tenembaum 

NEUROFISIOLOGÍA 
1 

EEG ;111ormal t 23% 50% 

Disfuncional 78% 

Paroxístico 12% 

Disfuncional y paroxíst ico. 

PE V SS 

VCN 
-PEV 50% 

PEA 
1 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. 

En el diagnóstico diferencial se incluyen a las leucoencefalopatias ( leucodistrofia meta 

cromática, enfermedad de Krabbe y adrenoleucodistrofias), enfermedades mitocondriales 

(MELAS), procesos neoplásicos (glioblastoma multifonne), enfennedadcs infecciosas agudas 

del sistema nervioso central y un segundo ataque de la esclerosis múltiple no diagnosticada 10· 

De las múltiples áreas desmielinizantes de predominio en la sustancia blanca subcortical con 

incremento en la intensidad de la se1'1al en las secuencias T2, Flair y que se acentúan después de 

la administración de gadolineo en los estudios de Resonancia Magnética Nuclear de Cráneo y 

columna es amplio y se incluyen las siguientes entidades [2] 

Esclerosis múltiple, Vasculi ti s, Leucocncefalitis, Leucoencefalopatias secundarias a 

quimioterapia y lo radioterapia y la miclinolisis central pontina secundaria a cambios osmóticos 

TRATAMIENTO. 

Las altas dosis de conicoesteroides intravenosos se consideran la primera línea de tratamiento, 

en estudios retrospectivos el 74 al 95% de los pacientes han recibido esteroides intravenosos a 

dosis altas en el momento de la presentación clínica (fase aguda). 

Desde 1980 el tratamiento de la EMDA es dirigido a suprimir la respuesta inmune aberrante, la 

mayoría de los pacientes con EMDA han sido tratados con alias dosis de cort icoestcro idcs. 

Dexametasona ( 1 mgkgdía) o Metilprednisolona ( 1 O a 30 mgkgdia) de 3 a 5 días, con una fase 

de mantenimiento de 2 hasta 8 semanas 1111· 1 1.1~ 

La administración de los pulsos de metilprcdnisolona en fase aguda acorta la durac ión de los 

síntomas neurológicos 16 

Un es tudio retrospectivo sugiere la superioridad de la metilprednisolona en relación a la 

dexamccasona (p < 0.03) en el cuadro agudo" 

De hecho la Et.,,IDA se considera altarnencc sc:nsible a los esteroidcs. cuando los estcro idcs 

fa llan, existen ocras altemati,·as como plasmaferesis o gammaglohulina intra\'cnosa '°. 

1 lasta este momento no se han realizado estudios prospectivos comparando el uso de csteroides 

vs. Gammaglobulina en la terapia de ni1ios con EMDA. 

Ocros tratamientos propuestos y reponados para mejorar los procesos de desmiel inización 

incluyen: plasmaferesis (EMDA). hipotcnnia (EMDA), transplantc de médula ósea (EAE) '°· ' ~ . 

Aunque la literatura apoya las medidas fannacológicas agudas. es necesario iniciar las medidas 

de rehabi litación necesarias , lo má~ pronto posible, los síntomas neurológicos que necesitan ser 

tratados con rehabi litación incluyen: alteraciones conductualcs caractcriLados por dcsinhihición 

(datos fron tales). ceguera cortical. disfagia, debil idad motora, délii.:it cc'gnitivos y en la 

comunicación, principalmente en recaídas 
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Una infección persistente puede contribuir directamente a la inflamación y desmielinización del 

Sistema Nervioso Central, desafortunadamente, no hay tratamientos efectivos disponibles para 

muchos de los virus implicados en el origen de la EMDA. 

FACTORES PRONÓSTICOS. 

Las tasas de mortalidad en diversas seri es se reporta del 1 O hasta el 25% y con secuelas 

neurológicas arriba del 40% de los sobrevivientes12· ' ~. 

El más importante en el EMDA es el nivel de conciencia y la recuperación completa después de 

un curso de tratamiento con esteroides " 

Tabla 6 Pronóstico en diferentes series 

Series Davis Hynson Tenembuam 
-

Mortal idad 0% 0% 0% 

Recuperación excelente 74% 81% 89% 

Secuela neurológica 26% 19% 11% 

Demencia, retardo mental, alteraciones de 

conducta, défici t motor, déficit en la coordinación. 

crisis epi lépticas (epilepsia) 

Recaída posterior a una semana o estabilización. 14% 12% 11% 

Desarrollo de Esclerosis Múltiple 14% 12% 1oo;., 

En el estudio efectuado por Davis y Boos') ninguno de los 360 pacient~s murieron y 1.1 partes 

de los sobrevivientes tuvieron una recuperación excelente, usualmente dcr11 ro de meses. 

Las secuelas neurológicas fueron muy comunes en pacientes muy graves (coma o hemiparcsia) 

e incluyeron retardo mental o problemas conductuales. debilidad. espasticidad. incoordinación 

motora y crisis epilépticas. 

Las recaídas se presentaron en el 14•,,, de los casos dentro del primer año. es importante tener un 

seguimiento ya que estos pacientes pueden desarrollar esclerosis múltiple (EM) de la niñez. 

En un estud io de seguimiento a largo plazo de 9 a1ios. 18% tuvo recaidas de la EMDA y 14% 

desarrolló Esclerosis Múltiple17 19
• 

En estudios se seguimiento a largo plazo se menciona que el 1 O al 20% de los casos puedt:n 

tener EM DA 111 ulri fásico. del primer al segundo me> del episodio inicia l''. 

El riesgo más alto para el desarrol lo de esclerosis múltiple ocurrió en ni1ios de 12 años de edad 

que presentaron hemipares ia , neuritis óptica y signos de af.;ctaciún de la médula espinal 

(mielitis transversa)". 
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ENCEFALOMTELITIS AGUDA DISEMINADA VS ESCLEROSIS MULTIPLE. 

Aunque el inicio de la esclerosis múltiple usualmente ocurre entre la tercera y cuarta década de 

la vida, también ha sido reportada en niños. En contraste la EMDJ\ ocurre más comúnmente en 

niños y adultos, pero ha sido reportada en personas de mediana edad y en personas ancianas20
• 

Es impo11ante realizar una distinción clara de estas patologías neurológicas porque en el 

momento actual hay tratamientos disponibles para modificar la historia natura l de la Esclerosis 

Múltiple6
• 

Aunque el EMDA es una enfcnnedad inflamatoria monofásica del SNC. casos de recaídas han 

sido reportados en niños y j óvenes. 

Encefalitis diseminada mutifásica 6· 
9

· '
0

• 

M uchos neurólogos se r cfieren a esta entidad e orno 

La recurrcncia después de la aparición de la EMDA puede ser el hera ldo del diagnóstico de 

esclerosis múlt iple, ya que existen simil itudes clínicas y neuro- radio lógica, ambas 

enfe1111edades se han reportado en niños y recientemente se ha rea lizado la pregunta, 

¿Es ta EMDA una entidad distinta o es parte del espectro de la Esclerosis Múlt ipte?15'16• 

Es concebible que el mecanismo patogénico molecular entre en la EM y el EM DA sea similar, 

en modelos animales de esclerosis múhiple el desarrollo experimental de una encefatomielitis 

alérgica experimental se puede conseguir. a través de la inmunización con fracciones de la 

mielina (siendo los epitopes) i1ununogénieos lo que perpetua el curso de la enlermcdad10. 

Este fenómeno ha sido referido como la diseminación del epitope. por lo que la respuesta 

inmune a los organismos virales o bacterianos ha sido implicada en la patogéncsis de la 

esclerosis múltiple. 

De hecho, un grupo de investigadores recientemente han reportado el aislamiento de Chlamydia 

pneumoniac del líquido cefalorraquídeo en e 1 64% de los pacien1c.~ e on E~c lcros is Múltiple 

comparado con un grupo control de pacien1es1º. 
La e\·idencia 1ambién sugiere que Jos llamados súper antígenos virales o bac1crianos pueden 

inducir el inicio de la esclerosis múhiplc. 

La encefalopatia. Ja neuritis óptica bilaieral y la mielitis transversa completa han sido sugeridas 

como da1os orientadores para pensar en Esclerosis múltiplc15
• 

Cuando se enfrenta con pacientes que.: ha desarrollado recurrcncia de la EMDA después del 

diagnóstico inicial , es importante definir: 

Si la exacerbación se caracteriza por los mismos síntomas expc.:rinlt'ntados dura11te la 

enfennedad inicial, el desarrollo de nuevos síntomas (posiblemente representa una disfunción de 

la sustancia blanca anatómica) y fa\'on:ce el diagnóstico de esclerosis multiplc en recaída. 

Si hay nuevas lesiones desmielinizantes en el SNC que aparecen a lo largo del tiempo 

en esn1dios de neuroimagen en seguimiento. La aparición de nuc,·as lesiones o la 
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separación temporal en la evolución de las lesiones en la sustancia blanca. apoya el diagnóstic-o 

de Esclerosis Múltiple en relapso recaída. 

Usando estos parámetros como evidencia que apoya e l diagnóstico de Esclerosis Múltiple se 

puede beneficiar al paciente mediante el uso de drogas inrnuno moduladoras6
. 

Cuando no hay una adecuada diferenciación entre la EMDA y EM, se debe optar por ser 

cuidadoso al realizar e l diagnóstico y ap licar los criterios establecidos para el diagnóstico de 

esclerosis múltiple5
·
8

. 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA. 

Actualmente en México no se cuenta con un estudio descri ptivo de la Enccfalomiclitis aguda 

diseminada (EMDA) en base a las manifestaciones clínicas, evolución clínica, hallazgos de 

laboratorio, estudios de neuroimágen, tratamiento y pronóstico que sirva para desarrollar de 

una ruta critica, efectuar el seguimiento a largo plazo, de estos pacientes esto con el fin de 

detenninar que pacientes desarrollaran Esclerosis Múltiple. 

JUSTIFICACIÓN: 

La encefalomielitis diseminada aguda se presenta en el 1 O al 15% de las encefalitis virales, 

bacterianas o raramente posterior a una inmunización, en México no se tienen estudios 

epidemiológicos, de las e aracrcrísticas clínicas y evolución del padecimiento, por 1 o que se 

rea liza esta revisión retrospectiva, para conocer las características de la EMDJ\ en México. 

Además que si rva para proponer lineamientos y estudios futuros. 

HIPÓTESIS. 

Por ser un estudio retrospectivo no es necesaria. 

OB.JETIVO GENERAL. 

Detem1inar las características clínicas y paraclínicas así como la del trntamiento y la evolución, 

de los pacientes pediatricos con Encefalomieli ti s aguda diseminada (F.!vlOA). de año 2001 al 

del 2005, m el departamento de Neurología del Hospital Infanti l de México "'Federico Gómcz". 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS. 

1. Rea lizar un estudio descripti,·o de la Encefalomielitis aguda diseminada en la población 

pediátrica hospitalizada en el tiempo comprendido de l.mio 2001 al 2005. 

2. Describi r las características cl ínicas. evolución y tratamiento de los pacientes. 

3. Delinir las características de los estudios de neurofisiologia. 

4. Describir las características de los estudios de ncuroimagen 

5. Realizar una ruta critica de la Encefalornielitis aguda diseminada de a niriez. 
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DISEÑO DEL ESTUDIO. 

Tipo de investigación: 

Observacional 

Tipo de diseño: 

Estudio retrospectivo: serie de casos 

Descriptivo 

Características del dise1io: 

Tipo de anális is: 

Temporalidad: 

Analítico 

Retrospectivo 

LUGAR. 

Hospital Infantil de México Dr. Federico Gómcz. Departamento de Neuro logía. 

UNIVERSO, UNIDADES DE OBSERVACIÓN, METODOS DE M UESTREO Y 

TAMAÑO DE M UESTRA 

POBLACIÓN. 

Todos los expedientes de pacientes con diagnóst ico de enfenncdades dcsmiclízantcs durante el 

periodo 200 1 al 2005 del departamento de Neurología del Hospital Infantil de México. Federico 

Gómez. 

UNIDADES DE OBSERVACION. 

Todos los expedientes con criterios de inclusión. 

CRITERIOS DE INCLUSION. 

Expedientes con el diagnóstico de procesos Dcsmielinizantes.. Encefalomielitis aguda 

diseminada. Encefalomiel itis aguda recurrente y encefalitis. 

Casos que cuenten con TAC y Resonancia Magnética Nuclear de cráneo y o columna. 

Seguimiento por el Departamento de Neurología con un tiempo mínimo de 6 meses 

CRJTERIOS DE EXCLUSIÓN. 

Expedicmcs de pacientes con diagnóstico de EMDA incompletos 

Pacientes con un seguimiento menor a 6 meses. 
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METO DO LOGIA. 

Se revisaran todos los expedientes de pacientes pediátricos con los diagnósticos de 

Encefalomielitis aguda diseminada, Encefalomielitis aguda recurrente y encefalitis, que se 

hospitalizaron o acudieron a la consulta externa de Neurología pediátrica del Hospital Infantil 

de México. Federico Gómez. 

Se excluyeron los expediemes que contaron con los diagnósticos de Leucocncefalitis multifocal 

progresiva, Leucodístrotias, Enfermedad degenerativa de sustancia blanca del sistema nervioso 

central. Mielitis transversa, Neuritis óptica y Esclerosis Múltiple por medio del sistema de 

Clas ificación Internacional de enfermedades (CIE 10). 

Se realizará una revisión de los estudios de Resonancia Magnética Nuclear (equipo de marca 

PHILIPS de 1.5 Teslas) de cráneo y/o columna por un neurorradiólogo adscrito al 

departamento de Radiología e Imagen del Hospi tal Infantil de México de todos los pacientes 

incluidos en el estud io de manera cegada. 

Se revisaran aspectos generales y de laboratorio de los expedientes. (edad. género. 

sintomatología. tiempo de evolución, LCR ele.) 

Se describirán las variables epidemiológicas. clinicas. la evolución. el tra tamiento agudo y 

crónico, el pronóstico, la mortalidad y morbil idad asociada (secuelas) y el seguimiento a largo 

plazo de todos los pacientes con EMDA incluidos en nuestro estudio. 

Se establecerá una ruta critica de la EMDA. 

Para el análisis de datos se utilizara estadística descriptiva. 

EPIDEMIOLOGIA DESCRJPTIVA. 

l. As¡¡cctos epidemiológicos: 

Nombre: 
Edad ac tual y edad de inicio del cuadro clínico 
Registro de expediente clinico y radiológico 
Género. 
Lugar de origen. 
Enfennedad neurológica previa. 
Tiempo en días entre el inicio de la en fcrmedad (síntomas constitucionales iniciales) y el inicio 
de la eníermedad neurológica. (medio y rangos). 
Seguimiento en meses. 
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11. Signos y sín1omas constitucionales (Antecedentes): 

Inmunizaciones (30 días previos) 
Fiebre. 
Cuadro respira1orio de vías aéreas superiores. 
Cuadro de gastroenteritis. 
Alteración del estado de conciencia (Somnolencia, sopor, estupor, coma y agitación 
psicomotriz). 
Cefalea y/o vómito. 
Debilidad 
Datos cerebclosos (Ataxia, nistagmus y temblor). 
Crisis convulsivas 
Artralgias y o mi¡ilgias. 

Signos v sín1omas neurológicos. 

Alteración del estado de conciencia. 
Funciones mcncalcs 
Aheración del lenguaje 
Afección a nervios craneales 
Aheración Visua l. 
Ataxia, nistagmus y 1emblor 
Signos piramidales, afeclación de la vía cortico espinal (Monoparesia, Hemiparesia 
proporcionada y desproporcionada, Cuadriparesia flácida y espásiica). 
Signos medulares 
Compromiso de esfin1eres 
Aheración en la sensibilidad 
Aheración de la marcha 
Movimientos anonnalcs 
Rigidez de nuca. 
Crisis .:p ilépcica~ general izadas o foca les. 

IV. Alteraciones en los exámenes de laboratorio. 

Líquido ccfolorraquideo (ci10 químico): 
Aspecto 
Proccinas mg /di 
Glucosa 
Células: mononucleares. polimorfonucleares 
Tinción de Gram. 
Coaglutinación 

Cuhivos virales. baccerianos, además de reacción clt: Polimerasa en cadena para los siguientes 
agen1es c1iológicos: Herpes simple, Epstcin Barr, Citomegalovims y Mb cubcrculosis 

ü cterminaciún en liquido cefalorraquídeo de: 
l'roteína Básica de Mielina 
Bi111das oligoclonaks 
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V. Alteraciones en exámenes de gabinente. 

Estudios de electrofisiología: (Potenciales evocados visuales, auditivos, somatosensoriales, 
velocidad de conducción nerviosa y electroencefalograma). 

Estudios den euro imagen. (Tomografía Axial C amputada de cráneo y resonancia magnética 
Nuclear de cráneo y Columna). 

VI. Tratamiento empleado en fase aguda y de mantenimiento. 

Tratamiento 

de 

Trata 111 ien to mantenimiento Uso de 

agudo Esteroide Gammaglobulina Fármacos 

Esteroides Dosis Si ! no Fármacos ant iepilépticos Requirió 

Dosis mg!kg/día. Número de Dosis Anticpi lepticos Fase de Unidad de Cuidados 

Número de días días Número de dias Fase aguda mantenimiento Intensivos 

VI I. Tratamiento adyuvante (Terapias). Motora, lenguaje, aprendizaje. conductua l, urológica y 

quirúrgica. 

VIII. Mortalidad v Morbilidad asociada. 

Déficit en la coordinación motora 

Retraso menta 1 

Paraplej ia flácida y vej iga neurogénica 

Alterncioncs de conducta 

Epilepsia y crisis convulsiq1s 

Movi111icn1os anormales ( Extrapiramidaks) 

CO NSIDERACIO 'ES ÉT ICAS. 

No se requieren ya que es un estudio retrospectivo. observacional y descripti,·o. 

El estud io estadístico se reali:wra mcclia111~ epidemiología descrip1iva. 



RESULTADOS. 

Se revisaron 45 expedientes, de los cuales seis cumplieron con los criterios de inclusión. 

Se reportaron cuatro pacientes del sexo femenino y dos del sexo masculino, con una relación de 

(F4: M2), (2: 1), con un edad media de 8.6 años, al momento de la presentación clínica inicial, 

con rangos de 3 años a 14 alios, no hubo predominio de un lugar geográfico, el tiempo de 

seguimiento neurológico de nuestros casos fue de 6 meses a dos años. Tabta i z 

De los 6 pacientes ninguno tuvo un antecedente de imponancia o neurológico para el desarro llo 

de la enfermedad. 

Con respecto al tiempo de i11icio de los síntomas prodrómicos (consti tucionales) y el desarrol lo 

de las manifestac iones clínicas neurológicas, fue de 21 días, con un rango de 7 a 30 días ••bb i ; 

En relación a las manifes taciones iniciales encontradas estas fueron "b1• 1•: 

Fiebre en 6 casos (4 con un cuadro respira torio inespecífico y 2 con fiebre más un examema). 

5 I 6 casos presentaron alteraciones en la marcha más afectación de la via cortico espinal, 2 

con hcmiparcsia proporcionada, 2 con paraparesia flácida aguda. un caso con cuadriparesia 

flácida. un paciente no presento afectación de la vía cortico espinal. 

Cuatro de los seis casos presentaron cefalea aguda generalizada. 

5 I 6 casos cursaron con alteración en el estado de conciencia (somnolencia. letargia y 

agi tación psico111otriz). 1 caso presentó un síndrome cerebeloso caracterizado por ataxia, 

temblor y dismctría. 

4 / 6 casos presentaron crisis convulsivas epi lepticas. 2 con crisis co111·ulsivas general izadas y 

2 con crisis parciales, en ningún paciente se estableció una asociación con una inmunización 

previa (ver tabla 8.9). 

El estudio de líquido cefalorraquídeo en 3 I 6 casos fue normal y en 3 / I) se cncomró anonnal . 

con datos de una meningoencefalitis aséptica, dentro de los valores de proteínas. se demost ró 

una ligera hiperproteinorraquía ( 111edia de 43.6mg /dl ) c on rango m inimo de 27 mg/dl y 

máximo de .53mg/dl . con celularidad mediu de 135 c.: lulas, y un rango de 5.5 a l 80 células por 

mmJ . con un predominio de linfocitos. con un valor medio de 79.6%. y un rango de 75 a 82%. 

La tinción de Gram no demostró ningún agente bacwriano y la reacción dt: coaglutinación fue 

negativa en los seis casos, para los siguientes agentes bacterianos H. lníluenza B. 

S. Pncumoniae. y N. Meningit idis. en el total de los ~asos no se aislaron g.:rmenes en el cultivo 

vi ral o bacteri<rno del líquido cefalorraquídeo. Tabla 

A los 6 pacientes se les rea lizaron pruebas de detección de virus mediante reacción de 

Polimerasa en cadena (PCR) para los virus Herpes. Epstein Barr, Ci tomegalovitus y en 2 casos 

para Mycobatcrium Tuberculosis"~'''' '"'Se aíslo en una prueba de lnmunolluorcsccncia en e! 

Líquido cefalorraquídeo un ade1101·irns en el .:aso número 3. 
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En 3 / 6 casos se determino la proteína básica de mielina y bandas oligoclonales, las cuales 

fuerón negativas Tabla 17' 

En relación a los estudios de neurofisiología en nuestra casuística ••b'• 18 no fueron solicitados 

estudios de potenciales evocados visuales y auditivos para los seis pacientes, en 4 de 6 casos 

se realizaron potenciales evocados somato sensoriales. 3 I 6 estudios se reportaron como 

anormales por bloqueo en la conducción a nivel central (sugestivo de desmiel inización a nivel 

central) casos 1.3, 6, el caso 5 se encontró nonnal dentro de límite bajo. 

En 4 / 6 casos fueron realizados velocidades de conducción nerviosa, en el caso 3 la conducción 

del nervio periférico fue a nom1al (s in respuesta r eplicable), e n e 1 e aso 5 y 6 fue no nnal, 

incluyendo a la onda F y el reflejo en H del nervio tibia! posterior. 

En relación a los estudios electroencefalográficos 5 I 6 se encontraron anormales por presentar 

disfunción de la actividad basal, en los casos 5 y 6 además de la disfunción de la actividad 

basal se asocio a act ividad epiléptica. 

En todos los casos se realizó TAC de c ránco simple y contrastada y solo en uno demostró 

múltiples lesiones hipodensas asimétricas en sustancia blanca de ambos hemisferios cerebrales. 

El estudio de Resonancia Magnética Nuclear de Cráneo y Columna demostró alteraciones en 

todos los casos 1abta•
9

, destacando lesiones hiperintensas (desmielinizantes) múltiples, 

asimétricas. en el encéfalo. cerebelo, tallo cerebral. tálamo, ganglios basales y médula espinal. 

con aumento en 1 a señal de intensidad e n 1 as secuencias T2 y Flair. con p redominio en la 

sustancia blanca. en Ja unión de la sustancia gris y blanca, siendo lesiones de uno o varios 

centímetros y ocasionalmente confluentes. 

En el caso i; 3 se demostraron lesiones hiperintensas (desmielinizantcs) en ~ráneo y columna 

en la sustancia blanca en las secuencias T2 y Flair, el estud io de Resonancia magnética de 

columna de seguimiento a los 3 meses detecto una disminución de 1 calihre de la medula 

espinal a partir de T2, sin incremento de la lesión posterior a Ja administración de Gadolineo 

El caso il 5 el estudio de Resonancia magnética de columna se reporto normal, sin lesiones 

desmielinzantes demostrables. pero en cráneo. ta llo cerebral si se encontraron. 
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RMN de cráneo y/o columna, en 6 casos de EMDA, estudiados en el Hospital Infantil de México. 

Caso l . 

Estudio anormal , imágenes hi pointensas en t I e hiperintcnsas en las secuencias T2 y Flair, 

lesiones desmielinizantes, asimétricas, múltiples en sustancia blanca, unión de sustancia blanca y 

gris. cerebelo izquierdo, putamen globo pál ido. cápsula interna izquierda. 1 nsula derecha, 

esplenio del cuerpo calloso, lóhulo tempora l izquierdo, giro angu lar , giro post central y 

semioval izquierdo. 

Caso 2. 

Estudio anormal, imágenes hipointensas en t l. e hiperintensas en secuencias T2 y Flair lesiones 

desmielini¿antes múltiples. asiméiricas. de predominio en sustancia b !anca. lóbulo temporal 

izquierdo y hemicerebelo derecho. 

Caso J 

Estudio anormal. imágenes hipointensas en t I " hiperintcnsas en secuencias T2 y Flair lesiones 

desmielinizame-<. asimé1ricas múltiples, de predominio en sustancia blanca. unión sustancia 

blanca y gris. en ambos hemisferios cerebrales y columna a nivel de T2 y LI. 

RMN control (disminución del calibre medular a partir de T2). con la administración de 

gadolinco no se incremento la lesión. 

C'aso 4. 

Estudio anormal. imágenes hipointensas en ti e hi¡¡erimcnsas en secuencias T2 y Flair. lesiones 

dcsmieliniz:rntes. asimétricas múltiples. sustancia hlanca. unión de sustancia hlanca y gris. 

cerebelo iz,¡uierdo se incrementaron las lesiones posterior a la administracion de gaclolineo. 

('aso 5. 

Estudio anorma l. imágenes hipointensas en TI e hiperimensas en secuencias T2 y Flair, Lesiones 

~1esm1eli n i2ante~..; múltiples asimétricas en !\ustancia hlanca. unión emre sustancia blanca y 

sustancia gri>. de predominio en <'I hemisferio izquierdo. en el tallo cerebra l se encuentran en la 

unión entre pucmc y mes cncéfolo. 

RM N de columna: Normal , sin lesiones desm1cliniza111e, .temostrahlcs. 

Caso h 

Estudi~rma l. imágenes hipointcn<as T 1. T2 y Flair. lesiones dcsmiel inizantes emre la sustancia 1 

blanca y union entre la sustancia hlanca y sustancia gris. hemisferio cercbeloso derecho. giro 1 

parahipocampal. ínsula izquierda. región frontal bi lateral. putamen, capsula interna y núcleo caudado 

bi lat<-ral 
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En relación al tratamiento durante la fase aguda en 4 / 6 de los casos, se administraron bolos de 

meti lprednisolona a dosis de 30 mg/kg/dosis, durante 3 días, y solo en 3 I 6 casos se administro 

un esquema de mantenimiento con Prednisona durante 2 meses, con un esquema de reducción 

posterior, en ningún caso se administro gammaglobul ina. 

En 4 / 6 de los pacientes en quienes se administraron antiepi lépticos durante la fase aguda, en 

uno se administró fenitoína y en 4 durante la fase de mantenimiento se administró 

Carbamacepina. ••bl• 2º· 21 

Durante el desarrollo de la enfermedad 5 I 6 pacientes requirieron terapia motora, 2 I 6 terapia 

urológica con cateterismos vesicales intermitentes y 1 / 6 recibió terapia de lenguaje. ••bb 
7 

1Dentro de nuestro estudio no se reporto mortalidad. pero si morbilidad, con secuelas 

neurológicas de tipo motor fino y grueso, conduc1ualcs, y vejiga neurogénica. 

El primer caso presento défici t de la coordinación motora, el segundo caso presento secuelas 

importantes como el retraso mental , cuadriparesia e spástica, movimientos a normales de tipo 

coréico y epilepsia, el caso 3 requiere terapia motora y cateterismo vesicales intemlitentes. el 

caso 4 terapia motora, presenta alteraciones en la motricidad fina y recibe terapia de lenguaje y 

el caso 5 dur ante su evolución presento una escara de de cubito en región 1 umbosacra que 

requirió un injerto de piel y la real ización de una colostomía, el caso 6 presenta alteraciones 

conduclUales. 

Tabla 7 Secuelas y terapias empleadas en pacientes con EMDA 

Casos Secuelas Terapia 

1 lncoordinación motora Terapia fisica 

2 Re1raso mental, cuadriparesia espástica. corca y Terapia fisica. :mtiepilépticos 

epilepsia 

3 Afección motora y vesical Terapia física. cateterismo 

intennitente 

4 Afccciún motora fina. afección del lenguaje, Terapia física, terapia de lenguaje 

5 Escara lumbo sacra Injerto de piel . colostomia 

6 Alteraciones conductuales Terapia psicológica 
~ --

Ninguno de los pacientes presento re~aidas y remis ión duran1e el seguimiento de la 

enfermedad. wbl.o 
22 Cabe destacar que tr.:s pacientes excluidos durante nuestro estudio 

presentaron un cuadro de encefalitis viral y pos1eriom1ente presenrnron cuadros neurológicos 

diferentes. con lesiones desmielinizantes en diversas regiones en estudios de Resonancia 

magnética Nuclear de seguimiento. se realizó el diagnóstico de Esclerosis Mlilt ipl<!, e ingresaron 

a un pro1ocolo de estudio en nuestro servicio. 
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DISCUSION. 

En el departamento de Neurología de 1 Hospital Infantil de México. no se contaba con un 

estudio descriptivo de una serie de casos de pacientes con Encefalomielitis aguda diseminada, 

por lo que se propuso realizar un estudio de 4 años, ya que a partir del a1io 200 1 el departamento 

de radiología del Hospital Infantil de México, cuenta con un equipo de Resonancia Magnética 

Nuclear de Cráneo de 1.5 teslas de marca PHILIPS. 

EPIDEMIOLOGIA. 

Seis casos cumplieron con los cri terios de inclusión. Cuatro pacientes del genero femenino y 

dos del sexo masculino, con una relación de (F2: M 1 ), como se puede apreciar predomina el 

genero femenino como en la mayoría de los estudios publicados. Con respecto a la edad inicio 

se encuentro una edad media de 8.6 aiios con un rango mínimo de 3 mios y rango máximo de 

14 años. ligeramente mayor que en la literatura internacional. el tiempo promedio de aparición 

de los síntomas neurológicos fue de 21 dias, con rangos de 7 a 30 días observando casi el doble 

del promedio en los reportes expuestos. sin embargo se presento dentro del primer mes como lo 

reportado en la literatura. no hubo predominio en el lugar geográfico en estos pacientes. J 00% 

de nuest ros casos presentaron fiebre. 66% asociado a un cuadro respiratorio inespecífico y 44% 

sin una enfcnnedad febril especifica, dos de los casos presentaron un Rash cutáneo. ningún 

paciente tuvo una enfennedad general y neurológica, estos datos apoyan que la enfermedad se 

trate de una reacción inflama1oria y/o inmunológica asociado a una infección viral 

En la ~iguientc tabla se nuestra serie de casos. companindola con la li1c:ratura mundial. 



Tabla 8 Estudios de Epidemiología comparando las diferentes series 

EPIDEM IOLOGIA Hospital Da vis Hynson 

Infantil 

De México. 

Edad de inicio 8. 6 años 6.7 años 5.9 años 

Rango mínimo 3 años 2 años 

Rango máximo 15 atios 16 años 

Sexo 64% F (F2:Ml) 67% M 58% F 

Antecedente cuadro febril o 100% 71% 71% 

infeccioso no especificado 

Inmunización 0% 7% 6% 

Factor estacional no no no 

Tiempo de aparición de los síntomas 21 días 4 días 

neurológicos 

Rango mínimo días 7 1 

Rango Máximo días 30 42 

Sin factor prodrómico o 23 

Enfermedad neurológica previa no no 

DA TOS NEUROLOGICOS. 

Tabla 9 Antecedentes o signos / síntomas a la presentación de las EM DA 

Comparando 11ues1ra serie con la de la literatura mundial 

HIM Da vis Hynson Tenembaum 

Signos t Simomas 11 % o,,:, % 

C(l .C:'>S 

Fiebre 6 6 48 52 
>---
Cefalea 4 / 6 36 45 32 1 
Nausea t n)111i10 116 32 35 32 

Rigide:: d<' 1111rn o 1 6 25 43 

Crisis ( 011>'11/sirns 4 16 29 55 

Alieració11 ('// el esrndo de 4 1 6 63 
-1 

62 
1 

COnCÍ<!llcill 
1 

Signos 11101ores 516 62 69 

Arn.n11 116 38 50 

Ne11ropa1ia cra11ew1a 3 6 34 .¡5 .¡.¡ 

Tenembaum 

5.3 años 

4meses 

16 años 

69% F 

74% 

no 

12 días 

2 

30 

20 
1 

no 
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Pérdida visual 0 16 21 

Alteración del lenguaje 4 / 6 20 26 

A l1eración sensorial 11 6 6 

Movimientos involun1arios l / 6 5 

anonnales 

Infección del tracto 4 / 6 35 

respiratorio superior no 

específica 

Inmunización 0 16 32 

Alteraciones gas1roin1estinales o 11 

Pródromo no definido 2 / 6 26 

Varicela o 5 

Virus Heqlcs simple o 2 

Rubéola o 1 

Sarampión o l 

Neuritis ópcica o 13 23 

Paresia 23 

Debil idad fac ial 2 16 16 

Dificultad para tragar JI 5 6 

Afasia JI 6 13 21 
~ -
Otras altcraciom:s del lenguaje 2 ' 6 13 

Paresccsias 1/6 3 

Involucro de la médula espinal 2 / 6 24 

Enfennedad febril 110 2 16 7 

especifica 

Signos de era et os largos (Vía 5 16 83 

corticn espinal) 

llemipares ia aguda 2/ 6 76 
1 

Síndrome cxcrapiramidal 116 10 12 ' 
1 

Hemiparcstcsia 0 16 2 

En nuestra serie de casos la prcscncación clínica fu..: poli sintomácica con una combinación de 

una serie de aheraciones neurológicas. si..:ndo muy semeja111cs a las _l series que fueron 

mencionadas . ..:on excepción de la acaxia y los 11101·imict11os anomrnlc~ de· cipo extrapiramidal. 

que se presencú con menos frecuencia. 
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Destacando dentro de Jos síntomas iniciales la fiebre, una infección de vías aéreas altas y un 

exantema, al presentarse Ja enfermedad destacaron Ja alteración del estado de conciencia. 

somnolencia hasta agitación psicomotriz, cefalea, afectación de la vía cortico espinal con 

hemiparesia, paraparesia, cuadriparesia flácida, afección de nervios craneales bajos, con la 

presencia de disfagia y disartria. 

En ninguno de nuestros casos se documento el antecedente de inmunización. 

ESTUDIOS DE LABORATORIO. 

En la siguiente tab la , se comparan los resultados de nuestra serie con las tres mencionadas 

anteriormente. los resultados fueron muy similares en todas las series. la mitad de los casos de 

nuestra serie tuvieron un liquido cefalon-aquídeo alterado sugerente de una encefalitis viral, con 

pleoscitosis leve e hiperproteinon-áquia, llama la atención que no se documentó la elevación de 

la proteína básica de mielina. ni de las bandas oligoclonales, las cuales fueron encontradas 

elevadas del 4 al 11 % y Ja proteína básica de miel ina se elevo del 6 al 11 %. en un solo caso se 

determino la presencia de un adenovirus por medio de una prueba de irununofluorescencia. 

Tabla 1 O Estudio de líquido cefalorraquideo en las 4 series. 

Liquido cefalorraquídeo HIM Da vis Hynson Tenembaum 

Alterado 50% 61% 66% 28% 

Celularidad promedio células 153 49 180 

Rango cclularidad alto 180 270 260 

Predominio Linfoci tos Linfoci tos Linfocitos Linfocitos 

Proteínas (promedio) 43.6 mg!dl 58mg /di 

Bandas oligoclonales 0% 11% 3% 4% 

Proteína basica de mielina 0% 6% 11 

Detección de agentes Adenovirus (IF) PCR - PCR + 

Herpes 

1 
simple 

~ -

En nuc-stra serie se realizo la prueba de PCR en líquido cefalorraquídeo para los vi rus Epstein 

Barr. Ci tomegalovirus Herpes siendo negati,·o en todos los casos y en 3 'asos qu.: cursaron con 

alteraciones medulares se so licito una prueba de PCR para Mycoba..:terim tuberculosis la cual 

fue negati\'a. estos datos concuerdan con los resultados de la literatura. 

Solo se detecto la presencia de un adenovirus en un estudio serológico en el caso numero 3. 

F.stos dat0s son similares a los reportes d.:: la litera tura y a las s.:ries de Davis. 1-lynson y 

Tcnembaun. ya que es diiicil detectar el agente causal. 
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ESTUDIOS DE GABINETE. 

En los diferentes estudios se encontraron anormalidades en el estudio electroencefalográfico, 

con alteraciones en su función ( disfuncional) por presentar una actividad basal más lenta, 

sugerente de una cncefalopatía asociado en algunos casos a actividad epiléptica asociada, un 

hallazgo importante fue la alteración de los potenciales evocados someto sensoriales en nuestra 

serie, ya que la mitad de los realizados se detennino un bloqueo a nivel central (por un proceso 

desmielinizante), se recomendara realizarlos junto a los potenciales evocados audi tivos de tallo 

cerebral. 

Tabla 11 Estudios de neurofisiología comparando las cuatro series. 

ESTUDIOS DE HIM n a,-is Hynson Tenembaum 

NEUROFISIOLOGIA N6 

EEG anormal 516 casos 23% 50% 

Disfuncional 3 NO 78% 

Paroxístico o NO 12% 

Disfuncional y 2 NO 

paroxístico. 

EEG nonnal 1 3% 

PEVSS 416 casos No reportado No reponado No reportado 

3 anonnalcs 

por bloqueo en 

la conducción 

centra l 

1 nonnal 

dentro de los 

límites bajos 

VCN J/ 6 casos 

1 anormal 

ausencia de 

respuesta 

replicable. 

PEV No solici tado 50% 

PEA No solici tado 
-- --
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ESTUDIOS DE NEUROIMAGEN. 

En relaeión a los estudios de Neuroimágen, de nuestros 6 casos el estudio de Tomografía 

Computada de Cráneo simple y contrastada resulto anormal en un solo paciente ( 116), al 

demostrar múltiples lesiones hipodensas en sustancia blanca en ambos hemisferios cerebrales, 

con dimensiones variables de 1 a varios centímecros, Como se ha comentado en la literatura 

internacional la TAC de cráneo no es el estudio de elección para el diagnostico de la Emda. 

El escudio de Resonancia magnética Nuclear de Cráneo y Columna fue el más sensible y 

especifico ya que se encontraron lesiones en 6 de los 6 casos, en comparación con las otras tres 

series. que demuestran datos similares a la nuestra , destacando la presencia de lesiones 

desmielinizantes múltiples, asimétricas. en sustancia blanca, unión de sustancia blanca y 

sustancia gri s , en el encéfalo, con aumento en Ja intensidad en las secuencias T2 y Flair de 

predominio en Ja sustancia blanca y en la unión de sustancia gris y blanca, en ambos 

hemisferios cerebrales, ganglios basales. tá lamo, cerebelo y tallo cerebral , afectando en 5 

paciences a la vía corticoespinal, en un solo caso además de las lesiones desmielinzantcs en 

encéfalo en el caso # 3 se demoscraron lesiones desmielinizantcs en columna en las 

secuencias T2 y Flair, en el escudio de resonancia magnética de columna de control a los 3 

meses detecto una disminución del calibre de la medula espinal a partir de T2, sin incremento 

posterior a la 11d111inistración de gadolinio, 

En d caso # 5 el estudio de Resonancia magnética de columna se reporto normal, sin lesiones 

dcsmielinzantes demostrables. 

Consideramos que el estudio de resonancia Magnética de Cráneo y o columna es el estudio de 

elección y de seguimiento en los paciences con encefalomiclit is, en Ja ulcima columna de la tabla 

de alteraciones en los estudios de ncuroimágen se considero importante agregarla, ya que Brass 

nos da una guia para diferenciar lesiones desmielinzames que sugieren Esclerosis Múltiple, la 

presencia de lesiones en el cuerpo calloso y las lesiones de localización peri ventricular. 

Dentro de los e~cudi os de Neuroimágen el estudio de Tenembaum en las Tomografía Axial 

computada de cráneo demostró anonnalidades en el 78% pero hace énfa~is en que estas lesiones 

se encontraron presentes después 6 días posterior al inicio de los síntomas neurológicos. en 

comparación ala serie de Davis menciona lesiones en el 55% de los casos, siendo lesione$ 

hipodensas discretas en áreas de sustancia blanca de l cerebro. 

Tenembuan y colaboradores realizan una división en cuatro grupos de lesiones desmiclinzantes: 

En el grupo /\ se agruparon a las peque1ias l..?sioncs {de menos <le 5mms) y fueron encontradas 

en el 52 <le los 84 pacicrucs (62'l'o). F.n el grupo 13 se agruparon a las lesiones grandes 

coníluentcs de sustancia blanca y se ohscr"aron en 20 pacientes (24% ). estas placas 

demostraron una distribución asimétri.:a con una apariencia semejante a un tumor 



En el grupo C se encontró un involucro talámico bilateral y fue observado en 1 O pacientes 

( 12%), con peque1ias lesiones en sustancia blanca asociadas en 5 casos 

En el grupo D. encefalomielitis aguda hemorrágica, dos pacientes (2%) mostraron algún grado 

de hemorragia dentro de las lesiones desmiclinizantes grandes. 

En Nuestra serie se encontraron anormalidades en e l estudio de Resonancia Magnética Nuclear 

en todos los casos. siendo lesiones bilaterales asimétricas, en sustancia blanca del sistema 

nervioso central, destacando lesiones en 5 16 de los casos a nivel fronto parietal , en un caso con 

afectac ión del cuerpo calloso, no se evidenciaron lesiones periventriculares, en 5 de los 6 casos 

se presentaron les iones en sustancia gris, 2 de 6 tuvieron lesiones talamicas. 4 de 6 lesiones en 

ganglios basales, 5 de 6 en rallo cerebral y cerebelo, solo en un caso se presentaron lesiones en 

columna, en un caso las lesiones se incrementaron posterior a la administración de gadol inio, no 

real izados ninguna biopsia cerebral, y no se evidencio ningún estudio con hemorragia. 

En las series de Davis, llynson y Tenembaum se recomienda realizar biopsias a las lesiones 

grandes cuando se tenga duda diagnóstica y cuando sea obligado descartar neoplasias, en los 

estudios de biopsias cerebrales se documento zonas de inflamac ión y desmie linización. 

En las 1res seri es se documenta en un tercio de los casos incremento de las lesiones posteriores 

a la administración de gadolinio. 

En nuestros casos no se encontró casos de cncefalomielitis hemorragia. esto esta de acuerdo con 

las demás series. la cual fue extremadamente rara representando solo el 1 al 2% del total. 

Se rea liza en la siguiente tabla una comparación de nuestros hallazgos con las otras series 

La encefalomidilis hemorragia fue extremadamente rara ya que en las tres series se reporta con 

una frecuencia del 1 al 2%, nosotros no reponamos ningún caso. 

Se real iza en la s iguiente iabla una comparación de nuestros hallazgos con las otras series. 
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Tabla 12 Hallazgos en estudios de Resonancia Magnética Nuclear comparando las 5 series. 

Casos HIM Da vis Hyi1son Tenembaun Brass Estudio 

6 255 33 78 EM vs. EMDA. 

Anormal 100 95 93 

Lesiones Bilaterales y asimétricas 100 96 93 

Lesiones en sustancia blanca del 100 93 90 

SNC 

T2 y Flair 

Fronto I parietal 516 80 

Cuerpo calloso 1/6 29 EM64% 

EMDA 17% 

Lesiones periventriculares 016 29 EM9 !% 

EMDA 50% 

Grandes lesiones 24 

Pequeñas lesiones ' 5mms 62 

Involucro 1~IA1111co bilateral más lesiones 12 

pequer1as 

Enccfalomiclitis aguda hemorrágica no 2 

Suslancra gns 5/6 6 1 EM9% 

EM OA 33% 

Lesiones Talámicas 2/ó 27 32 EM 18% 

EMDA 33% 

Lesiones en ganglios basales. ..¡ 6 :!) 39 

Lesiones en el iallo cerebral y en el 5'6 4 1 16 

cerebelo. 

Lesiones en la columna 1/6 .16 16°<1 

Lesión con efecto de masa 0'6 16 26 

1 

- --
Lesiones que se lncrcn1entan con la ¡1¡, 26 29 30 

adminis1ración de Gadolinco. 

Hemorragias (1 < I o 1 

Biopsias cerebrales (} 2 2 regiones 1 

fron1ales 
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TRATAMIENTO. 

En nuestra serie durante la fase aguda de la EMDA, el iratamiento fue con bolos de 

metilprednisolona a dosis de 30 miligramos I ki logramo/ dosis, en 4 de los 6 casos durante 3 

días, y solo en 3 de los 6 casos se administro Prednisona durante 2 meses con un esquema de 

reducción posterior hasta suspenderlos. 

El caso 4 de nuestra serie se administraron bolos de metilprednisolona y no recibió esteroide en 

la fase de mantenimiento, y en el caso 2 no se administro esteroide durante la fase aguda y la 

fase de mantenimiento y fue el paciente que más secuelas neurológicas desarrollo, esto apoya la 

necesidad de iniciar esteroide durante la fase aguda para disminuir las secuelas, el caso 6 por 

presentar pancitopenia p ersistenie no r ecibió esteroides en fase aguda ni de mantenimiento. 

ningún caso recibió gammaglobulina. 

En la serie de 1-lynsen dosis altas de rnetilprednisolona ( 1 O a 20 mg I kgl día). fueron usadas en 

23 de los 31 pacientes (74%) durante 3 a 5 días con una media del tratamiento de 4.5 días, 19 de 

los cuales recibieron un curso de prednisona oral. 

En la serie de Tenembaum se administraron esteroides en 80 nillos. (95%) de los casos, con 

dosis de dexametasona intravenosa de 1 mg/ kg/ día en 43 pacientes (53%) durante 1 O días, en 

2 1 pacientes (26%) se administraron bolos de metílprednisolona a 30mgkgdía para menores de 

30 Kg y 1 gramo por día en mayores de 30 kilos o 1 metro cuadrado de superficie corporal, 

durante 3 a 5 dias. 

Seguidos por un curso de Prednisolona a 1 mgkgdia durante 1 O días , 1 O pacientes recibieron 

Prednisolona a 2mg / kg I día dura me 1 O di as y 6 nilios recibieron Dcsílazacort (3mg/ kg/dia), el 

esteroide se suspendió progresivamente en 4 a 6 semanas. Ningún paciente desarrollo 

dependencia a los esteroides. 

En cuatro de los 6 casos en nuestrn serie en quienes se administraron antiepilépticos durante la 

fase aguda, en t0dos se administró Fenitoina en la fase aguda y en 3 de los 6 casos duramc la 

fase de mantenimiento se administró Carbamacepina. el caso 6 presento un Rash asociado a la 

Carbamaccpina y requirió un cambit) por Fcnitoína como esquema de mantenimiento. 
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MORTALIDAD Y MORBILIDAD. 

En los casos estudiados no se reportó muertes, conlinnado la baja mortalidad que se ha 

mencionado en la literarura. 

En los casos estudiados las secuelas neurológicas se presentaron todos los pacientes estudiados, 

de estas secuelas 3 de los 6 casos con una excelente recuperación y 3 de 6 casos desarrollaron 

secuelas graves, ninguno de nuestros pacientes presentaron recaídas. 

El caso 2 el caso desarrollo secuelas imporiantes como retraso mental, cuadriparesia cspástica, 

movimientos anomiales de tipo coréico y epi lepsia, el caso 3 pre.sentó una paraparcsia ílác ida 

con vejiga neurogénica y se evidencio un est rechamiento en la médula espinal en el estudio de 

Resonancia magnética. 

El caso número 5, presento una escara de decúbito ya que curso con una cuadriparesia ílácida 

con vej iga neurogénica, que requirió un injer10 y la realización de una colostomia para evitar la 

contaminación fecal de la escara de decúbito, sin embargo esta paciente ha presentado 

recuperación de su movilidad en extremidades superiores y en menor proporción en 

extremidades inferiores, 4 de 6 casos presentaron alteraciones neurológicas menores, de tipo 

motor lino y grueso y, conductuales, en su seguimiento han mejorado. 

En el estudio de Tenembaun, 89% de los pacientes tuvieron una adecuada recuperación 

neúrológica. 11 % desarrollaron secuelas neurológicas destacando una hemiparesia (moderada a 

severa). el 8%. epilepsia parcial sintomática. 6'\lo, reducción de la agudeza visual. 4% 

paraparesia y 4% alteración mental. 

Ningún paciente murió, el 90% de los pacientes duranre su seguimientO clínico presentaron un 

curso sin recaídas o nuevas lesiones en el estudio de resonancia magnética. 10% mostraron una 

enfennedad bifásica con una sola recaída, en todos entre los 2 meses y 8 a11os del in icio de la 

enfem1edad. 

En la serie de Davis y Boss, ningun paciente tuvo mortalidad. 74% se recuperaron de manera 

excelente y el 26% desarrollaron secuelas neurológicas. como demencia. retraso mental. 

alteraciones de conducta. défici t motor principalmente en la coordinación fina y epilepsia. 

principalmente en aquellos pacientes que estuvieron en estado de coma o con hemiparcsia. 

Las recaídas se presentaron en el 14% de los casos especialmente durante el primer alio. con los 

mismos o con nuevos signos, en esta serie el 14% de los pacientes desarrollaron Esclerosis 

Múlt iple. 

En la serie de Hynson el 81 % de los pacientes se recupero completamente y el tiempo de 

recuperación fue desde 8 hasta 90 días (con una media de 37.8 días) . ~n términos del pronóstico 

adverso un niilo presento cefalea recurrente, 2 tuvieron alteraciones en la coordinación motora 

fina. y otro desarrollo una hemiparesia izquierda. los re lapsos ocurrieron en 4 paciemes. 
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De los 45 casos incluidos al inicio de nuestro estud io 3 tres pacientes femeninas con edades 

comprendidas entre los 8 y los 14años fueron excluidas. Estas 3 pacientes iniciaron con un 

cuadro de encefali tis de etiología viral, pero durante su seguimiento, presentaron nuevos 

cuadros neuro lógicos, con diferencias de tiempo desde 2 meses a 6 meses y en estudios de 

seguimiento se demostraron nuevas lesiones desmielinizantes en estudios de Resonancia 

Magnética, llama la atención la nomenclatura que fue empleada para definir los diagnósticos ya 

que en dos se rea lizo el diagnóstico de Leucoencefa litis multifocal y en un caso se propuso el 

diagnóst ico de Encefalomielitis vs. Esclerosis múltiple, pero no se definió hasta su 

seguimiento. las tres cumpl ieron criterios de Esclerosis Múltiple. 

CONCLUSIONES. 

En nuestro medio la encefalomieli1is aguda diseminada (EMDA) es una enfermedad 

inflamatoria desrnielinizante monofásica , multifocal del Sistema Nervioso Centra l (SNC) que 

se presenta en la etapa pedia1rica , posterior a una infección de origen vira l, 

El estudio de ncuroimágen de e lección es el estudio de Resonancia Magnética Nuclear de 

cráneo y columna, ya que es el método más sensible y específico, para determinar lesiones 

desmiclini7.antes, principalmente en las secuencias T2 y Flair, se recomienda rea l izar un estudio 

de control a los 3, 6 y 12 meses al egreso de l paciente. 

El tratamien10 de elección es el uso de es1eroides del tipo de la Metilprednisolona a dosis de 

30mg. kg /dosis durante 3 a 5 días, con mantenimiento de 1 O dias con prednisona o 

mctilprednisolona. En recaídas MEMDA se recomienda administrar 01ro ciclo de bolos de 

cs1croidc duranle 3 a 5 días más, no es recomendable el uso de esteroides de manera crónica por 

más de dos meses ya que no se ha comprobado ninguna util idad. 

Todos los pac ien1es con diagnóstico de EM DA requieren de un scguirnicn10 estrecho clínico y 

de neuroimágcn. p rincipahnente con estudios de resonancia Magnética Nuclear en r ccaidas, 

durante vario~ ailos para detenninar que pacientes desarro llaran EM DA multifás ica y quienes 

desarro llarán Esclerosis Múltiple. 
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ANEXO A RESULTADOS ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA. 

~úm~rn !!~ i;~so NQmt?re Registro 

1 MCU 775917 

2 AJA 775181 

3 NEN 773998 

4 C RP 773067 

5 H H M 775817 

6 CM D 775918 

Tabla ll Aspectos Epidemiológicos. 

Tiempo de 

Edad luf!ar de origen sep,uimienro 

Caso /-:dad inicio acwnl Sexo en meses 

7niios 

I lwias 6111 M Guerrero ( Acapulco) 6 meses 

2 3(1/ios 4mios M Hidalgo (Tizayuca) 7 meses 

J lmios 8 a1ios F Guerrero (Taxco) 2 años 

4 6(//ios $(11ios F Qucrétaro (Qucrétaro) 2aílos 

/ ./(llios 

.5 /401io" 8111 F \ 'cracruz (Poz.i Rica l 6 mc:ses 

6 15 16 F [) is1rito Federal 1 año 

F4.M! 

Media (8. 6 wios) 2:1 

Rangos (3 a / ./ (llios) 

Tabla 13 

Tiempo c1111\' lo., tÍlltomns iniciales y el desarrnl/o de /ns 11u111iji.•swcio11es d 111it·11.\ 111.1urológicas ( 

días) 

Caso I JI) 

2 ll 

3 :o 
i---- ----
4 18 
-- -
5 7 

6 311 

Medfo 1 ! I día.-!. rrt11go' ( - " 30 dí"' ¡ 
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MANIFESTACIONES CLINICAS EN 6 PACIENTES CON ENCEFALOMIELITIS AGUDA 

DISEMINADA EMDA EN EL DEPARTAMENTO DE NEUROLOGIA DEL HOSPITAL 

INFANTIL DE MEXICO. 

Tabla 14 

Signos / Sí1110mas iniciales 6 casos 

Fiebre 6 

Cefalea 4 

Nausea I vóm.i to 1 

A Iteraciones gastrointestinales o 
Pródromo no definido 2 

Infección del tracto respiratorio superior no específica 4 

lrununización o 
Signos y síntomas neurológicos 6 casos 

Rigidez de nuca o 
Crisis convulsivas 4 

Alteración en el estado de conciencia 4 

Signos motores 5 

Ataxia 1 

Neuropat ía craneana 3 

Pérdida visual o 
A Iteración del lenguaje 4 

Alteración sensorial 1 

Movimientos involuntarios anormales 1 
--

Parestesias 1 

Involucro de la médula espinal 2 

Enfennedad febril no especifica 2 

Signos de tractos largos (Vía cortico espinal) 5 --Hemiparesia aguda 2 

Síndrome c::xtrapiramidal 1 

Hemiparcstcsia o _J 
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Tabla 15. Estudios de laboratorio. Liquido cefalorraquídeo, Ti nción de Gram y reacción de 

coaglutinación para S. Pne11moniae. H. ln fl11enzae B. N. Meningitidis. 

Proteínas MN PMN 1ínción 

Caso Aspee ro Mgldl Glucosa Cé/11/11s % % Gram Coagl11rinació11 

I Nl Agua de roca 33 55 J . . 
Turbio 

2 Nl !temático 85 66 o . . . 

T11rbio 

3 ANl j/ 45 180 82 18 . 

Turbio 

4 ANl 53 46 170 75 25 
-

T11rbio 

,1Nl 

5 27 53 55 82 18 . 

6 NL Ag11a de roca 77 47 2 . 

Tabla 16 Cuhivo viral, bac teriano o Reacción de Polimerasa en cadena (PCR) ¡>ara \ irus en l.CR 

C1t!1ii•o Ade1101·ir11s 

bac1erit1110 /111111111<1/lrwresce Herp<'.r Epsrl'in 

Caso C11/rivo 1·iral ncin. simJ>/e Barr Ciw111egnlo1·irus .llb. T11bl.'rc11/osis 

I 11egarfro 11ega/Íl'O . . 
1 

2 11egarii·o 11ega1i1•0 . No .1Ulici1ado 

3 negativo negmi1·0 . . . . 

4 negmii·o 11egt11i>·o ( +) IF No .H1/id1t11fa 

j negarivo 11egtttÍ\'O . . 

6 negmii·o negati\'O . 1- I· -

Tabla J 7 Detaminación de brmda.< oligodonalc.1 y proteína Básic11 rle .\/id ina en líq11ido 

cefalorraq11ídeo. 

Caso Potcínn B1isi<'11 de A1fieli11n Bandas Oligodo111t!cs 

I Ne!!<t1i1·0 Negati1•a 

1 No solicitada No solicitado 

3 Nosolidwdn No solicitada 

4 No soliciwda No solicitarla 

5 Nega1i1·0 Negmim 
-
6 11ega1im Negath•a 
~ 
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TABLA 18 ESTUDIOS DE ELECTROFISIOLOGÍA. 

CASO PEV PEVATC PEVSS VCN EEG 

anormal ( derecho). 

bloqueo central Normal se1tsitivo y motor ANl disfunción de la actiridad basal 

I NS NS desmieli11iwció11 hemisferio izquierdo 

ANL disfunción de la actividad 

basal. Actividad delta polimo~fa de 

; NS NS 110 solicitado No .<olicitado alm 1•0/wje 

Se11.\itil·o 11ormal ANl disf1111ció11 de la acti•'idad basal 

anormal (derecho) Momr t111ormal (si11 111uderadt1 a severa. a simetría imer 

bloqueo central respues/ll repli<«1ble) hemisférica. disfimción paroxíst ica 

3 NS NS des111icli11izació11 mud('radt1 en regiom'.< posteriores 

4 NS .vs 110 sulicitado No solicitado A .\'l di.efi111ció11 de la actil"it/ad basal 
---Normal sensitivo y motor 

Onda f y reflejo H 11or111al 

5 NS NS Normal /imite i1¡(erior Tibia/ pusrerior NS 

A1\ 'L disfi111ció11 de lt1 acrfridtul 

basal. más actÍl'Ít/ad epiléptira 

l11te?,rid11d de la w'a asociada moderada l'll <'1t(lt/ra 111,, 

6 NS .vs cortical No solidtado posterior derecho 
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Tabla 19 ESTUDIOS DE NEUROIMAGEN 

Tomografia Axial 

Compwada de Crá11eo 

Caso simple y co11traswda Resonancia Mag11ética Nuclear de Crá11eo y Col11111na 

TI (hipo i11te11sidad). T2 y Finir (ltiperimensidad), lesiones desmielinizames. 

t1simé1ricas, múltiples. en ambos hemisferios cerebrales I ' cerebelo 

izq11icrdo. de predominio e11 la sustancia blanca y u11ián de la s1wancia 

I Normal Anormal blanca y ¡!ris. 

TI (/tipo imensidad). T2 ,, Flair (hiper intemidad). lesion<'.f 

l2 
desmiclhtiztmtes. nsimétricas, t•n suswncia b/a11ca. ltemicerebeln dere('/10. 

Normal Anormal ltib1da temporal izquierdo. 

TI (hipo intensidad). T2 y F/air (/tiperimeniidad), lesio11es de.rnlielinizantes 

múlt iple;;, asimétricas en ambo.< ltcmi>ferios cerebrales. de p1·edominio en 

Anarmtrl la u11ión de la smmncia blr111ca 1· la unión enrre .\'Wittmcia b/1111ct1 y grfa. 

l es·ionl's lripode11.rns Columna T2 a LI dismi1111dún ¡/ <' calibre medular 11 partil' de T 2. sin 

3 mríltip/es en sustnncin b!twcn Anormal i11creme1110 de las lesiones can el w1doli11io. (estudio posterior) 

TI (hipo i111ensidad), TZ y Flair (lriperimemidrul). lesiones desmieli11izm1tes. 

asimétricas. múltip les. suswncia h/ancn y 1111iá11 emrc la srt,fila11cin bla11ca y 

¡¿ris en ltemicerebclo izquierdo. eriste incremento de las lesiones posterior a 

./ Normal Anomwl la od111ini.<tmció11 de gadoliuio. 

TI (/tipo imensidad). 7'! ,. Flair. lesione.'i desmh.•li11iz11111e~ Cllfl"(' la 

:msumciu hlmu·a y t111irín entre la .\'11.\ttmda blt111cn y ~·t131ti11ci11 R ri,, t' /1 

h1'111isfi•rir1 i:quicrdo ·'' ralla <'t'r<•h/'(// 1111 la unión entre el puente r el me~ 

encej'alo. 

5 Normal Anormol RM/\' rnl11111nn 11omwl. si11 IC'sio11es des111ieli11izmrres de111ostrohle.1. 

TI //1ipo i111ensidadJ. T:! y F/oir. lesiones desmieliniumtes emre la .<usu111cia 

bln11c11 ' unión entre la ~·11s1t11u.:in bltmca y sustancia gri." '1emi.,férit1 

C<'rehd"'n dercclro, gim paraltipocampa/, i11sula izquierda. regiá11 jro11111I 

6 Normal Anormal hilatrml. ¡mrn111c11. cápsula i111ema 1· miclco Cl111d11do bilmc/'(/I 

43 



Tabla 20 Terapia con el uso de esteroides, gammaglobuli na y fármacos amiepi lépticos. 

Traramienro de 

ma11te11irnie11to 

Tratamiento agudo Dosis esreroide Uso de Fim11acos 

Caso ésteroides mglkg/dia Días 2mgkgdía Días Gammaglobulina Anriepileptico.~ 

1 Me1ilpredvo/o11a 30 3 pred11iso11a 60 No JI() 

Carbamacepint1 

2 No adminisrrado o o no o No F1•niwi11a 

J Metilpred.>olo11t1 30 3 predniso11t1 60 No 11() 

4 Metilpredsolo11t1 30 3 110 o No Car/>nmoccpina 

Carbt1mt1cepit1t1 

5 Mctilpredso/ona 30 3 pred11iso11a 60 No Feniroina 

Carbamt1cepint1 1· 

6 No mlministmdo () o 11i11g11110 o ,\'(> Fenitoi11a 

Tabla 21 Pronóstico y Secuelas Neurológicas. 

e;;;;; Mortt11idad Secuelas NC'11rológicas. 

1 no Dejicir en la coordint1ción motortr 

2 11() Retraso mcmal. d~ficir motor. déficit coordi11t1ció11. epil<'psia. corea 

3 110 Pamplejiajlácida. l'ejiga 11c11rogé11ict1 

4 110 Alteraciones de co11d11clfl y déficit de la coordinaC'io11 

5 110 r 'ejiga lll!lll'Ogé11ic11. Esrnm ('11 decúbito 

6 111) Al1eracio11es de C{}l1tl11c·rn. 

Tabla 22 Enccfalomicfi1is aguda recurrenic y Esclerosos Múli1ple 

Coso t.'sderosis 

Mú/1iple 

H() 

l "º 
J 110 

4 na 

j 1111 

EA-IDA recurn•111e 

1\ 'o 

No 

No 

.Vo 

llf) 

Emda, ¡H1rálisis de N<'J"\'W.\ <-r1111t•ale~ 11
// centrlll, IX. X. XI. Ali. 

hem1¡wresfr1 despro¡x>rci011mla tlerecha 

Euuln . rombo encc:/nlilH cnc('}hlitis. cutulripareltn c.(,¡1<1sucn 

stiulrame ex1rapirnm;dnl. < rm.Y1 /JQSI i1~(eccio.m. cruuln¡><111!ua 

cs¡xi.rnca 

Emtla. p<rrt1¡x111!SÜI jlúcitln y ,·cjie." new·oxh11c(1. 

Emtla. ¿•11cef11h11s ,.,,.,,/, hem1¡1an;.\W cle.v11·orx.1rc1onadl1 deredm. 

¡urrflfl.,is del f'J/ 11ervto cr{l)1enl 

E111da. cundn'pnresin jlácidu, ''ejigo 1wurogCnica. 

Le4ii011 tle.smielmi:wue ll nfri•I bulbar 

Duda. ptmci1U¡u•11it1, ,\fononm /(•()_,;, mlixcios11. 1u; se compr"h" 

-~-----~---------~º-g_<·•-11<' <'IWIÓ¡!•lu j ¡\ /1() "ª -
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Anexo B HOJA DE CAPTURA DE DA TOS: 

ENCEFALOMIELJTIS AGUDA DISEMINADA (Emda) 
Nombre: ___________ _ 
Edad actual y edad de inicio del cuadro clínico _ ______ _ 
Registro de expediente clínico y radiológico _______ __ _ 
Género _ _______ _ 
Lugar de origen ________ ___ _ 
Enfermedad neurológica previa. _________ __ _ 
Tiempo en días entre el inicio de la enfem1edad (síntomas constitucionales iniciales) y el inicio 
de la enfenncdad neurológica. (Media y rangos) _____ _ 
Seguimiento en meses ______ _ 

11. Signos y síntomas constítucionales (Anctx:edentes): 

Inmunizaciones (30 días previos) ____ _ _ 
Fiebre ____________ _ 

Cuadro respiratorio de vías aéreas superiores _________ _ 
Cuadro de gastroenteritis _ _ _ ________ _ 
Alteración de el estado de conciencia ( Somnolencia. sopor, estupor. coma y agitación 
psicomotriz) _____________ _ 
Cefalea y/o vómito __________ _ 
Debi lidad ____________ _ 

Datos cerebelosos (Ataxia , nistagmus y temblor). ______ ____ _ 
Crisis convulsivas. _____________ _ 
Artralgias y o mialgias ____ ____ _ _ _ _ _ 

Ul. Signos y síntomas neurológicos. 
Rigidez de nuca. ___________ _ 
Crisis epi lépticas genera li zadas o focales. ______________ _ 
Afectación de nervios craneales __________ _ _ 

Afectación de la vía cortico espinal (Monopares ia, l lemípares ia proporcionada y 
desproporcionada, Cuadriparesia flác ida y espástica). _____ ____ _ 
Alteración del estado de conciencia. _ _____________ _ ____ _ 
Ataxia, nistagmus y temblor. ________ ______________ _ 
Alteración en el lenguaj e (afasia de comprensión. expresión, disar tria. bradila lia) . _ _ _ __ _ 

Alteración de las funciones mentales. __________________ _ _ 
Alteración sensorial _________________________ _ 

Pérdida visual aguda _____________ ________ ----
Pérdida del cont ro l del esfínter ves ical y anal ____ ______ ___ _ _ _ _ 
Movimientos anormales (corea, atetosis, coreoatetos is. hcmibalisrno, balismo) ______ _ 

IV. Alteraciones en los exámenes de laboratorio. 
Liquido cefalorraquídeo (citoquímieo): 

As ecto 
Proteínas 
M /di 

MN PMN 
'Yo % 

Tinción 
Gram Coa lu!inación 

Culti\·os bacterianos. virales y reacción de l'olim~rasa en cadena para los siguientes agentes 
etiológicos: ________ _____ _____ _____________ _ 

C11/1h·o 
bacteriano C11/1i1·0 1'ira/ Ad.,1101'ir11s 

Her¡>es 
sim >le 

Eps1ei11 
8111'1' Citome •alodms Mh. 7úbr:rc11/osis 



Determinación en líquido cefalorraquídeo de: 

1 Proteína Básica de Mielina 1 Bandas Oligoc/011ales 

V. Alteraciones en exámenes de gabinete. 

Estudios de electrofisiología: Potenciales evocados visuales _____________ _ 
_________ ,Auditivos _ _____ _ _ ________ ______ _ 

Somatosensoriales. _ ______ _ . Velocidad de conducción nerviosa _______ _ 

Electroencefalograma. ___ __________ _______ ______ _ _ 

Estudios de n euroimagen. ( Tomografia Axial Computada de cráneo y resonancia magnética 
Nuclear de cráneo y Columna). 

VI. Traiamic1110 empleado en fase aguda y de mantenimiento. 

Tratamiento de Uso de 

Tratamicnio agudo mamenirniemo Gammaglobulina Fármacos 

Esieroidcs Esteroide Si I no Fármacos antiepilépiicos 

Dosis mgtkg/dia . Dosis Dosis Antiepi lépticos Fase de 

Número de dias Número de dias Número de dias Fase aguda mantenimiento 

Vil. Tratamiento adyuvante (Terapias). 

Motora. lenguaje, aprendizaje, conductual, Urológica. Quirúrgica __________ _ 

Vl!l. Mortalidad v Morbilidad asociada. 

Déficit en la coordinación motora 

Retraso mental 

Paraplejía ílácida y vej iga neurogénica 

Alteraciones de conducta 

Epilepsia y cri sis convulsi,·as 

Movimientos anormales ( Extrapiramidales) 

LX. Casos que desarrollaron y porcentaje con Enccfalomielitis aguda recurrente y Esclerosis 

Múhipk. 

COMENTARIOS ACERCA DEL CASO 
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RUTA CRITICA. 

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA (Emda). 

HISTORJA CLINICA: 
Antecedentes. 
Pacientes escolares y adolescentes 
Sexo femenino 
C uadro febril inespecífico 
Cuadro respiratorio de vías aéreas superiores 
Exantema vira l 
lnmunización previa. 

EXPLORACION FIS ICA NEUROLOGICA: 

Alteración en el estado de conciencia 
Nausea, vómito 
Cefalea 
Afecta 
Hemiparesia aguda, paraparesia flácida, cuadriparesia flácida . 
Involucro de nervios craneales. 
Ataxia. 
Rigidez de nuca. 
C risis convulsivas. 

ANTE LA SOS PEC HA CLINICA DE EMDA: 

PUNCION LUMBAR, solicitar citoquimíco de líquido cefalorraquídeo, cultivo viral, 
bacteriano, de acuerdo a los antecedentes solicitar pruebas inmunológicas o PCR en LCR 
para los siguientes virus, Epstein barr, Citomegalovirus y He1·pes virus. 
Rt<:SO NANCIA MAGNETICA NUCLEAR, Secuencias T2, FLAIR. 
En caso de no contar con estudio de Resonancia , realizar TAC de cráneo simple y 
contrastada, 5 a 7 días posterior al estabkci rniento de la sintornatología neurológica. 
Solicitar estudios de neurofisiológia. 
PEV , PESS, EEG. 

LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO ALTERADO CON DATOS DE l lNA 
M EN INGOENCEF ALITGIS ASEPTICA, lllPERPROTEINORRAQll lA, 
PLEOSCITOSlS CON PREDOM INIO LINFOCITARJO. O ESTUDIO DE 
RESONANCIA MAGNETICA DE CO ' LESIONES MUL TIFOCA LES, 
ASIMETRICAS, EN SUSTANCIA BLANCA, UNION DE SUSTANC IA BALANCA Y 
GRIS, DE \'ARIOS CENTIMETROS. 

INIC IAR TRATAMIENTO CON 

METILPREDNISOLONA a 30rngkgdía de 3 a 5 dias o Dexametasona a l mgkgdia. 
Prednisona a 2mgkgdía o Prednisolona durante 1 Odias. 

t:STA TESIS NO SAU 
OE LA BIBI.IOTECA 
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