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Resumen,
Infroduccion.

La encefalitis de Rasmussen es un tipo de proceso inflamatoric manifestado por
epilepsia refractaria, que se caracteriza por la presencia a su inicio de epilepsia
parcial continua, hemiparesia progresiva y deterioro de las funciones cognitivas .
Es un padecimiento raro; se han publicado aproximadamente 100 casos a partir de
{0s descritos en 1958 por Rasmussen.
Su etiologfa alin no esta bien definida, se sugiere una encefalitis cronica localizada
de tipo viral con involucro de autoinmunidad e incremento de anticuerpos
antireceptores de glutamato. Recientemente se aislaron citomegalovirus y herpes
tipo I por medio de reaccion de polimerasa en cadena e hibridizacidn.
ta sospecha del diagnostico se hace considerando ef patron temporal, la
refractariedad de las crisis y el deterioro neuroldgico asociado que se presenta en
el primer afic del padecimiento.
La neuroimagen demuesira hemiatrofia progresiva a nivel fronto-temporal con
reforzamiento v los hallazgos del electroencefalograma muestran ondas lentas
generalizadas, con puntas focales. Se han intentado varios manejos médicos que
incluyen uso de antivirales, inmuncglobulina intravenosa v esteroides. La
reseccion focat rara vez es atil, siendo efectiva la hemisferectomia; la morbilidad
postoperatoria incluye y hemiparesia y hemianopsia.
Ei andlisis neuropatoldgico establece el diagndstico definitivo.
Objetivo:

1. Descripcion de las manifestaciones clinicas y evolucién postquirirgica de los

casos de encefalitis de Rasmussen documentados histopatologicamente.
2. Abrir linea de investigacién para obtener una evaluacién completa de

nuevos casos de Encefalitis de Rasmussen.
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Hipotesis

La infeccion viral cronica produce una respuesta de auteinmunidad perpetuada, fa
conjuncidn de ambos fendmenos son los responsables del fendmeno dinico
patoldgico de encefalitis de Rasmussen,

Material y métodos.

1.Andlisis de los expedientes clinicos con obtencidn de datos de edad, sexo,
antecedentes tiempo de evolucidn, manifestaciones clinicas, tratamiento vy
evolucion posterior a tratamiento quirdrgico.

2. Comparar estos hallazgos con lo publicado en la literatura mundial.

3.Se abre nueva linea de investigacion para poder realizar a futuro una valoracidn
completa de los casos nuevos de encefalitis de Rasmussen.

3.Este estudio tiene como continuacidn una caracterizacion Histopatoldgica
completa de piezas de tejido cerebral resecado enfocandose a etiologia viral y
autoinmune de encefalitis de Rasmussen,

Resultados.

Se diagnosticaron en un periodo de 10 afios, 7 casos de Encefalitis de Rasmussen,
de acuerdo a tiempo de evolucion cuadro clinico, neuroimagen vy resultados de
histopatologia. La edad de inicio fue en etapa escolar, la evolucion de ta epilepsia
fue progresiva predominando como tipo de crisis la parcial motora,el deterioro
motor(hemiparesia) y cognitivo aparecio al segundo afio de la emfermedad. Todos
los pacientes recibian al momento de su diagnostico politerapia. Los estudios de
laboratorio enfocados a etiologia viral y autoinmune no fueron concluyentes. Cinco
pacientes se sometieron a méas de un tiempo quinirgico,no hubo faliecimientos.

La evolucion postquirurgica en su mayoriz  hacla fa mejoria de las crisis,
disminucidn de los farmacos antiepilépticos y mejoria en su funcionalidad.



&

Conclusion,
l.a encefalitis de Rasmussen es una enfermedad rara y poco frecuente en nuestro

medio,solo se ha publicado un caso hasta el momento. Su etivlogia no esta blen
definida, la hipttesis mas factible es la infeccion viral crénica y autoinmunidad o la
posible combinacion de ambas, por lo gue se necesita un estudio mas completo
apoyandose en estudios histopatolégicos ultraesireucturales como nueva linea de
investigacion. Los tratamientos medicos como antiepilépticos y no convencionales
siguen siendo poco efectivos en esta entidad. La hemisferectomia sigue siendo el

tratamiento de eleccidn para estos pacientes.



INTRODUCCION.

Historia
El Dr.Wilder Penfield identific en 1941 el primer caso prototipo de encefalitis de
Rasmussen, en un nifio de 7 afios que presentd crisis hemicorporales motoras
derechas y subsecuenternente hemiparesia , una biopsia cortical izquierda reveld
encefalitis.(1)
£n 1958 Rasmussen (2), publica el curso clinico de tres nifios entre los 18 meses
y ocho afies de edad, con un cuadro de encefalitis localizada, manifestada al inicio
con crisis parciales refractarias, hemiparesia y deterioro intelectual. La etiologia de
este cuadro no estaba determinada, los hallazgos patologicos del autor sugirieren
la posibilidad de una infeccidn viral. Desde 1894 Kozhevnikov informa sobre
pacientes (3) que tenian atrofia de hemicorporal con encefalitis y esclerosis
secundaria. Informes subsecuentes de la literatura rusa establecieron una
asociacion entre sindrome de Kozhevnikov v la encefalitis de primavera- verano
rusa.
efinicién
Es una enfermedad progresiva, que afecta primariamente un hemisferio cerebral, y
que se acompafia de epilepsia refractaria, deterioro cegnitivo severo y déficit
hemicorporal. Las caracteristicas clinicas principales son:

1. Pesarrollo de epilepsia parcial continua.

2. Hemiparesia progresiva y deterforc mental.

3. Atrofia progresiva del hemisferio afectado que se demuestra por estudios de

neurcimagen. (4,5)

Epidemiologia.
Es una enfermedad rara, se han informado un poco mas de 100 casos en la

literatura, de acuerdo al Instituto Neuroldgico de Montreal de los pacientes con



encefalitis de Rasmussen constituyeron el 1% de todos los pacientes admitidos en
este centro de referencia con diagnostico de epilepsia .Los casos informados en fa
literatura mundial no demuestran ningun patrdn epidémico, por lo que se supone
que es un padecimiento esporadico.(6).

Espectro clinico

De acuerdo con lo publicado en la revision de Anderson y Rasmussen (5) la
mayoria de los casos inician en la infancia comUnmente entre i3 edad de un afio
y 10 afios de edad, sin predileccion de género. La mayoria de los pacientes no
tienen antecedentes perinatales de importancia y tienen un desarrollo normal
antes del inicio de la enfermedad. Alrededor del 50% de los casos presenta un
episodio infeccioso 6 meses antes de la presentacidn def cuadro, ya sea de vias
aeéreas o gastrointestinal posiblemente de etiologia viral. La manifestacion mas
comun es el inicio de crisis parciales simples, con o sin generalizacién secundaria
que afectan un brazo, la pierna, la hemicara o hemicuerpo. También puede haber
crisis parciales complejas. Las convuisiones son muy frecuentes v refractarias al
tratamiento médico. El estado epiléptico convulsivo generalizado ocurre en un 20%
de los pacientes .El deterioro cognitivo, inicla en &l primer afio del padecimiento
en el 40% de los pacientes y de 4 a 15 afios despues en el 20% de los pacientes.
La hemiparesia es lentamente progresiva y se hace evidente durante el desarrollo
de las crisls repetidas o en el contexto de la epilepsia parcial continua. . Los
cuadros atipicos incluyen el desarrollo de la enfermedad durante la adolescencia o
la edad adulta.(6)

Etiologia.

El concepto bésico es que este padecimiento es una encefalitis cronica localizada.
Se han determinado posibles causas virales y autoinmunes recientemente.

Virus

Aproximadamente el 50% de los pacientes, presenta un cuadro viral 6 meses
antes del inicio de la enfermedad (5). No se ha aislado un virus, un prion o
particulas directamente en tejido cerebral o LCR de pacientes o animales de
experimentacidn afectados {7) sin embargo, desde 1989 Walker y Renella(27)



publicaron la positividad de virus del Ebstein Barr a nivel intranuclear en dos cascs
de encefalitis de Rasmussen no especificando el tipo de celula afectada. En 1990
(28) Farrel, Cheng y colabores publicaron la positividad de citomegalovirus en
especimenes de pacientes con encefalitis Rasmussen.

Vet y cols (8)utiiizando técnicas de reaccion de polimerasa en cadena, detectaron
el genoma de algunos tipos de Herpes virus mas frecuentemente el
Citomegalovirus . Becker v cols encontraron en estudios neurcpatologicos de
varias lobectomias de nifios con epilepsia refractaria 8 casos positivos para virus,
herpes tipo T y tipo 6. (9) Los autores sugieren gue la PCR debido a su alta
sensibilidad debe de utilizarse como herramienta diagndstica y debe ser seguida de
la hibridizacion en vivo. Ef estudio de mas casos v de controles apropiados puede
ser Ut para demostrar causalidad del citomegalovirus en esta enfermedad,

Harvey y Anderson {10) también sugieren etiologia viral analizando los caso de
dos nifios que presentaron uveltis aguda durante la fase progresiva de encefalitis
de Rasmussen por lo que concluyen la posibilidad de afeccidn ocular primaria v
paso por diseminacién neurotrdpica a sistema nervioso central.

Eticlogla autoinmune.

Desde 1990 Andrews vy <colgboradores han sugeridc mecanismos
inmunopatogénicos en la génesis de la encefalitis de Rasmussen(11; encontraron
en una paciente con diagndstico de encefalitis de Rasmussen titulos elevados de
anticuerpos antinucleares, bandas oligoclonales en liquido cefalorraquideo v
aumento de inmunoglobuling G, aumente del indice de produccidn alblmina
globulina. Por medic de técnicas de inmunoflourescencia se han demostrado en
un espécimen de hemisferectomia subtotal datos de vasculitis de vasos cerebrales,
con depdsitos de 1gG, IgM, IgA, C3 Clg, responsables del dafio vascular, ademas
de atrofia cortical y pérdida neurcnal. De acuerdo a fo descrito por Farrel, Drogan
y colabores (31), estudios inmunohistoldgicos demostraron que los finfocltos T
que predominan en lesiones activas de encefalitis de Rasmussen (ER), son el tipo
de célula infiltrante, mientras que en las lesiones crénicas, en donde la



destruccion del tejido ocurrié en forma extensiva, predominan los macrdfagos. La
presencia temprana de linfocitos T en lesiones cerebrales par ER sugleren que una
respuesta inmune mediada por estas células puede contribuir a la progresion de [a
enfermedad.

Anticuerpos anti receptores Glutamato (GR3)

El glutamato y amincacidos relacionados son los neurotransmisores excitatorios en
el sistema nervioso central de los mamiferos, y han sido implicados en
enfermedades neurodegeneralivas y epilepsia. Rogers v Andrews (12) inmunizaron
dos conejos, con proteinas derivadas de bacterias, similares a receptores de G1,2,3
/5 v 6 ,los conejos desarrollaron titulos altos de anticuerpos antt Gr3 v un cuadro
similar a ER, $e han medido por las concentraciones de Gr3 y Gr2 en suero de
individuos con confirmacion patolégica de ER de sistema nervioso central vy se
encontraron titulos altos de Gr3. Estos datos estahlecen un a relacion entre
anticuerpos circulantes Gr3 contra un canal ion-receptor en el sistema nerviose
central y encefalopatfa progresiva con crisis refractarias. La ER se ha identificado
hasta en un 5 a un 10% de los individuos sometidos a lobectomia temporal por
epilepsia refractaria,

Se ha informado un caso aislado de Rasmussen con displasia cortical concomitante
caracterizada por displasia neuronal con la presencia de AntiGR3 circulantes de
acuerdo a lo publicado por Palmer v cols (13).

Palcoux vy cols (14) sustentan la presencia de antiGr3, en una nifia con encefalitis
de Rasmussen y su mejoria al someterse a Plasmaferests .

Electroencefalograma.

Rasmussen y Anderson(15) de acuerdo a su experiencia en 51 casos refieren que
el electroencefalograma(EEG) muestra ondas lentas generallzadas, con puntas
focales, y lentificacion en el hemisferio afectado, y descargas epileptogenas
independientes en ocasicnes del lado contrario, Capovilla y cols (18) sugieren que
en etapas tempranas de la enfermedad el EEG muestra frecuentemente
alteraciones del ritmo de base en ambos hemisferios, aunque las crisis son
lateralizadas. Subsecuentemente las anormalidades electroencefalogréaficas tienden



a lateralizarse al hemisferio involucrado, Beaumanoir, ¥ cols (173han informado
ondas lentas en el hemisferio afectado, vy algunas descargas independientes del
lado contrario en dos casos.

Fisiopatologia

Tryman y colaboradores (29)sugieren activacion excesiva de los GLU-R3 que
contienen canales idnicos y subsecuentemente muerte neuronal exitotdxica,
Neuroimagen vy estudios funcionales

Rasmussen{2) al describlr por primera vez la enfermedad, utilizé el
neumoencefalograma que demostro atrofia de un hemisferio. Desde el
advenimiento de la tomografia axial v la resonancia magnética también se
corroboro esta anormalidad. En la serie de Montreal 11 de 15 pacientes
examinados con tomografia mostraron hemiatrofia, otros tuvieron atrofia difusa y
aguellos gue se encontraban en etapas tempranas tenian imagen normal, la
progresidn de la atrofia se demostrd que afecta frecuentemente la regidn
temporoinsular.(6)

Cuando la enfermedad se encuentra en etapas avanzadas la caracteristica mas

comin en [a neuroimagen, es la atrofia unilateral progresiva que generaimente
inicia en la regién temporoinsular. Yacuvian, y cols {18) corroboraron mediante
la valoracién en forma retrospectiva las imagenes de 8 pacientes con
espectrosconia de foton Unico (SPECT) v resonancia magnética la afeccidn
predominante en la regidn temporoinsular del hemisferio afectado. Se observd
incremento en flujo cerebral focal en 4 pacientes con epilepsia parcial continua al
mismo tiempo que se inyectd hexametiipropileneamoxina. Se encontrd

hipoperfusion extensiva a nivel cortical en los ctros 4 pacientes que recibieron la
inyeccidn durante el periodo interictal. También demostraron anormalidades

cerebelosas funcionales en 6 pacientes, dos de ellos con dafio estructural. La



combinacion de [a imagen anatdmica y funcional es indispensable para sustentar el
diagndstico y planear la biopsia cerebral. (19)

Patologis

Los cambios patoldgicos vistos en la encefalitis de Rasmussen, no son especificos
y varian de acuerdo a la duracion y actividad de la enfermedad. En estados
tempranos, la encefalitis cronica se caracteriza por nédulos de microghia, infiltrado
perivascular de linfocitos pequefios y monocitos, frecuentemente neuronofagia,
ademés de inflamacidn perivascular cronica. En los casos activos, 1as células
inflamatorias llenan los espacios de Virchow-Raobin v se extienden hasta ka pia vy los
neuropilos. La pérdida neuronal multifocal ocurre entre la corteza inflamada,
predominando en la capa superficial v la capa intermedia, de la corteza cerebral, el
foco de la pérdida neuronal tiende a confluir v produce dreas de colapso
estructural, rodeado de cambios inflamatorios crénicos entre la corteza preservada
ademas hay abundante astrocitosis, que involucra a todos los elementos
corticales.(6)

la coexistenciza de |2 encefaliis de Rasmussen y la displasia cortical es
extremadamente rara. Siete casos se han publicado y la disgenesia cortical
consiste en Esclerosis tuberosa. Otros casos publicados como doble patologia
coexistian con un Astrocitoma y un cavernoma angiomatoso. Se sugiere que la
prasencia de displasia cortical puede iniclar las crisis parciales refractaras,
ocasionande dafio celular y disrupcion de la barrera hematoencefalica.Esto
incrementa el paso de sustancias antihigiénica a través de la barrera al liquido
cefalorraquidec contribuyendo a un proceso inflamatorio en el cerebro.(13).
Tratamiento médico.

las crisis epilépticas son refractarias al tratamientc médico, incluso con los
antiepilépticos recientemente disponibles. Lz mayoria de los pacientes se
encuentran con politerapia y muestran signoes relacionados a toxicidad, (6).

La evidencia de que la epilepsia de Rasmussen es una enfermedad de etiologla

viral con involucro de mecanismos autoinmunes, ha permitido proponer un
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manejo  inmunomodulador con inmunoglobulinas, esteroides ademds de Ia
utilizacion de antivirales,

De Toledo y Smith (21) reportan mejoria parcial con Zidovurina en una paciente
de 18 afios con encefalitis de Rasmussen después de ser administrada por 62 dias
se disminuyeron [as crisis por un periodo de 21 meses y se obtuvo detencion del
deterioro neuroldgico. Ya que el Citomegalovirus se ha implicado en la
patogénesis de la encefalitis de Rasmussen por fo que Maclachlan, y cols (21)han
tratado cuatro pacientes con Ganciclovir.ka administracién de ganciciovir mejord
en forma parcial a estos pacientes por lo que sugieren que cuando hay sospecha
de la enfermedad puede ser Util este medicamento antiviral,

Chinchilla, ¥ cols (22) administraron dosis altas de esteroides a 8 pacientes con
epilepsia de Rasmussen.. La epilepsia vy el déficit focal disminuyeron en 7
pacientes quienes experimentaron un periodo de mejoria, aungue tuvieron
periodos de recaida transiteria. Elfos concluyen que el manejo con dosis altas de
esteroides en forma cronica puede ser Uiil durante el primer afio del inicio de
epilepsia parcial continua, antes de que la hemiplejia se desarrolle y en casos con
afeccidn bilateral.

Hart, Cortez y Anderman (23) administraron inmunoglobuline a diecinueve
pacientes, quienes concomitantemente recibieron dosis altas de esteroides. Siete
pacientes tuvieron una reduccion de la frecuencia de las crisis en 4 pacientes fue
permanente, un peciente no mostrd ningln cambio. Diez de 17 paclentes
recibieron ademas, estercides y 8 de 9 pacientes recibieron inmunoglobulinas,
quienes tuvieron mejorfa parcial de sus crisis y leve mejorfa de su hemiparesia. En
este estudio los efectos adversos fueron retencidn de liquidos, un paciente
presento psicosis , y uno septicemia , por lo gue ambos descontinuaron el
tratamiento. B} mecanismo de accidn propuesto para estos tratamientos incluyen
su efecto antiepiléptico conocido y su efecto anti-inflamatorio e inmunomodulador,
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Hemisferectomia

El propdsito de la hemisferectomia es eliminar tas crisis convulsivas y mejorar las
condiciones cognoscitivas del paclente al detener el fendmeno epiléptico continuo
ademas de Ia reduccion de politerapia con antiepitépticos y su toxicidad.

De acuerdo a la revision hecha por Warwick, Peacock (24)es importante la
determinacién de refractariedad no requiere necesariamente de largos periodos de
evolucidn o la utilizacion de varias combinaciones de antiepilepticos; unas cuantas
semanas o meses de evolucidn con una alta frecuencia de crisis a pesar de
tratamiento farmacoldgico adecuado con biterapia con compromiso funcional es
suficiente para establecerla el paciente debe exhibir claramente hemiplegia
contralateral al hemisferio afectado y evidenciarse el deterioro intelectual v social.
El hemisferic contralateral al foco epiléptico debe estar estructuralmente y
funcionalmente normal.

El seguimiento a largo plazo ha demostrado que de un 81 a un 85% de los
pacientes que se someten a hemisferectomia estan completamente libres de crisis.
Rasmussen realizo 31 hemisferectomias anatdmicas entre 1952 y 1972
(24)informo que 11 pacientes e desarroliaron complicaciones tardias al
procedimiento quirGrgico, como obstruccion de la circulacion de liquido
cefalorraquiden, v 3 muertes postoperatorias, relacionadas a hidrocefalia e
infeccion, Tres pacientes murieron por causas no relacionadas a la cirugia.
Anderson y Rasmussen (6) proponen en 1991 que el tlempo optimo para realizar la
hemisferectornia, es debatible vy no es el tratamiento de eleccidn en etapas
tempranas o cuando no ocurra un déficit neuroldgico .Vinning, Freeman y cols
informan sobre los casos de 12 nifios con encefalitis de Rasmussen que se
sometieron a hemisferectomia y se siguieron por un periodo de 9 a 15 afios, se
demostré que aungue Ja hemiplejia es inevitable con o sin cirugia la  realizacion
en forma temprana de {a misma permite mejorar la calidad de vida del paciente y
prevenir el deterioro intelectual. La recuperacién después de la hemisferectomia en
estos 12 nifios fue excelente, nueve nifios (75%) estuvieron libres de crisis sin
antiepilépticos y tres tuvieron crisis en forma ocasional, lLas anormalidades

i3



electroencefalograficas preoperatorias desaparecieron en 11 paciente, el restante
continuo con ctisis después de presentar estado epiléptico.(25).

Recientemente la hemisferectomia funcional es fa técnica recomendada para
disminuir la frecuencia de las complicaciones postoperatorias. (5)

Justificacion.

En @ etiopatogenia de la Encefalitis de Rasmussen(ER) se han abservado
interactuar factores virales, de autoinmunidad y neurocinas en una serie de
hechos parcialmente apoyados con evidencias experimentales y que giran tratando
de explicar la enfermedad. Se ha propuesto que la ER es una enfermedad
posiblemente de origen infeccioso viral en el primer evento y como secuela del
mismo hay pérdida de la tolerancia inmunoldgica con el montaje de una
autorespuesta inmune mediada por linfocitos T y macrdfagos siendo el dérgano
blanco de la inmunidad  la subunidad 3 del receptor del glutamato.(30).

La teoria infecciosa carece de soporte al no cumplir con los postutados de Koch,
tanto los clasicos como los de expansidn molecular, la teorfa autoinmune junto con
el blanco propuesto se debilitan enormemente ante la evidencia objetiva de la
afeccion unilateral v ef polimorfismo del cuadro clinice vy electroencefalografico.

De todos los hechos conocidos el mas universal constante y reproducible es la
expresidn  morfoldgica anatormopatologica de la enfermedad v sy aparente
correlacidn con el tiempo de evolucién de la misma. El planteamiento principal
ante este hecho es a.-conocer bien nuestros casos y b.-disecarfos con las
herramientas que tenemos al alcance para su estudio histopatoldgico y elucubrar
acerca ce su etiopatogenia.

Objetivo,

1.Describir las manifestaciones clinicas v de evolucién postquirdrgica de los 6 casos
de encefalitis de Rasmussen documentados histoldgicamente.
2. Describir el perfil Inmunoidgico de los pacientes.

Tipo de estudio.
Retraspectivo

14



Hipotesis.

La infeccidn viral cronica produce una respuesta de autoinmunidad perpetuada, la
conjuncion de ambos fendmenos son los responsables def fendmeno clinico
patologico de encefalitis de Rasmussen.

Marbarial y métodos.

1.Andlisis de los expedientes clinicos con obtencion de datos de edad, sexo,
antecedentes tiempo de evolucion, manifestaciones clinicas, tratamlento y
evolucién posterior a tratamiento quirtrgico.

2. Comparar estos hallazgos con o publicade en Ia literatura mundial.

3.5e abre nueva lfinea de investigacion para poder realizar a futuro una valoracion
completa de los casos nuevos de encefalitis de Rasmussen.

3.Este estudio tiene como continuacion una caracterizacion Histopatoldgica
completa de piezas de tejido cerebral resecado enfocdndose a etiologia viral y
autcinmune de encefalitis de Rasmussen.
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ANALISIS DE RESULTADOS

Entre 1991 v 2000 se diagnosticaron 7 casos de Enfermedad de Rasmussen. En la
tabla I se presentan las caracteristicas demograficas de los pacientes. El inicio de
la epilepsia parcial continua fue en promedic & los 5.6 afios de edad ,con una
evolucion epiléptica al diagnostico de 3 afios.  Sdlo un paciente tuvo antecedente
de hipoxia perinatal y problemas de aprendizaje. Cinco pacientes tuvieron un
antecedente infeccioso previo al inicio de la enfermedad. Las caracteristicas del
perfil epiléptico, se describen en el cuadro II. Todos los pacientes iniciaron con
crisis parciales moteras . El perfil evolutivo de las crisis en todos los pacientes fue
progresivo, con desarrolfo de  estado parcial continuo, en promedio, al segundo
afio de inicio de la enfermedad y déficit motor y cognitivo. Solo en un paciente
tuvo deficit en forma mas tardia (6 afios después)

En el cuadro III se describe el tratamiento antiepiléptico que recibieron durante su
evolucion los  pacientes, al momento del diagndstico, cuatro de 7 pacientes
desarrollaron hiperamonemia  dos pacientes cursaron con eritema a Fenobarbital
y Lamotrigina por hipersensibilidad Se manejaron con 3.5 farmacos por paciente
debido a la refractariedad de Ia epllepsia.

Los tratamientos no convencionales se aplicaron a tres pacientes, estos fueron
esteroides  mostrando mejoria, de uno a dos meses. Un caso recibio
inmunoglobuling, no complets esquema por presentar una reaccion alérgica.

los estudios de laboratorio realizados fueron orientados a descartar la etiologia
viral y autoinmune y se describen en ef cuadro VI y VI b. El perfil inmunoldgico
sérico se hizo en tres pacientes, mostrando ANCA positivo en dos casos, uno
relacionado a un evento vascular. En liquido cefalorrdquidec y suero se
cuantificaron IgG, IgM e IgA, en tres pacientes, de estos solo uno tuvo incremento
de [a concentracion de IgM .



El andlisis sérico de virus se hizo en tres pacientes para IgM de Herpes,
citomegalovirus, Ebstein Baar, todos fueron negativos.

La IgM en liquido cefalorraguideo para estos mismos virus se estudio solo en tres
pacientes siendo negativos. En un caso estas muestras se tomaron pareadas. A un
paciente se le realizo en LCR IgM para Sarampidn, coxaguie y enterovirus, todos
fueron negativos.

g cquadro V nos muestra los hallazgos electroencefalograficos y  de
videoelectroencefalograma de todos los pacientes. La disfuncidn cortical o
subcortical lateralizada & un hemisferic fue constante, encontrandose en &
pacientes en el hemisferio derecho. la actividad irritativa focal predomino en
regiones frontocentrales. £l estudio de videoeleciroencefalograma se realizo en
cuatro pacientes, solo un caso tuvo correlato clinico, con movimientos clénicos de
la mano izguierda.

El cuadro VI muestra los hallazgos de neuroinmagen y SPECT(espectroscopia de
foton unico). Tanto en TAC{tomografia axial computada de craneo) como
Resonancia magnetica en 4 pacientes se encontro la hemiatrofia en region
frontotemporal del lado derecho. Un paciente mostro atrofia difusa aungue por
resonancia magnetica predomino el lado derecho. La angiografia se realizo en dos
pacientes, en el caso 1 ,se encontraron anormalidades sugestivas de vasculitis en
arteria pericallosa y calipsa marginal izquerda, ademas de alteraciones en vasos de
rifién e higado. El segundo paciente solo mostrd desplazamiento de la arteria
cerebral media izquierda como variante normal. A tres pacientes, se les realizo
SPECT ictal todoa mostraron hipoperfusion hemisférica derecha. Uno presento en
fctal aumento de flujo en region frontoparietal izquerda lo que traduce actividad
epileptogenica contralateral.

El cuadro VIL, presenta ef manejo quirlrgico al que se sometieron todos los
padentes. Cinco pacientes reqguirieron mas de 2 tiempos quirlrgicos antes de se
la hemisferectomia. Cinco tuvieron reseccion parcial, con electrocorticografia en
dos pacientes. Y a un paciente se le realizo biopsia por estereotaxia antes de la
hemisferectomia. El tiempo promedio entre el inicio de la enfermedad v 1la
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hemisferectomia fue de 2.8 afios. Solo en un paciente se decidid esta intervencion
de primera intencidn. las complicaciones quirdrgica fueron diversas,tanto
transoperatorias como postoperatorias. Ningln paciente falecio. Las mas
frecuentes fueron por infeccion, un paciente tuvo alteraciones por pérdida de
volumen en el transoperatorio esto asociado a una discracia sanguinea.. Otras
complicaciones fueron hipertension arterial, en un paciente, Come complicaciones
tardias una paclente presento diabetes insipida e hioponatremia secundaria lo gue
cendiciono recidiva de crisis.

El cuadro VIII muestra la evolucidn epiléptica después dela hemisferectomia .Cinco
pacientes, se encuentran iibre de crisis después de la cirugia. Dos pacientes
tuvieron recidiva de crisis dos meses después de la cirugia, uno fuvo incluso
estado parcial. Un paciente tuvo esta recidiva por abandono de tratamiento. Seis
pacientes se manejan con bioterapia y uno con monoterapia. E! estudio de EEG
muestra paroxismos en tres pacientes sin traduccion clinica. Tambien se describe
la funcionalidad postoperatoria, la hemiparesia residual fue la secuela principal en
todos los pacientes en un caso llege a ser incapacitante. Tres pacientes acuden a
escuela especialEl cuadro IX muestra la valoracién neuropsicologica prer y
posoperatoria de los pacientes.La escolaridad de los pacientes antes de la cirugfa,
fue variable, no terminaron la primaria tres pacientes, uno la termino en forma
frregular ,uno llego al Kinder y dos no tenfan estudios.Se realizo Coeficiente
intelectual posterior a la cirugia solo en dos pacientes uno era normal(85%) v el
segundo prsentaba retraso mental. La valoracidn neuropsicologica antes de la
cirugia se realizo en 6 pacientes, mostrando principalmente alteraciones motoras,
de atencidn y visoespaciales; de estos cinco pacientes dos tuvieron sindrome
frontal, por lo que la valoracion fue dificil.

La valoracion postoperatoria se realizo en 4 pacientes no teniendo cambios
significativos, pero tampoco progresion del déficit cognitivo. Un paciente tuve
afeccidn principalmente del hemisferio dominante ya que fue el Unico caso al que
se e realizo reseccion parcial en este sitio {Jobectomia temporal).
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En todos los paciente desde el punto de vista histopatolégico, se encontraron los
mismas haliazgos publicados en la literatura estos asociados a un proceso
= inflamatorio cronico, gliosis infiltrado perivascular,infitrado linfocitario  incluso

perdida neuronat. En un solo caso se observo neurcnofagia.
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Casq 1

Casp 2

Case ]

Coaso 4

Case 3

Caso &

Casa 7

Edad de
inicio

Edad de

tle DX.

4 afios 6 me 8 anos

3 afios

7 afios

8 aflos

7 afios

8 afios

9 afios

4 afios

10 afios

7 afios

10 afios

13 afios

15 afios

Tiempo de  Sexo
evolucion

4 afios Femenino
3 afios Femenino
J afios Femenino
1 afio Masculino
3 afios Masculino

5 afios Masculino

6 afigs Femenino

Antecedenfes inportan  Cuadro infeccioso prévio

tes previos al inicio de la epilepsia
No Faringoamigdalitis

No No

No Neuroinfeccion viral

No Parotiditis

No No.

Hipoxia perinatal trasiomo Abceso cerebral

de aprendizaje previo

No Sarampion, Varicela a los
10 afios,adenopatia desde
los 9 afios eticlogia desco-

nocida.



lasc 1

aso &

Savg 3

s d

[RER S

Lgen

£

Tiernpo e
volucion
epilepsia
4 afios

3 anos

3 afios

| aic

3 afios

5 afos

6 afios

Tipo
crisis

PSM
PC
PSG

PSM
PSG

PC
PMS
PSG

PC
PMS
PsG

PMS
PSG

Frecuencia Infcio de es Estado

Inicio

Duracion. tado parcial Generalizad: hemipare

confinuo,
4-5 dia 5 afios
hasta incon
tables

5 al dia has- 3 afios
ta 15 diarias

15 en 24hr a 10 afios
incontables

4.5 digrias 7 afos
incontables

Incontables 9 afios

PCPMPGS De2abat 13afios

PMS,PC
PSG

dia hasta una

cada 10 min
Unacada 5 9 afios
minutos

Si

NO

No

No

Si

S5i

sia
426 meses

3 anes 3m

10 afios

*h

7 afios

10} afios

13 anos

14 afios

Inicio
deficit
cognitivo
5 afios

4 afios

1G afos

7 ados

10 afos

13 afios

14 anps

Otros
sintomas

Extrapirami

dalismo
Hernianopsia

Hipertension
arterial

Puberad
Precoz

Pb gbcesc
cerebral

Adenopatia

PC:Parcial compleja.PMS:Parcial motoralhemicerporal o hemifacial) PSG Parcial secundariamente
generalizada.



Tratamiento Esquemas Toxicidad Sistemica

al DX recibidos  Sistema nervioso
Caso | DFH,FNB, 12 Somnolencia Hiperamonemia por AVP
GBP Leucopenia
Trastorno de coagulacion
Caso ? DFH,FNB 4 NO Hiperamonemia
FBM Gastrtis por felbamato
Caso 3 FNB,DFH 4 NO NO
CBZ
Caso 4 DFH,OXC, 8 NO Rash por FNB
FNB Hiperamonemia por AVP
Case 5 AVP LMTG 3 Hiperactividad Rashpor lamotrigina
TPM ENB
DFH
Caso 8 CBZ AVP 4 Sedacion por Midazolam  Anemia
DFH PMD Broncorrea por Midazolam
TPM MDZ Hiperamonemia
Caso 7 OXC,PMD
CBZAVP 2 Bradpsquia No

FNB:feobarbital, DFH:difenilhidantoina,CBZ:.carbamazepina AVP:acido valproico,0XC oxcarbamazep
pina LMTG:lamotrigina, FMB:felbamato, TPM:fopiramato.



Cuadro IV Perfil Inmunologico

Caso 1
Séricos
lgA(44-223)
lgG(583-1509
laM (45-229)
Antinuclea
res Positivo
Complemen
fo serico
(77-230)
€3-C4(77
177) NR
Liguide Caso 1
cefalorra
guideo

IgA(QL4-0.8) NR
1gG(1-3}
lgM0-0.2

182
1080
159

222

Caso 2

NR

NR

Caso 2

NR

Casul3

NR

NR

Cased

NR

Caso 4

NR

NR

Caso 4

NR

Caso B Caso & Caso 7
108 NR 100
1081 1077
77, 68
Negativo Positivo
NR
80
NR NR 70
Caso 5 Caso & cose 7
0.15 0.3 0.3
2.3 2 2.5
0.2 0.3 0.1



Cuadro IV Perfil Inmunologico

Ligwde  Cuso 1 Ceso 2 Cosod Gasod  Caso b  Caso b Coso 7
cefalorra

quideo
GA0.4-06) NR NR NR NR 0.15 0.3 0.3
lgG(1-3) 2.3 2 2.5

Igh0-0.2 0.2 0.3 0.1



Cuadyro

Case 1

Anticuerpos
TgMsericos
Ebstein Barr Negativo

Hemes sim  Negativo
pie

Citomegalo  Negativo
VRIS

Panovirus  Negativo

ECHO NR
Coxaguie NR
Pamtiditis  NR
Sarampion  NR
Hepatitis A

8.C Negativo

Rubeola NR

Casa 2

Negativo

Negativo

NR

NR
Negativo
NR
NR

NR

NR

NR

IV b Perfil viral

Caso 7 Casod
NR NR
NR NR
NR NR
NR NR
NR NR
NR MR
NR NR
NR NR
NR NR
NR NR

Case 5

NR

NR

NR

NR

NR

NR

NR

NR

NR

NR

Caso &

NR

NR

NR

NR
NR
NR
NR

NR

NR

NR

Caspl

Negativo

NR

NR

NR
NR
NR
NR

NR

NR

NR



Cuadro IV b Perfil Viral

AC IgM  Liguido cefalorraguidec
Caso 1 Caso 2 Lase 3 Casod caso & Casc & Lase”

Ebstein Negativo NR NR NR Negativo Negativo NR

Barr

Citomegalo Negative NR Negativo NR Negativo Negativo NR

virus

Herpes sim  Negativwo NR Negativo NR Negativo Negativo NR

ple

Parotiditis  Negativo NR Negativo NR Negativo Negativo NR
Sarampion NR NR Negativo NR Negativo NR Negativo
ECHO Negativo NR NR NR NR NR Negativo
Coxaquie  Negalivo NR NR NR NR NR Negativo
Parovius MR NR NR NR NR NR NR

Rubeota NR NR Negativo NR NR NR NR



Cuadro V Hallazgos de Electroencefalograma y VideoEEG

Caso {

Case 2

Case 3

fase 4

Case 5

Case &

Caso 7

Progresion Actividad
emferme de Base

dad

3 afios

6 anos

Tetha-delta

Desorganiza
da

Theta delta
postetior
Desorganiza

Tetha delta
derecho
Theta

predeminio
derecha

Theta delta
generalizado

Asimetria Hallazgos

Depresion
derecha

no

no

Depresicn
derecha

Depreston
derecha

Ne

VideoElE
correlato
clfinico

Ondas agudas frontocentrales derechas, Crisis coni

con diseminacion contralateral y gene
ralizacion secundaria.

Complejos punta onda atipicos,ondas

cas mano iz
guierdas.

Se hizo sin

lentas y puntas,frentocentrales derechas corralato

con diseminagion contralateral,
Puntas y polipuntas frontocentrales

occipitales derachas,

Se hizo sin
comelato

Ondas agudas y punta onda frontal izqui No se reali

erda.

Purta,frontocentrales y occipitales de
rechas,con diseminacion contralateral

Puntas y polipunias frontocentrales
con generalizacion secundaria,puntas
izquerdas independientes, complejos on
da aguda onda lenta atipicos centrales
Punias temporales derechas

zo.
MNo se reali

N

Zzo.

No se realizo

Puntas,cndas agudas y complejos pun  Sin

1a onda bifrontales de predominio dere

cho

correlato



Cuadro VI Neuroimagen

TAC RMN ANGIOGRAFIA
case [ Hemiatrofia Hemiatrofia  Panangiografiz,con cambios a aivel de
temporai temporal arteria pericallosa y callosa marginal
derecha Infertos Cuer
po estriado,
Case 2 Hemiatrofia Hemiatrofia No se reslizo
frontotempo frontotempo-
ral derecha ral derecha
Caso 3 Hemiatrofia Atrofia corti  No se realizo
hemisferic cosubcortical
derecha derecha
Caso 4 Referzamien Hiperintensi  Nomal
to en fase dad T2 tempc Variante anatémica
contrastada ral izquierda
temporal Reforzamien
izquierda t¢ anormal.
case 8 Atrofia tem- Alrofia tempo No se realizo
poral derecha ral derecha
Case & Reforzamiento frontal de  Atrofia fron  No se realizo
recho tolemporal
derecha
rrsel Afrofia generalizada Atrofia gene  No se realizo
ralizada fron
tal derecha

*SPECT Espectrascopia de foton unico

SPECT

NR

NR

NR

NR

lctal con hipeperfusion de
hemisferic cerebral y ce-
rebeloso derecho.Aumen-
to d2 flujo parieta) derecha
¥ ambos ganglios basales
Disminucion de perfusion
en lobulo frontopadetal de
recho,lctal con aumento
de fiujjo frontoparietotem-
poral izquierdo.
Hipoperfusion frontotempo
ral derecha.
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Cuadro IX Valoracion
Neuropsicologica

Escolaridad Valoracion Prequirurgica Valoracion postquirurgica
faso 7 Kinder Dificultad por limitacion motora Dificultad para tareas visoespaciales,
Lenguaje normal. comprensicn de fenguaje completa y
CI No se realizo adecuada retencion verbal. Cl 85%
Zusa 7 SinescolaridiNo se realizo Alteraciones conductuales, disminucion de
fidad. Cl No se realizo* atencion,dificiftad para el calculo hamianopsia
izquierda. Alteraciones visoaspaciales
(141 Retraso mental
S 2afiode  Alteraciones visoespaciales Se descenoce por abandono al

pimaria  Clno se realizo seguimiento,
{reprobado) Cl no se hizo



Cuadro IX Valoracion
Neuropsicologica(continuacion)

e 4 Bafofepro  Anomia y afasia Funciones izquerdas afectadas, dificuitad para
badn} Clno se hizo realizacion de tareas verbales, alteracion en
el area de asociacion dominante.
Cl no se hizo

Zoso £ Sinescola  Sindrome frontal,con poca cooperacion  Mejoria de conducta,alteraciones motoras
fidad para la valoracion Cl no se hizo. mejoria en la comunicacién Cl no se hizo
Lso & Tercerode  Disminucion de la atencion visual y au  No se realizo.
primata  ditivay de la memoria inmediata dismi €l no se hiza
nucion de la coordinacion mofsiz
Sx frontal  Cl no se hizo
Primaria  Disfuncicn hihemisferica,agnosia,apra-  No se realizo
completa  xias fas crisis continuas no pemmiten  Clno se hizo
imegular  proceso de pansamiento

Clno se realizo
*Cl coeficiente intelectual



Cuadro X Histopatologia

case 1

Laso £

Lnse 3

cuse

Hallazgos
Corteza frontotemporal derecha con engrosamiento de leptomeninges. Infiltrado linfofocitario,

Parenquima con edema y necrosis focal laminar.Nddulos de microglia y necrosis netironal,
Pieza de Hemisferectomia con micrealcificaciones, vasos con esclerosis,nddutos de migrogliz.
Infiltado perivascuiar.

Pieza de corfitectomia con meninges engrosadas,fesion axénica neuronat y dafio neuronal
inespecifico.

Pieza de hemisferectomia con proliferacion de células de tipo gemistocistico,proliferacion de
microglia, infiltrado perivascular ocasional disminucion de nimero de neuronas. Meningoencefalitis
focal no especifica.

Pieza de lobectomia temparal con inflamacion perivascutar, leptomeningea, astrogliosis .



CuadroX Histopatologia(continuacion)

Case ¥ Pieza de hemisferectomia con nodulos de microglia,inflamacion perivascular, neuronofagiagliosis
focaly atrofia.

Caso 6 Biopsia por estereotaxia lobulo frontal con perivasculits linfocitica focal y iosis reactiva
Lobuto temporal con necrosis neuronal gliosis y edema
Lobectomia Lobulo frontal Perdida neuronal,necrosis gliosis reactiva. Perivasculitisd finfocitica.Edema
focal.Inmunohistoquimica ENE (-} en neuronas, Sinaptofisina (+) en neuronas PAGF (+) en sustancia
blanca EBV ().

¢isp 7 Corteza del Lobulo temporal y corteza motora con vacuslizacion y Gliosis.
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Fiy 1.Estudio de EEG, el cual muestra aclividad tetha delta difusa , con menor
Voltaje en derivaciones derechas y presencia de ondas agudas en regiones
Frontocentrales en forma bilateral.



Fig 2.Estudio de Resonanciz magnetca de paciente
femenino de 5 aiios, con cuadro clinico de ER,la cual
muestra hemiatrofia a nivel de region temporoinsular
derecha.La paciente cursaia con mas de 2 afios de
evolucion con el cuadro cliszico.
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Estudio de SPECT de masculino de 13 aiios con diagnostico clinico de
Encefalitis de Rasmussen, en Ictal el cual muesira aumenio de flujoenla
region frontotemporal izquierda e hiponerfusion en 16bulos
frontoparietales predominando 2! lado derecho.



DISCUSION,

ta Encefalitis de Rasmussen es una entidad poco comin, que de acuerdo a lo
publicado se estudia en forma refrospectiva, ya que sus manifestaciones son hacla
la progresidn en un periodo de tiempo prolongado. En nuestro pais oficlaimente
solo se ha publicado un caso por Rebolledo, Rojas y cols en 1996(26), el cual tuvo
adecuada evolucion posterior al tratamiento quirtirgico, pero se hace énfasis en la
utilidad del Spect como herramienta diagndstica para esta patologia. No hay una
estadistica publicada por lo que tal vez nuestra serie es la mas extensa.

Al igual gue o visto en Ia literatura anglosajona la edad de inicio de Iz enfermedad
en nuestros pacientes fue la escolar.

De los antecedentes de importancia en estos pacientes, es importante la presencia
de infeccidn viral previa al inicio de la enfermedad, lo cual se observo en 4
pacientes, por lo gue esto apoya de clerta manera la etiologfa viral como causa de
esta encefalitis, solo un paciente tuvo antecedente de infeccién previa por herpes
(varicela zoster).Este Hipo de virus es el que mas se ha { Vinters y Wang 1993 Jay
y Becker en 1995) aislado por técnicas de histopatologia en biopsias de pacientes
afectados por ER v otras encefalitis.(9 y 10) no se menciona si en estos casos los
pacientes afectados tuvieron antecedente de infeccion viral por herpes.

El deterioro motor y cognitivo fite fgual que en otras series publicadas(22) es declr,
dos afios en promedio posterior al inicio de la enfermedad. La valoracion del CI fue
dificil en nuestros paclentes ya que algunos no tenian escolaridad, ademas de que

€l descontrol de crisis no permitla hacer una valoracion correcta.



Et patron de crisis que predomino en tedos los casos fue parciat motor con
evoluclon ha estado parcial continuo a pesar de el tratamiento con politerapia , no
difiere de lo va publicado, este es un dato importante para el diagnostico de
encefalitis de Rasmussen(ER). Es importante recalcar que tambien hube presencia
de crisis parciales complejas ,por fo que esto no excluye el diagnostico.

Todos los pacientes presentaron sintomatolegia asociada a politerapla v los
manejos no convencionales{esteroides) funcionaron poco tiempo en los tres
pacientes a los que se aplicaron, por lo que queda la duda de gue si funcionan o
posiblemente sea mejor su aplicacién en etapas muy tempranas de la enfermedad
lo cual es dificil de determinar ademas de que se necesitaria un estudio
comparativo, es decir dos opciones de manejo con un numero mayor de pacientes
€on un esquema estandarizado de tratamiento, como el propuesto por Anderman,
Hart y Cortez (23) con esteroides, comparandose con Inmunoglobulinas o
plasmaferesis , la cual fue ya valorada por Andrews y cols, (32) .

Los estudios de imagen fueron en nuestros casos una herramienta (%l para
determinar el diagnostico de ER en combinacion con fa clinica, ya que mostraron
hemiatriofia en todos los casos.El SPECT{especiroscopia de fotdn unico) solo se
realizo en dos pacientes por [0 gue no podemos concluir su utilidad.

Ef estudio de EEG en nuestros pacientes mostro afeccion de un hemisferio en
cuanto a patron estructural tarto cortical como subcortical v focalizacion, tenlendo
correlacion con la cronicidad de la enfermedad. El videoelectroencefalograma solo

mostro correlato clinico en un paclente, por lo que este estudio no es especifico

"



para hacer el DX de ER al igual que et EEG si no mas bien nos ayuda a definir ia
focalizacién y a decidir el tratamiento quirdirgico. No hay diferencla de estos
hallazgos con otras series publicadas.(16, 17).

Los estudios de laboratorio, no dieron algiin resultado en particular que orientara a
que la etiologia del cuadro de ER fuera de origen autolnmune v/ o viral, solo dos
casos tuvieron anticuerpos antinucieares positivos al igual que el caso publicado
por Andrews v cols, en donde  se encontro por histopatologia dafio vascular a
nivel ultraestructural en un caso,posiblemente por vasculitis(12).Dos pacientes
tuvieron niveles discretamente elevados de inmunoglobulinas de liquido
cefalorraquideo, por lo que tal vez el estudio inmunologico podria ser un poco mas
aspacifico a este nivel que por serologia,

El andlisis de IgM para virus tanto en sangre como liquido cefalorraquideo, no
demostro ninguna alteracidn en nuestros pacientes. Como ya se menciono, lo que
se ha logrado el alslamiento de particula viral en tejido cerebral afectado(9,10) no
asociado a elevadidn de anticuerpos para algun tipo de virus en fiquido
cefalorraquideo o suero. La técnica de reaccion de polimerasa en cadena podria
ser de gran utilidad para definir |z etiologia virat en la ER. La segunda parte de
nuestro trabajo esta enfocada a el andlisis molecular utilizando esta tecnica a fin
de aislar algun tipo de particula viral y determinar el tipo de celular que predomia
en ¢l proceso inflamatorio, en la literatura medica se ha visto que la linea celular

que predomina es !a linfocitaria ( 30).
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Podemos inferir fa posibilidad de que la etiologia viral y autoinmune pudieran
estar mezcladas va que posiblemente el proceso inflamatorio por la invasion viral
puede desencadenandose una reaccion inmunoldgica exagerada, o que sugiere
que seria util buscar ambos factores en el tejido cerebral afectado.

L a decisién de intervencién guirirgica en todos los casos fue basandose en el
cuadro dinico, la progresion v refractariedad de la epilepsia a fin de impedir fa
progresion del deterioro cognitivo en los pacientes, El tiempo promedio de
reaiizacion de cirugia fue de 4.7 afios posterior al inicio de la enfermedad, solo un
paciente se sometio a Hemisferectomia anatomica de primera intencidn. La
mayoria de los pacientes con reseccion parcial al inicio por recidiva tuvieron que
someterse a reseccion completa. De acuerdo a lo ya escrito la hemisferectomia
sigue siendo el tratamiento mds beneficioso hasta el momento para estos
pacientes.(24, 5 ).

Se observaron las complicaciones trans y postoperatorias comunes a cualquier
intervencién quirdrgica , no hubo defunciones.

ta funcionalidad mejoro en todos los pacientes, dos casos no tuvieron adecuado
seguimlento por falta de atencidn de los padres. La hemiparesia fue la secuela més
importante.

Los hallazgos histopatoldgicos por microscopia de luz no fueron diferentes a otros
No se encontraron aiteraciones diferentes a encefalitis crénica{como displasias

corticales, tumores), Un paciente tenia el antecedente de un probable abceso



cerebral por imagen sin embarge por histopatolegia no se hallo evidencia del
mismo.

La segunda parte de nuestro trabajo, ya en forma prospectiva estara enfocada a
una valoracién mas completa de los casos sospechosos de ER enfocindose a su
etiologia incluye los aspectos clinicos ya conocidos, fa realizacion de estudios
neurofisicldgicos y de imagen tanto estructural como funcional, un perfil
inmunologico completo que incluye Inmunoglobulinas(IgG, TgA e igh),
complemento sérico, C3- C5 y anticuerpos antinuclearas, tambien en
liguidocefalorraquideo se incluira el estudio de Inmunoglobulinas, bandas
oligoclonales, e indice de produccion de albumina inmunoiglobulina. Se realizara
perfil viral pareado de los virus mas importantes asociados a esta patologia sobre

todo los de fa familia del Herpes y el Ebstein Barr,



CONCLUSIONES.

1.La Encefalitis de Rasmussen es un padecimiento poco frecuente y poco
estudiado en nuestro medio, con un caso publicado hasta la fecha,

2.La etiologla de esta entidad no esta muy clara aun, se debe seguir considerando
la etiologia viral y autoinmune como posiblidad o la combinacién de ambas, por lo
que el estudio histopatoldgico ultraestructural hasta el momento es el podria ser
de gran utilidad como nueva linea de investigacion en mas casos.

3.De todos los tratamientos el tanto antiepilépticos como farmacosno
convencionales { inmunoterapia y los antivirales) no se ha demostrado su eficacia,
se necesitaria estudios comparativos para demostraria sobre todo en los no
convencionales , valorando su uso en etapas mas tempranas de fa enfermedad.
4.Los estudios de gabinete deben ser complementados, con estudios funcionales
como el SPECT para tener una valoracidn més completa de fos pacientes
sospechosos de ER.

5.La Hemisferectomia sigue siendo el unico tratamiento beneficioso para el
paciente a fin de mejorar la calidad de vida y detener el deterioro cognitivo.

6.Los hallazgos histopatologicos fueron similares a los ya encontrados por otros

autores. No se encontraron alteraciones diferentes.
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