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Resumen: Introduccién: La encefalomielitis aguda diseminada es una enfermedad desmielinizante
aguda del sistema nervioso central, generalmente se relaciona con una infeccion viral o inmuniza-
cién; ademas se asocia a encefalopatia aguda y sintomas neuroldgicos multifocales. Presentacién
del caso: Se trata de escolar de sexo femenino sin antecedentes patoldgicos de importancia ni evi-
dencia de inmunizaciones previas al padecimiento, con cuadro de intolerancia a la via oral y datos
de somnolencia ademas de presencia de convulsiones y cambios en el comportamiento durante
estancia en el servicio de urgencias, con deterioro del estado de conciencia, por lo que requiere ma-
nejo avanzado de la via area y por clinica valorada por el servicio de Neurologia. Este Ultimo solicita
resonancia magnética y se encuentra presencia de multiples lesiones hiperintensas que involucra
sustancia blanca redonda de bordes bien delimitados. Por lo anterior y por evolucion clinica, se inicia
esquema con esteroides y por no respuesta clinica recibe manejo con inmunoglobulina intravenosa,
posteriormente con recuperacion gradual de la sintomatologia motora, y se envia a seguimiento en
la consulta externa con el servicio de neurologia. Conclusién: Esta patologia constituye un dilema
diagnostico desde la etapa inicial de los sintomas, el padecer esta enfermedad no diagnosticada
0 no tratada de manera adecuada tiene mayor riesgo de secuelas devastadoras, aunque la parte
neurocognitiva es favorable. Por lo anterior, siempre se debe tener en cuenta entre los diagnosticos
diferenciales de pacientes con patologia del sistema nervioso central con antecedentes de inmuniza-
ciones e infecciones en las Ultimas 2 semanas.

Palabras clave: encefalomielitis; inmunoglobulina; anticuerpos; convulsiones; somnolencia
Recibido: 03/10/2023. Aceptado: 10/04/2024. Disponible en linea: 29/06/2024.

Cémo citar: Rincon Ardila, O. L., Manrique Flores, M. F., & Beltran Nufio, J. I. (2024). Encefalitis agu-
da diseminada en paciente pediatrico: reporte de caso. Revista Med, 32(1), 107-114. https://doi.
0rg/10.18359/rmed.6959

*  Reporte de caso

a Médico - residente de Pediatria, Universidad Autonoma del Estado de México, Hospital para el Nifio,
Toluca, Estado de México, México.
Correo electrénico: ivan25r@hotmail.com; orcID: https://orcid.org/0000-0002-3188-1977

b Médico cirujanoy partero - residente de Pediatria, Universidad Autonoma del Estado de México, Hospital
para el Nifio, Toluca, Estado de México, México.
Correo electrénico: maff. manriquez@hotmail.com; ORCID: https://orcid.org/0009-0007-1027-4784

¢ Neurologo pediatra, médico adscrito Hospital para el Nifio, Toluca, Estado de México, México.
ORCID: https://orcid.org/0009-0009-2185-032

107


https://doi.org/10.18359/rmed.6959

Acute Disseminated Encephalitis in a Pediatric Patient:
Case Report

Abstract: Introduction: Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an acute demyelinating
disease of the central nervous system, typically associated with viral infection or immunization. It
manifests with acute encephalopathy and multifocal neurological symptoms. Presentation of the
Case: The patient, a female schoolgirl with no significant medical history or evidence of prior immu-
nization, presented with intolerance to oral intake, drowsiness, seizures, and behavioral changes.
She was admitted to the emergency department with a deteriorating level of consciousness, neces-
sitating advanced management. Clinical evaluation by the neurology department prompted an MRI,
revealing multiple hyperintense lesions with involvement of the round white matter and well-defined
borders. Steroid therapy was initiated due to the clinical presentation and evolution. In the absence
of clinical response, intravenous immunoglobulin was administered, leading to gradual recovery of
the motor symptoms. The patient was subsequently discharged for outpatient follow-up with the
neurology service. Conclusion: ADEM poses a diagnostic challenge in the early stages of symptoms.
Undiagnosed or inadequately treated cases carry a higher risk of devastating sequelae, though the
neurocognitive prognosis is generally favorable. Therefore, ADEM should always be considered in
the differential diagnoses of patients presenting with central nervous system pathology, particularly
those with a recent history of immunization or infections.

Key words: Encephalomyelitis; immunoglobulin; antibodies; seizures; somnolence

Encefalite aguda disseminada em paciente pedidtrico:
relato de caso

Resumo: Introducao: A encefalomielite aguda disseminada é uma doenca desmielinizante aguda
do sistema nervoso central, geralmente se relaciona com uma infeccdo viral ou imunizacao; além dis-
so, a encefalopatia aguda é associada a sintomas neuroldgicos multifocais. Apresentacao do caso:
Trata-se de escolar do sexo feminino sem antecedentes patologicos de importancia nem evidéncia
de imunizacdes prévias ao padecimento, com quadro de intolerancia a via oral e dados de sonoléncia
além de presenca de convulsdes e mudancas no comportamento durante a estadia no servico de
emergéncia, com deterioracao do estado de consciéncia, por isso requer manejo avancado da via
aérea e pela clinica avaliada pelo servico de Neurologia. Este Ultimo solicita ressonancia magnética e
encontra presenca de multiplas lesdes hiperintensas que envolvem substancia branca arredondada
de bordas bem delimitadas. Por isso e pela evolucdo clinica, inicia-se um esquema com esteroides e
por ndo haver resposta clinica recebe manejo com imunoglobulina intravenosa, posteriormente com
recuperacao gradual da sintomatologia motora, e é enviada a seguimento na consulta externa com
o servico de neurologia. Conclusdo: Esta patologia constitui um dilema diagndstico desde a etapa
inicial dos sintomas, padecer desta doenca quando ndo diagnosticada ou ndo tratada de maneira
adequada tem maior risco de sequelas devastadoras, embora a parte neurocognitiva seja favoravel.
Porisso, sempre se deve considerar os diagnosticos diferenciais de pacientes com patologia do siste-
ma nervoso central com antecedentes de imunizagoes e infec¢des nas Ultimas 2 semanas.

Palavras-chave: encefalomielite; imunoglobulina; anticorpos; convulsdes; sonoléncia
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Introduccion

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM) es
un primer evento clinico de presunta causa infla-
matoria o desmielinizante, de inicio agudo o sub-
agudo que afecta areas multifocales del cerebro y
la médula espinal (1). La presentacion clinica debe
ser polisintomatica y debe incluir encefalopatia en
forma de alteracion de la conciencia o cambio de
comportamiento; los sintomas sistémicos, como
fiebre, malestar, mialgia, dolor de cabeza, nduseas
y vomitos son precursores comunes de los sinto-
mas neuroldgicos (1).

Aspectos clinicos

Nuestro estudio se considera sin riesgo, pues se
realizé basado en la revision de historia clinica y
sin aportar informacién confidencial del paciente.
Se tuvo en cuenta la resolucion 8430 de 1993.

Caso clinico

Se trata de paciente femenina de 8 afos y 3 meses
de edad sin antecedentes patoldgicos ni heredofa-
miliares de importancia, ademas con esquema de
vacunacion completo para la edad. La paciente ini-
cia el padecimiento caracterizado por la presencia
de somnolencia, astenia, adinamia, poca respuesta
a estimulo externo, asi como ndusea hasta al vémi-
to en 3 ocasiones de contenido gastroalimentario.
Ante persistencia de la sintomatologia acude con
facultativo quien otorga tratamiento con metoclo-
pramida y lactulosa, sin mejoria de los sintomas,
un dia después continua con intolerancia a la via
oral con presencia de vomitos, 1 de contenido
gastroalimentario y 3 de contenido gastrico, pre-
senta, ademds, somnolencia, astenia y adinamia e
hipoactividad. Nuevamente acude con facultativo,
quien otorga tratamiento intravenoso antibiético,
soluciones no especificado; 48 horas después de
iniciado su padecimiento por no mejoria clinica
acude al servicio de urgencias del Hospital para el
Nifio, Toluca, Estado de México.

A su ingreso se encontraba hipoactiva, con po-
bre respuesta a estimulos (Glasgow de 12 puntos),
24 horas después con Glasgow de 11 puntos, 48
horas después presenta deterioro neurolégico con
Glasgow de 8 puntos, motivo por el cual se decide

manejo avanzado de la via aérea por proteccion
neurologica. Adicionalmente, durante la estan-
cia presenta crisis de tipo tonica de duracién de 2
minutos, se impregna con DFH y se deja dosis de
mantenimiento; posteriormente vuelve a presentar
crisis de tipo ténica 24 horas después con duracion
de 2 minutos donde se pasa bolo de midazolam
a 100 mcg/kg/do, se ajusta manejo con DFH y se
agrega manejo con levetiracetam a 40 mg/kg/do;
por lo anterior se realiza TAC de crdneo simple,
donde no se evidencian alteraciones.

Por clinica, ademas de examen fisico descrito,
se considera valoracion por el servicio de neuro-
logia que evidencia paciente en el momento bajo
ventilaciéon mecanica Nivel de Alerta: coma RASS
-5 Nervios craneales, 111, 1V, VI, isocoria de 2 mm
con reflejo fotomotor y fotomotor consensual bila-
teral ausentes, reflejos oculocefédlicos ausentes, V:
Reflejo corneal bilateral ausente, vi1 simetria facial
al reposo, viir cocleopalpebral bilateral ausente,
Resto no valorable por intubacién orotraqueal Mo-
tor: tono disminuido, fuerza muscular 0/5 REMS
0/4 global, respuesta plantar flexora indiferente
sensibilidad y funciones cerebelosas no valorables.
Posteriormente, se considera paciente sin factores
de riesgo para enfermedades neuroldgicos, con
cuadro de inicio agudo con sindrome encefalopa-
tico y alteraciones digestivas, se desconoce la ex-
ploracién neurolégica inicial ya que se conocié a
la paciente bajo ventilaciéon mecanica. Sin embar-
go, por estudio de imagen (lesiones en encéfalo y
ausencia de lesiones en medula espinal) y afeccién
del estado de alerta, es altamente sugestivo de una
encefalomielitis aguda diseminada, por lo que se
indica manejo con 3 pulsos con metilprednisolona
y dosis 1 gr/kg/do de 1viG.

Se realiza RM de encéfalo donde se evidencia
presencia de multiples lesiones hiperintensas que
involucra sustancia blanca redonda de bordes bien
delimitadas (figura 1), y RM de neuroeje sin evi-
dencia de lesiones en sustancia blanca.

Posteriormente, fue valorada por el servicio de
reumatologia pediatrica, quien evalta perfil inmu-
nolégico (tabla 1) y considera continuar dosis de
esteroide con base en pDN 1mg/kg/dia 0 MPD 2mg/
kg/dia por no evidencia de respuesta en el aspecto
neuroldgico adecuada al retirar sedacion y relaja-
ci6én aparentemente con secuelas motrices.

Encefalitis aguda diseminada en paciente pediatrico: reporte de caso
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Figura 1. RMN presencia de multiples lesiones hiperintensas que involucra sustancia blanca redondas de bordes

bien delimitadas

Fuente: Reporte de tomografia. Imdgenes obtenidas del ClearCanvas, del Hospital para el Nifio, Toluca.
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Biometria hematica

Hemoglobina 14,5
Hematocrito 42,5
Leucocitos 8400
Neutrofilos 55 %
Bandas 2%
Linfocitos 42 %
Monocitos 1%
Plaquetas 376000

Reactantes de fase aguda

Velocidad de sedimentacion
globular 18
proteina C reactiva 6

Inmunologia

Anticuerpos antinucleares
Positivo (1:320)

AntiDNA negativo

Antism negativo

¢-Anca Negativo

p-Anca Negativo
Complemento €3 103
Complemento €4 15.1
Inmunoglobulina G 2710
Inmunoglobulina M 130
Inmunoglobulina A 135
Inmunoglobulina E 250

Liquido cefalorraquideo

Proteinas 53,1

Pandy negativo
Células 7

Densidad 1005
Glicemia 65,5

Tinta china negativo
Tincién Gram negativo

Fuente: Reporte de laboratorios. Laboratorio Clinico del Hospital para el Nifio, Toluca.
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En seguimiento intrahospitalario con eviden-
cia hipertension arterial multifactorial tratada con
hidralazina y con valoracién por el servicio de ne-
frologia pedidtrica quien considera evitar el uso
de medicamentos nefrotdxicos, ademas, agrega al
manejo espironolactona. Asi mismo, posterior-
mente en manejo con medicina de rehabilitacién
y con evidencia de mejoria clinica (alerta al medio
y reactiva a estimulos, aun con funciones menta-
les superiores no recuperadas), por evolucién cli-
nica adecuada se decide egreso médico en espera
de realizar nueva RM contrastada de encéfalo en 3
meses para continuar revaloraciones por el servi-
cio de neurologia.

Discusion

La encefalomielitis diseminada aguda (ADEM) es
un trastorno neuroldgico autoinmunitario raro
que ataca los tractos de materia blanca de los he-
misferios cerebrales, el tronco encefélico, los
nervios Opticos y la médula espinal, y se ve comun-
mente en nifos y adultos jovenes (2).

Numerosos patdgenos virales se han asocia-
do con ADEM, incluidos el sarampidn, la rubéola,
la varicela, la influenza, el virus de Epstein-Barr,
el virus Coxsackie, el coronavirus, el virus de la
inmunodeficiencia humana, el virus del herpes
simple, el citomegalovirus y el virus del Nilo Occi-
dental (1). Otros organismos asociados con ADEM
incluyen estreptococos hemoliticos (grupo A),
neumonia por micoplasma y leptospirosis (1).

Se ha informado que la incidencia de ADEM por
diferentes causas estd entre 0,4 y 0,8 por 100 000
habitantes con una mediana de edad de aparicién
de 4,5 a 7,5 afios en estudios pediatricos y 33,5 en
un estudio de pacientes adultos (3). La enfermedad
tiene un pico estacional en invierno y primavera,
de acuerdo con sus supuestas etiologias infeccio-
sas, ADEM aparece tipicamente con la aparicion
abrupta de sintomas neurolégicos de 2 a 30 dias
después de la aparicion de una infeccién o vacuna-
cion anterior (3).

Los sintomas sistémicos, que incluyen fie-
bre (43 % a 52 %), dolor de cabeza (45 % a 58 %),

malestar general y mialgias, pueden ocurrir poco
antes de la aparicion de signos y sintomas neuro-
légicos (3). ADEM por lo general se presenta como
una enfermedad desmielinizante monofasica, y las
manifestaciones neuroldgicas dependen de qué re-
gion del sNC se vea afectada, con los signos mas
comunes que incluyen obnubilacién y depresién
de la conciencia, signos unilaterales o bilaterales
de tracto largo (85 %), hemiparesia aguda (76 %) y
ataxia (59 %). El estado mental deprimido existe en
los casos de ADEM, asi como el meningismo (26 %
a 31 %) causado por inflamacion en el espacio sub-
aracnoideo también se puede encontrar en el exa-
men neurolégico (3).

Aunque los déficits motores ocurren tanto en
adultos como en nifos, los déficits sensoriales son
mas frecuentes en adultos, pero las convulsiones
predominan en los casos pedidtricos. La afectacion
del sistema nervioso periférico es rara en la ADEM
infantil, pero es mds comun en pacientes adultos,
generalmente en forma de polirradiculoneuropa-
tia aguda (3).

La encefalopatia tiene un diagnostico diferen-
cial muy amplio y comtinmente es causada por las
encefalitis infecciosas. Como tal, cuando hay ence-
falopatia es imperativo evaluar y descartar causas
potencialmente mortales, incluidas infecciones del
SNC bacterianas, virales y transmitidas por artro-
podos (4). La evaluacion debe basarse en los sinto-
mas, asi como en la epidemiologia, y debe incluir
andlisis de liquido cefalorraquideo para detectar
el virus del herpes simple. Aproximadamente dos
tercios de los pacientes con ADEM tendran una
pleocitosis leve con predominio de linfocitos (4).

En 2007, el Grupo de Estudio Internacional de
Esclerosis Multiple Pediatrica publicé definiciones
provisionales para las enfermedades desmielini-
zantes adquiridas en pediatria, incluida la ADEM.
Estas definiciones se actualizaron en 2013 (4). La
tabla 2 describe los criterios de diagndstico para la
ADEM pediétrica. Dentro de los criterios revisados,
la encefalopatia se defini6 por consenso como “una
alteracion de la conciencia o un cambio de com-
portamiento no explicado por fiebre, enfermedad
sistémica o sintomas posictales” (4).

Encefalitis aguda diseminada en paciente pediatrico: reporte de caso
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Tabla 2. Criterios diagnosticos ADEM - IPMSSG de 2012 (5)

Un primer evento clinico polifocal del SNC con presunta causa
inflamatoria desmielinizante

Encefalopatia que no puede explicarse por fiebre

No surgen nuevos hallazgos clinicos y de resonancia magnética
3 meses o0 mas después del inicio

La resonancia magnética cerebral es anormal durante la fase
aguda (3 meses)

Tipico en RMN de cerebro

- Lesiones difusas, mal delimitadas, grandes (>1-2 cm) que
afectan predominantemente a la sustancia blanca cerebral

- Las lesiones hipointensas T1 en la sustancia blanca son raras

- Pueden estar presentes lesiones profundas de sustancia gris
(Ej., talamo o ganglios basales)

Fuente: Krupp LB, Tardieu M, Amato MP, Banwell B, Chitnis T, Dale
RC, et al. International Pediatric Multiple Sclerosis Study Group
criteria for pediatric multiple sclerosis and immune-mediated
central nervous system demyelinating disorders: revisions to the
2007 definitions. Mult Scler.

Actualmente no existen ensayos controlados
aleatorios en nifos o adultos para determinar el
tratamiento dptimo para ADEM. Los corticoste-
roides sistémicos, por consenso, se consideran en
gran medida una terapia de primera linea. Los
regimenes de dosificacion tipicos incluyen 20 a
30 mg/kg de metilprednisolona por dia (maximo,
1 g) por via intravenosa durante 3 a 5 dias, seguida
de prednisona oral a una dosis de 1 a 2 mg/kg por
dia durante 1 a 2 semanas con una dosis posterior
reduccion de 2 a 6 semanas (4).

Las terapias utilizadas en los casos refractarios
a los esteroides suelen consistir en inmunoglobu-
lina intravenosa (1G1v) y plasmaféresis. Cuando se
usa, la 1GIv generalmente se administra en una do-
sis total de 2 g/kg durante 2 a 5 dias (4).

El pronéstico a largo plazo de ADEM varia se-
gun la etiologia, y los casos posteriores al saram-
pion tienen una alta tasa de mortalidad y una alta
tasa de secuelas neuroldgicas en los sobrevivientes
(3). El prondstico de los casos sin sarampién suele
ser favorable. Numerosos estudios han informado
una recuperacion completa en el 50 % al 75 % de
los pacientes, en un periodo de 1 a 6 meses des-
pués de la aparicion de los sintomas y signos (3).
Las secuelas neurologicas mas comunes después
de ADEM son los déficits motores focales. Esto po-
dria variar desde ataxia leve hasta hemiparesia. En

Revista Med = Vol. 32(1)

general, se cree que la duracién y la gravedad de
la inflamacién en el cerebro con la extension del
dafo neuronal y axonal son determinantes del re-
sultado clinico. El inicio repentino, los sintomas
neuroldgicos graves y la falta de respuesta a los glu-
cocorticoides se han considerado factores de mal
prondstico (3).

Conclusion

La ADEM constituye un dilema diagndstico desde
la etapa inicial de los sintomas, el padecer esta en-
fermedad no diagnosticada o no tratada de manera
adecuada tiene mayor riesgo de secuelas devasta-
doras, aun cuando la parte neurocognitiva es fa-
vorable. Por lo anterior, siempre se debe tener en
cuenta entre los diagnosticos diferenciales de pa-
cientes con patologia del sistema nervioso central
con antecedentes de inmunizaciones e infecciones
en las ultimas 2 semanas.

A pesar de su dramatica presentacion clinica y
radioldgica, podemos considerar que la ADEM es
una patologia benigna, que muestra buena recupe-
racién y un riesgo bajo de conversion a esclerosis
multiple.
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