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RESUMEN

LLa Encefalitis por Anticuerpos contra el Receptor N-metil D-aspartato (NMDAR) es un trastorno grave con
una presentacion inicial puramente neuropsiquiatrica, que evoluciona hacia una encefalopatia severa, y es acom-
pafiado por movimientos involuntarios, convulsiones ¢ inestabilidad autonémica; el curso de la enfermedad
usualmente se prolonga y necesita tratamiento inmunomodulador agresivo.

Se describe el caso de un paciente de 5 afos con diagnostico de Encefalitis por Anticuerpos contra el Receptor
N-metil D-aspartato (NMDAR), manejado con tratamiento inmunomodulador, logrando asi control y no
progreso de enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Encefalitis autoinmune, encefalitis por anticuerpos contra el receptor NMDA (DECS).

SUMMARY

Anti-NMDA receptor encephalitis is a severe disorder with a dramatic clinical presentation, often showing a
purely initial neuropsychiatric phase, and evolving into a severe encephalopathy accompanied by involuntary
movements, seizures and autonomic instability; the disease course is typically prolonged and needs intensive
care treatment.

We report the case of a 5-year-old child, diagnosed with Anti-NMDA receptor encephalitis with immune
modulatory therapy.
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INTRODUCCION

La encefalitis asociada a anticuerpos contra el receptor
de N-metil-D-aspartato (NMDAR) es una patologfa neu-
rolégica autoinmune que se describe cada vez con mayor
frecuencia en la poblacién infantil (1). Es un sindrome
paraneoplasico autoinmune que pude ocurrir con o sin
asociacion a un tumor (2). Las caracteristicas clinicas fueron
inicialmente descritas en 1997 en una mujer de 19 afios
con encefalitis limbica, quien presenté mejoria después de
remover un teratoma de ovario (2).

En el afio 2007 Dalmau et. al. (3), publicaron el primer
articulo sobre 12 casos de encefalitis asociada a anticuerpos
contra NMDAR,; este grupo identificé los auto antigenos
diana de los anticuerpos, que son heterémeros que con-
tienen subunidades NR1 y NR2 del NMDAR, también
expresados por los tumores asociados, que en este caso
eran teratomas de ovario (3).

El NMDAR es un receptor de membrana celular con
funciones criticas en la transmision sinaptica y la plasticidad
neuronal. El ataque inmunolégico a este receptor produce
un cuadro clinico caracteristico con sintomas que afectan a
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varios sistemas y se desarrollan en fases de una manera pre-
decible (4). Este desorden ha sido descrito en pacientes de
todas las edades, pero es mas comin en mujeres jovenes (5).

El propésito de este articulo es realizar la presentacion
de un caso y revision de la literatura existente sobre el tema.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de 5 afios de edad, de raza
negra, procedente del municipio de Buenaventura, en la
costa pacifica Colombiana, sin antecedentes personales
patolégicos. Inicia con cuadro clinico de 20 dias de evo-
lucién que consiste en parestesias en el miembro inferior
derecho, generando inestabilidad para la marcha y caida.
Este estadio es seguido por crisis de ausencia y posteriores
crisis convulsivas generalizadas ténico clénicas, lo que
motivé su hospitalizacion.

Durante su estancia hospitalaria, el paciente presenta
multiples episodios de movimientos involuntarios en el
hemicuerpo derecho que se tornan constantes y progresivos,
dificultad para la comprension y cambios en el comporta-
miento. Es valorado por neurologia pediatrica, considerando
posible Corea de Sydeham, con diagnéstico diferencial de
Enfermedad Cerebrovascular (ECV) de tipo isquémico.

Enlas ayudas diagndsticas de ingreso resultaron norma-
les los siguientes exdmenes: puncién lumbar descartando
neuroinfeccién; ecocardiograma bidimensional modo M
doppler color, solicitado para descartar posible cardiopatia
asociada presencia de trombos o alteracién en las valvulas
ante la sospecha de fiebre reumatica; el electroencefalo-
grama durante vigilia, suefio y al despertar no reporté focos
epileptogénicos; tomografia axial cerebral simple y contras-
tada sin evidencia de lesiones isquémicas, hemorragicas o
hidrocefalia. Hemograma normal, PCR 5 mg/dl velocidad
de eritrosedimentacion (VSG) 30 mm/h, electrolitos not-
males, glicemia 100 mg/dl y drepanocitosis negativos. Los
Anticuerpos Antiestreptolisina (ASTO) 400 U/ml, el cultivo

faringeo fue positivo para Estreptococo 1Viridans.

Al quinto dia de su estancia hospitalaria, el paciente
presentd convulsion focal compleja versiva motora de 10
minutos de duracién con post ictal de 5 minutos. Se inicid
tratamiento con anticonvulsivantes (Fenitoina a 15 mg/
kg/dia impregnacion y Acido valproico a 30 mg/kg/dfa),
manejo antibidtico con penicilina benzatinica. Sin embargo,
posteriormente presenta en dos ocasiones episodios de
chupeteo y pestafico de 3 minutos de duracién, con movi-
mientos tonicos de flexiéon en antebrazo derecho y miembro
inferior derecho asociado a cambios en el comportamiento
consistentes en agresividad y no obedecia a 6rdenes.

Se solicitaron Anticuerpos Antinucleares (ANAS),
prueba rapida para Virus de Inmunodeficiencia Humana

(VIH) con resultados negativos, serologfa (VDRL): no
reactiva. Ante la persistencia del cuadro clinico y la sospecha
de evento psicético fue valorado por psiquiatria infantil,
que descarto cuadro secundario a psicosis u otro cuadro de
origen psiquidtrico, increment6 la dosis de acido valproico
(de (dosis inicial a 30 mg/kg/dia a 40 mg/kg/dia) y se inicid
clobazam (1mg/kg/dia).

Trece dias después de la hospitalizacion y ante el dete-
rioro clinico del paciente consistente en mayor agresividad,
el aumento de episodios de alucinaciones, incoordinacién
de los movimientos, se consideré cuadro sugestivo de crisis
temporales y sospecha de encefalitis.

Se tomaron nuevas ayudas diagnésticas con resultados
dentro de limites normales: estudio completo de liquido
cefalorraquideo (coloracién de gram, citoquimico y cultivo),
VDRL y Reaccién en Cadena de Polimerasa (PCR) para
Virus Herpes Zoster. Sin embargo, la Resonancia Magnética
Nuclear (RNM) Cerebral con gadolinio mostrd esclerosis
mesial temporal derecha.

A los 22 dias de hospitalizacién, el paciente presentd
subitamente deterioro clinico neurolégico caracterizado
por estatus convulsivo y compromiso respiratorio, ameri-
tando traslado a Unidad de Cuidado Intensivo Pediatrico
(UCIP), en donde ingresé en mal estado general. Por esto,
requirié intubacién Orotraqueal (IOT) e induccién de
coma barbitdrico, con lo que se logrd disminucién de su
actividad cerebral.

Adicional a esto se decidié dar manejo con inmunomo-
duladores: Inmunoglobulina Intravenosa Humana (IVIg) a
2¢1/kg, y pulsos de metilprednisolona a 30 mg/kg/dia. Esta
decisiéon se tomo en conjunto con el grupo de Neurologia
y Reumatologfa Pediatrica en el contexto de una encefalitis
de etiologfa aun no clara en ese momento.

Una segunda RMN cerebral y angioresonancia de
cerebro con médula espinal (Figuras 1y 2), reporté menin-
goencefalitis aguda e hidromielia dorsal, descartindose
vasculitis.

Después de una semana se suspendié el coma barbitd-
rico sin respuesta neurolégica favorable y ante el deterioro
de las funciones autonémicas se realizé traqueostomia y
gastrostomia. El estudio de anticuerpos especificos para
NMDAR resulté positivo para encefalitis autoinmune.

Con este diagnostico confirmado se inicidé manejo con
el siguiente esquema terapéutico: inmunoglobulina humana
150 gramos en total, cinco ciclos de metilprednisolona, un
ciclo de Ciclofosfamida 500 mg/m2/dia y cinco sesiones
de Plasmaferesis, logrando asi el control de la enfermedad
y parar el progreso de la misma. Estudios adicionales
descartaron patologfa neoplasica asociada a su encefalitis
por Anticuerpos contra el Receptor N-metil D-aspartato
(NMDAR).
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activa.

El paciente egreso6 de la UCI Pediatrica con traqueosto-
mia y gastrostomia para ser manejado con hospitalizacién
domiciliaria a los 60 dias de ingreso a la clinica. El paciente
se encontré estable y en el momento no ha presentado
convulsiones nuevamente, con manejo con traqueostomia
y gastrostomia. Se inicié manejo con Rituximab a 750 mg/
m2/dia con buena tolerancia.

REVISION DE LA LITERATURA

La Encefalitis por Anticuerpos contra el Receptor
N-metil D-aspartato (NMDAR) es un trastorno grave con
una presentacion clinica dramatica e inicialmente neuropsi-
quiatrica, que evoluciona hacia una encefalopatia severa, y es
acompafiado por movimientos involuntarios, convulsiones
¢ inestabilidad autonémica.

La incidencia exacta de la encefalitis por anticuerpos
NMDAR no se conoce; sin embargo, con base en el
aumento marcado de reporte de casos, parece ser mas fre-
cuente que cualquier otra encefalitis para-neoplasica (6). Se
considera la segunda causa de encefalitis inmunolégicamente
mediada (la primera causa es la encefalomielitis aguda dise-
minada) y segin un estudio prospectivo de encefalitis en el
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Figuras 1y 2. Resonancia Magnética Nuclear con gadolinio. 1. Cambios involutives globales
del parénquima cerebral. 2. Lesiéon en protuberancia que restringe en secuencias de difusion
sugiriendo evento isquémico agudo. 3. Ventriculomegalia secundaria sin signos de hidrocefalia

Reino Unido constituye el 4% de todas las encefalitis (1, 5).
E180% de los pacientes con este sindrome son mujeres (6).
Se considera que el 40 % de los pacientes diagnosticados
con encefalitis por NMDAR son menores de 18 afios (6,
7). En un estudio en Estados Unidos, con 81 pacientes
con encefalitis por anticuerpos NMDAR, 40% eran nifios
o adolescentes (8), y en un pequefio estudio en el Reino
Unido, 23% de los pacientes eran menores de 18 afios (9).

La asociacién con tumores depende de la edad y del
sexo, con mas frecuencia en mujeres mayores de 18 afios,
quienes en el 56% de los casos presentan teratoma de ovario
(4). Se describe un 10% en nifias de 7 a 10 afios, asociado
al teratoma ovarico, y es excepcional en nifios en relacién
con un tumor testicular de las células germinales (1, 6);
esta asociacion aumenta en nifios de 13 a 18 afios llegando

a un 40% (10).

ETIOLOGIA

Dalmau et al (3) reportaron en su estudio que ante la
adicion de liquido cefalorraquideo o suero de los pacientes
enfermos a cultivos de neuronas vivas de ratas, preferible-
mente de la regién hipocampal, existia una intensa reaccién
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antigeno — anticuerpo. Esta reaccion no ocurria con la expo-
sicion de los cultivos a liquido cefalorraquideo o suero de
pacientes sanos usados como control. El estudio identificé
también que los anticuerpos se unian a epitopos ubicados
en la superficie celular y no a nivel intracelular como sucede
con otros anticuerpos (3).

En este mismo estudio, los investigadores examinaron
los tumores de ovario encontrados en las pacientes enfermas
y encontraron que estos tumores contenian tejido nervioso
atfpico y que este tenfa una intensa expresion de la subunidad

NR2 del NMDAR.

Los NMDAR estan formados por heterémeros de 2
subunidades, NR1 y NR2, respectivamente. Ambas subu-
nidades son necesarias para formar un receptor funcional.
Hay 4 subtipos de subunidades NR2 (NR2A, NR2B, NR2C,
NR2D), cada una de estas subunidades se encuentra en
diferentes regiones del cerebro; asi, por ejemplo, la subu-
nidad NR2B se expresa en el hipocampo y prosencéfalo y
la NR2C en el cerebelo (11).

Con la madurez, muchos receptores NR1/NR2B se
convierten en extra sindpticos en la regién hipocampal.
Por lo tanto, la actividad predominante de los anticuerpos
de los pacientes con el hipocampo se correlaciona con la
distribucién de heterémeros que contienen NR2B (12).
Estos hallazgos indican que los anticuerpos de los pacien-
tes reconocen heterémeros NR1/NR2 que contengan la

subunidad NR2B del receptor de NMDA (3).

Aunque los mecanismos que desencadenan la respuesta
inmune no son claros, debido a los hallazgos histopatologi-
cos, se cree que la expresion ectépica de subunidades NR2
por tejido nervioso contenida en los teratomas contribuye
a romper la tolerancia inmune (3). Se postula que el meca-
nismo de accién de estos anticuerpos NMDAR producen
inactivacion principalmente de neuronas gabaérgicas y
desinhiben las vias excitatorias (13).

SINTOMAS

Cerca de un 70% de los pacientes inician con un cuadro
prodrémico que puede incluir cefalea, fiecbre y sintomas
del tracto respiratorio o digestivo (6). Posterior a esto,
usualmente antes de 2 semanas, el 77% de los pacientes
comienzan a mostrar sintomas psiquiatricos; estos aparecen
en el transcurso de la enfermedad en todos los pacientes
(4), entre ellos podremos encontrar: agitacién, mania, alu-
cinaciones visuales y auditivas, paranoia, alteracién de la
memoria y del suefio (14).

Con frecuencia aparecen crisis epilépticas generaliza-
das, trastornos del movimiento con discinesias o distonias,
trastornos del lenguaje hasta el mutismo y trastornos del

suefio, con somnolencia precoz e insomnio de aparicién
mis tardia. La inestabilidad autonomica es menos frecuente
y grave en los nifios que en los adultos y es poco habitual
la necesidad de cuidados intensivos, pero pueden llegar a
requerirse (1, 2, 4, 5, 15).

En los nifios pequefios, el cambio de comportamiento
puede ser dificil de detectar, ya que a menudo se presentan
rabietas, hiperactividad, irritabilidad o psicosis franca. En los
nifios, en el 50 % de los casos (5), los primeros sintomas reco-
nocidos con mas frecuencia son los no-psiquiatricos, como por
ejemplo: convulsiones, estado epiléptico, distonias, reduccion
verbal, o mutismo. Se pueden identificar también algunos
comportamientos como hiper sexualidad y violencia (6).

DIAGNOSTICO

El diagnéstico se basa en la sospecha clinica y la
demostracién de anticuerpos NMDAR en el Liquido
Cefalorraquideo (LCR) como método de confirmacion,
con una sensibilidad de alrededor del 100% (5), ya que los
anticuerpos en el plasma pueden ser negativos, con una
sensibilidad del 85% (1, 5-7).

La identificacién de anticuerpos NMDAR en el LCR
confirma el diagnéstico de la enfermedad y debe conducir
a la bisqueda de un tumor, el cual, si esta presente, es casi
siempre un teratoma ovarico que contiene el tejido nervioso
atipico y expresa NMDAR. En nuestro paciente se hicieron
estudios de extension descartando diferentes tumores, entre
ellos un tumor testicular. La pesquisa fue negativa para
cualquier tumor.

Los teratomas en otros lugates y otros tumotes son
infrecuentes pero no por esto se deben dejar de investigar.
La ocurrencia de un teratoma subyacente es mayor en los
pacientes de sexo femenino mayores de 12 afios (52% vs
6%). Por lo tanto, si un tumor no es detectado, se deben
realizar los estudios para su busqueda, teniendo en cuenta
la edad y el sexo del paciente (5).

ElLCR generalmente muestra pleocitosis a expensas de
los linfocitos en fases tempranas en el 89-95% de los casos
(2) y bandas oligoclonales de manera tardia en un 60% (1).
También se puede encontrar un aumento de proteinas en el
LCR que sugiere un proceso inflamatorio a nivel de sistema
nervioso central (3).

Los hallazgos en las pruebas complementarias son
inespecificos y, en algunos casos, pueden resultar normales.
El electroencefalograma tipicamente muestra ondas delta
y theta, en ocasiones puede reportar algunas convulsiones
subclinicas (2, 6, 10).

La Resonancia Nuclear Magnética (RNM) cerebral
puede mostrar hiperintensidades en T2 o FLAIR en las 4reas
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hipocampales, cerebelo, corteza cerebral, fronto-basal, las
regiones insulares, los ganglios basales y el tronco cerebral
en un 50% de los pacientes. Los hallazgos suelen ser leves
o transitorios y pueden ir acompafiados de sutil mejoria
en las zonas afectadas (1, 6). La biopsia cerebral no da un
diagnoéstico en la encefalitis por anticuerpos NMDAR.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La Encefalitis por Anticuerpos contra el Receptor
N-metil D-aspartato (NMDAR), se ha confundido histé-
ricamente con diferentes enfermedades toxicas, metabdli-
cas, infecciosas, auto inmunitarias, entre otros (1, 4). Los
diagnosticos diferenciales planteados usualmente vatfan
dependiendo del estadio y la clinica de cada paciente.

Resultan de especial relevancia las infecciones virales,
entre éstos la meningoencefalitis herpética (15). El virus
del herpes simple (VHS) tiene una elevada morbimor-
talidad, se caracteriza por una rapida presentaciéon con
sintomas focales y la disminucién del nivel de conciencia.
Debido a la afinidad del virus por el sistema limbico, se
acompafia de alteraciones de la memoria y del compor-
tamiento (16).

El diagnéstico se confirma mediante la PCR del virus
(17). Es llamativo el hecho de que algunos pacientes a
quienes en primera instancia se ha confirmado encefalitis
por el VHS, posteriormente presentan recafdas, donde
no se logra aislar el virus y se encuentran presentes los
anticuerpos contra NMDAR, sugiriendo esto la hipdtesis
de que el desencadenante inmunoldgico pueda ser una
infeccién viral; sin embatgo, esta hipdtesis no ha podido
ser comprobada (18,19).

El virus de la rabia puede confundirse con la encefalitis
anti-NMDA; esta produce prominentes alteraciones psi-
quiatricas, alteracién del nivel de conciencia, movimientos
anormales, sialorrea y otras alteraciones autonémicas que
recuerdan a la fase aguda del sindrome por anticuerpos
contra NMDAR. El diagnéstico se confirma por cultivo
celular o PCR del virus.

La encefalitis anti-NMDAR puede presentar una fase
prodrémica similar a una infeccién viral, pero las manifesta-
ciones psiquidtricas son mucho mas frecuentes, aparecen en
casi todos los pacientes, y representan a menudo la primera
manifestacion (15).

La psicosis forma patrte de numerosos trastornos psi-
quiatricos, como la esquizofrenia, el trastorno bipolar o la
depresion, y puede ser confundida en especial en la fase de
sintomas psiquidtricos, antes de presentarse convulsiones
y alteraciones autondmicas. El consumo de sustancias
psicoactivas puede producir sintomas psicoticos. Resulta

importante definir posibles rasgos psicoticos en la perso-
nalidad previa del paciente. La presencia de otros sintomas
o signos focales sefiala el origen organico (4).

TRATAMIENTO

Si es encontrado un tumor, el tratamiento inicial consiste
en su extirpacion, ya que esto acelera la mejorfa clinica y
disminuye las recaidas (5). Por tratarse de una patologia
inmune mediada, el tratamiento se realiza con terapias inmu-
nomoduladoras. Se considera la utilizacion de corticoides
e inmunoglobulinas como primera linea y rituximab y/o
ciclofosfamida como segunda linea (1,14).

En un estudio observacional de 501 pacientes (5),
el 92% de los pacientes recibi6 tratamiento de primera
linea que incluye esteroides, inmunoglobulina intravenosa
y plasmaferesis sola o combinada. Este tratamiento y la
extirpaciéon del tumor, resulté en una mejoria en las pri-
meras 4 semanas del 53% de los pacientes; 97% de ellos
mostraron una adecuada evolucion dentro de los 24 meses
de seguimiento. E1 47% de los pacientes que no mejoraron
con el tratamiento de primera linea dentro de las 4 primeras
semanas, fue tratado con tratamiento de segunda linea, reci-
biendo rituximab, ciclofosfamida o ambos. Estos pacientes
presentaron mejores resultados que los que continuaron tra-
tamiento de primera linea. Estos resultados también fueron
obtenidos en pacientes de edad pediatrica. En general, la
inmunoterapia de segunda linea fue bien tolerada con pocos
efectos adversos serios, todos reversibles. En un seguimiento
de 2 afios se observo una recuperacion completa o con pocas
secuelas del 80% de los pacientes (5).

El cuadro clinico, a pesar de la situacién de gravedad y el
importante deterioro neuroldgico potencialmente reversible,
muestra una mejorfa de los sintomas en cronologia inversa
a las fases de presentacion. Los sintomas responden tanto
al tratamiento del tumort, en caso de habetlo, como a la
inmunoterapia (4).

Los dos factores predictores de buena evolucién son la
levedad de los sintomas, sin necesidad de cuidados intensi-
vos y el inicio de un tratamiento precoz (1, 5). La respuesta
al tratamiento inmunosupresor puede ser lenta, se estiman
recaidas entre un 12- 25% entre un mes y 8 aflos tras la
recuperacién, y una mortalidad del 7% (1, 5, 20).

SEGUIMIENTO

Dentro del seguimiento es importante descartar un
tumor subyacente al diagndstico y durante los cuatro afios
siguientes, ya que la apariciéon tumoral puede ser posterior
al inicio de la encefalitis (1).
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DISCUSION

En este articulo reportamos paciente masculino de 5
afios sin hallazgo de tumor concomitante. Es un caso poco
comun, ya que se trata de un paciente de género masculino,
pero es consecuente con la literatura, donde se reporta que
la mayoria de pacientes masculinos menores de 12 afios no
presentan asociacion con tumor (5). En nuestro paciente
se hicieron estudios de extension descartando diferentes
tumores, entre ellos un tumor testicular. La pesquisa fue
negativa para cualquier tumor.

El paciente es estudiado por convulsiones de #ovo, que
posteriormente incluy6 sintomas psiquiatricos. Dicho
cuadro clinico es acorde con lo reportado en la literatura en
pacientes menores de edad. Adicionalmente, nuestro caso
presentd como sintomas principales alteraciones motoras
presentadas mas cominmente en nifios (1, 5, 6). Un estudio
multicéntrico observacional, que incluyé un total de 501
pacientes de todas las edades, mostré que los sintomas
motores y los sintomas atipicos como ataxia cerebelosa y
la hemiparesia fueron mas comunes en los nifios que en los
adultos (5). Los trastornos del movimiento tipicos, como
gestos orofaciales, movimientos coreiformes, de pataleo o
distonfas de extremidades sefialan el diagnéstico de encefa-
litis anti-NMDAR (4). Que fueron los sintamos inicialmente
presentados por el caso reportado.

El diagnéstico del paciente mencionado se realizé por
descarte de las encefalitis mas frecuentes en nuestro medio,
como son las encefalitis virales. Se sospeché de encefalitis
autoinmune en primer lugar por el deterioro clinico progre-
sivo y rapido y, en segundo lugar, por la confirmacién del
cuadro al encontrar positivos los anticuerpos NMDAR en
el Liquido Cefalorraquideo. No se tomaron niveles séricos,
pero por lo reportado en la literatura se conoce que los
niveles de estos en LCR, son mas sensibles (1, 5).

Entre los estudios realizados a nuestro paciente encon-
tramos inicialmente un LCR dentro de los parametros
normales, sin pleocitosis, como se reporta en la literatura,
y una RNM esclerosis mesial temporal derecha inicialmente
y una RNM de control que mostré meningoencefalitis.
Estos hallazgos son consecuentes con la literatura, donde
la RNM muestra hallazgos inespecificos en los que pueden
estar presentes hiperintensidades en T2 (1, 0).

Entre los diagnésticos diferenciales se descartaron:
encefalitis viral por VHS, por PCR en liquido cefalorra-
quideo negativo; ECV al no encontrar ninguna lesion de
este tipo en las neuroimagenes; y Corea de Syndenham
secundaria a fiebre reumitica al no encontrar ningin cri-
terio para esta. Durante el estudio del caso reportado, el
paciente fue valorado por psiquiatria infantil sin encontrar

alteraciones conductuales previas al cuadro agudo y no se
encontraron antecedentes de uso de sustancias psicoacti-
vas; estas son causas que se deben descartar dentro de los
diagnésticos diferenciales de encefalitis por anticuerpos
anti NMDAR.

Nuestro paciente recibié tratamiento de primera y
segunda linea con respuesta moderada ante el tratamiento
de segunda linea, con lo que se consiguid estabilidad auto-
némica y ausencia de nuevos episodios convulsivos. Sin
embargo, a su egreso, aun persistia con algunos movimien-
tos disquinesicos y continuaba sin relacién con el medio
externo. Consideramos que la respuesta moderada ante el
tratamiento puede deberse a que no cumple ninguno de
los dos criterios de buena evolucién reportados en la lite-
ratura (1, 5), ya que, en primer lugar, tuvo un inicio tardio
de la terapia inmunosupresora, siendo esta a las 4 semanas
después de los sintomas iniciales y, en segundo lugar, tuvo
necesidad de cuidados intensivos.

En el momento el paciente se encuentra estable, sin
mejorfas notorias, por lo que se decidié aplicacion de Ritu-
ximab. Es de aclarar que para el momento de este reporte
de caso, se acaba de aplicar la primera dosis de Rituximab y
el cuadro clinico lleva una evolucién de aproximadamente 3
meses, mientras la literatura reporta mejoria de un 80% de
los pacientes en un petiodo de 2 afios, por lo que seguiremos
su evolucion (4, 20, 21).

CONCLUSIONES

1. Se presenta el caso de un paciente pediatrico con anti-
cuerpos contra NMDAR que presentd sintomatologia
clinica y pruebas diagnésticas que confirmaron la enfer-
medad, se traté con inmunomoduladores obteniendo
un resultado satisfactorio en cuanto a progresion de la
enfermedad.

2. La encefalitis autoinmune tiene un espectro clinico muy
variado, catracterizado por disquinesias, movimientos
coreicos, disautonomias y alteraciones del comporta-
miento; sin embargo, hay que tener un buen conoci-
miento clinico de esta enfermedad, para poder realizar
el diagnostico.

3. Elinicio temprano de plasmaferesis favorece la dismi-
nucién de la la presencia y severidad de complicaciones
neuroldgicas.

4. Ante la sospecha de encefalitis autoinmune se deben
tomar los estudios pertinentes para poder iniciar el
tratamiento de primera linea, que consiste en el uso de:
esteroides, inmunoglobulina y plasmaferesis.

Acta Neurol Colomb. 2014; 30(3):193-199

198



RECOMENDACIONES

Se debe informar a la comunidad médica pediatrica,
sobre la presencia de esta enfermedad y se requiere
realizar mayores estudios para el esclarecimiento de esta
patologia.

2.

Se deben realizar estudios especializados para poder
definir el tiempo, la dosis y la cantidad de plasmaferesis
que se deben hacer alos pacientes que tienen encefalitis
autoinmune
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