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Encefalomielitis aguda. Experiencia 
de un hospital terciario español
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R. Simón de las Herasb y Y. Ballestero Díaza

aUnidad de Cuidados Intensivos Pediátricos. bServicio de Neurología Infantil. 
Hospital 12 de Octubre. Madrid. España.

Introducción
El objetivo de este estudio es describir las característi-

cas epidemiológicas, clínicas, microbiológicas, parámetros

de laboratorio, estudios de neuroimagen, tratamiento y re-

sultado de una cohorte de niños con diagnóstico de ence-

falomielitis aguda diseminada (EMAD).

Pacientes y métodos
Estudio retrospectivo de las historias clínicas de los ni-

ños con diagnóstico de EMAD atendidos durante 23 años

en un hospital terciario español.

Resultados
Se identificaron 12 casos. Diez (83 %) a partir del año

1992. Nueve (75 %) se presentaron entre abril y septiem-

bre. La edad media fue de 6 años. El 75% eran varones. En

el 50% hubo infección o vacunación previa. El síntoma ge-

neral más frecuente fue la fiebre, en el 75%. La afectación

motora y alteración de conciencia fueron las principales

manifestaciones neurológicas, presentes en el 75 %. El es-

tudio del líquido cefalorraquídeo (LCR) fue anormal en el

83 %. En todos los pacientes se realizó al menos un escá-

ner y una resonancia magnética (RM) craneal y en 3 casos

RM espinal. La RM se mostró más sensible que el escáner

para el diagnóstico. Se estableció el diagnóstico etiológico

en 4 casos: Mycoplasma, estreptococo betahemolítico del

grupo A (EBHGA), virus de Epstein-Barr (VEB) y vacuna-

ción triple vírica. Once pacientes recibieron tratamiento

con corticoides y en 1 caso se asociaron inmunoglobulinas

intravenosas. Un paciente falleció y el 75 % tuvo una evo-

lución favorable.

Conclusiones
Se trata de una enfermedad poco frecuente en la infan-

cia. La sintomatología es superponible a la de las encefali-

tis agudas infecciosas. La etiología es difícil de establecer,

pero suele estar precedida por un antecedente infeccioso.

La RM fue la prueba de imagen de elección para establecer

el diagnóstico. El pronóstico suele ser favorable.
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ACUTE DISSEMINATED ENCEPHALOMYELITIS.
EXPERIENCE OF A TERTIARY HOSPITAL IN SPAIN

Introduction
To describe the epidemiological, clinical, microbiologi-

cal, neuroimaging and laboratory features, treatment, and

outcome in a cohort of children with acute disseminated

encephalomyelitis (ADEM).

Patients and methods
Retrospective chart review was performed of children

with a diagnosis of ADEM over a 23-year period in a ter-

tiary hospital in Spain.

Results
Twelve cases were identified. Ten cases (83 %) occurred

after 1992. Nine patients (75 %) presented between April

and September. The mean age was 6 years. Nine patients

(75 %) were male. Fifty percent of the patients had a his-

tory of infectious disease or vaccination. The most fre-

quent nonspecific symptom was fever in 75 %. The most

frequent neurological manifestations were motor deficits

and altered consciousness in 75%. Cerebrospinal fluid ab-

normalities were found in 83 %. All patients had at least

one brain scan and one brain magnetic resonance imaging

(MRI) scan. Three patients underwent spinal MRI. The sen-

sitivity of MRI was greater than that of the scanner in the

diagnosis of ADEM. An etiologic diagnosis was made in

four patients: Mycoplasma pneumoniae, beta hemolytic

streptococcus group A, Epstein-Barr virus and measles-

mumps-rubella vaccination. Eleven patients were treated

with corticosteroids and one was treated with intravenous

immunoglobulin therapy. One patient died while 75 % of

the patients had a good outcome.
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Conclusions
ADEM is in an infrequent disease in children. The clini-

cal features are similar to those of infectious encephalitis.

Etiologic diagnosis is difficult to establish but this entity is

usually preceded by an infection. The neuroimaging test of

choice to establish the diagnosis is MRI. In most patients,

the prognosis is good.

Key words:
Acute disseminated encephalomyelitis. ADEM. Ence-

phalitis. Post infectious encephalitis. Encephalomyelitis.

Myelitis.

INTRODUCCIÓN
La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) es una

enfermedad inflamatoria desmielinizante del sistema ner-

vioso central (SNC) más frecuente en la infancia y adoles-

cencia1. También se denomina encefalitis postinfecciosa2,

porque suele estar precedida de una enfermedad infec-

ciosa o vacunación. La sintomatología aparece entre 1 y

20 días después, incluyendo signos y síntomas generales

y neurológicos3. Se considera una enfermedad monofási-

ca y se han descrito recurrencias, en cuyo caso podemos

encontrarnos ante una esclerosis múltiple4. Se atribuye a

un fenómeno autoinmune. El diagnóstico se basa en la

sintomatología y en la presencia de hallazgos indicativos

de desmielinización del SNC en los estudios de neuroima-

gen, en ausencia de infección directa del SNC u otra cau-

sa que los justifique5. La resonancia magnética (RM) es la

prueba de neuroimagen de elección6,7. El diagnóstico di-

ferencial se establece fundamentalmente con la encefalitis

aguda infecciosa, panencefalitis esclerosante subaguda,

esclerosis múltiple y la encefalopatía mitocondrial3. El

diagnóstico diferencial con la esclerosis múltiple es difícil,

y en muchos casos, sólo la repetición de episodios permi-

te distinguirlas8. Puede ser autolimitada, aunque normal-

mente se recurre al tratamiento inmunomodulador: corti-

coides, inmunoglobulinas intravenosas y plasmaféresis3.

El pronóstico es bueno en la mayor parte de los casos8-15. 

El objetivo de este estudio fue conocer las característi-

cas epidemiológicas, clínicas, microbiológicas, paráme-

tros de laboratorio, estudios de neuroimagen, tratamien-

to y resultado terapéutico en los niños atendidos en el

Hospital Materno-Infantil 12 Octubre de Madrid con diag-

nóstico de EMAD. 

PACIENTES Y MÉTODOS
Se revisaron de forma retrospectiva los historiales clí-

nicos de todos los pacientes atendidos en el Hospital

Materno-Infantil 12 Octubre de Madrid desde su apertu-

ra en enero de 1981 a diciembre de 2004 y que constan

con diagnóstico de EMAD o encefalitis postinfecciosa,

bien en el registro del servicio de neurología pediátrica

o en el de la unidad de cuidados intensivos pediátricos

(UCIP) de este hospital que cumplían los siguientes cri-

terios: 

1. Síntomas neurológicos de duración inferior a

1 mes.

2. Afectación multifocal con lesiones hiperintensas en

T2 ponderada o FLAIR (fluid-attenuated inversion reco-

very) en la RM craneal o medular indicativas de desmieli-

nización (fig. 1).

3. Ausencia de evidencia de infección directa del SNC

definida por cualquiera de los siguientes criterios:

a) Cultivo de virus, detección antigénica o material

genético en tejido cerebral obtenido en biopsia o ne-

cropsia.

b) Cultivo de virus, detección antigénica o material ge-

nético en líquido cefalorraquídeo (LCR).

c) Ratio IgG (inmunoglobulina G) específica en LCR-

suero entre ratio albúmina LCR-suero mayor o igual

de 1,5.

d) Detección de IgM específica en LCR.

4. Ausencia de otra causa que justificase la sintomato-

logía neurológica y las lesiones desmielinizantes.

Se recogieron los siguientes datos clinicoepidemioló-

gicos: edad y sexo, fecha de diagnóstico, presencia de

sintomatología infecciosa o vacunación en las 4 semanas

previas o al ingreso, signos y síntomas generales y neu-

rológicos. 

Como datos de laboratorio se han analizado el primer

hemograma y el primer estudio del LCR realizados en

nuestro hospital o en el de referencia. Se han tenido

en cuenta como valores de referencia los presentes en la

décimo sexta edición del Tratado de Pediatría de Nel-

son16. Se ha revisado también el resultado del primer

electroencefalograma (EEG). Los estudios de imagen va-

lorados han sido las tomografías computarizadas (TC)

craneales, RM craneales y medulares realizados durante

la fase aguda de la enfermedad en el hospital de proce-

dencia y durante el ingreso en nuestro hospital. Entre

los estudios de diagnóstico microbiológico se han anali-

zado los cultivos virales y bacterianos del LCR, exudado

nasofaríngeo, heces y orina, serologías en sangre con

muestra al ingreso y a las 2 o 3 semanas y las serolo-

gías en LCR en muestra única durante el ingreso. Los

cultivos y estudios serológicos se procesaron en el Ser-

vicio de Microbiología del Hospital Materno-Infantil

12 de Octubre. La detección de material genético, por

la técnica de la reacción en cadena de la polimerasa

(PCR), del virus herpes simple (VHS) I y II, virus varice-

la-zóster, citomegalovirus, virus de Epstein-Barr (VEB) y

enterovirus fue realizada en el Servicio de Microbiolo-

gía diagnóstica del Instituto de Salud Carlos III en Maja-

dahonda (Madrid). 

El diagnóstico etiológico se consideró establecido si se

cumplía alguno de los siguientes criterios de diagnóstico

de probabilidad de las encefalitis agudas2:
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1. Seroconversión con incremento de anticuerpos séri-

cos al menos cuatro veces el título previo en 2 o 3 se-

manas.

2. Aislado del virus por cultivo, detección antigénica o

material genético en fluidos extracraneales (frotis nasofa-

ríngeo, heces, orina y sangre).

3. Valores serológicos aislados mayores que el presen-

te en el 99% de la población.

4. Sintomatología característica de una enfermedad

viral desde 4 semanas antes de la aparición de los sín-

tomas neurológicos hasta 7 días después (especialmen-

te útil en el diagnóstico de varicela, parotiditis o sa-

rampión).

Para evaluar el resultado terapéutico se consideraron

dos grupos en función de presencia o persistencia de se-

cuelas al año:

1. Evolución desfavorable. Muerte como consecuencia

del proceso encefalítico o afectación neurológica grave,

con o sin crisis, que precisa atención y cuidados perma-

nentes.

2. Evolución favorable. Ausencia de afectación neuro-

lógica y exploración neurológica normal o afectación

neurológica leve, con y sin crisis, y que preserva un buen

grado de independencia.

RESULTADOS

Epidemiología
Desde enero de 1981 hasta diciembre de 2004 hubo

12 casos que cumplían los criterios de ingreso en el estu-

dio. De ellos, el 75 %9 eran varones y el 25 %3 mujeres,

con una edad media de 6 años, un rango de 1 año y

2 meses a 15 años y una mediana de 5 años y 4 meses. La

edad media de los varones fue de 3 años y 6 meses con

un rango entre 14 meses y 8 años y 9 meses y una me-

diana de 2 años y 9 meses. La edad media de las mujeres

fue de 13 años y 3 meses, con un rango de 12 a 15 años

y una mediana de 12 años y 11 meses. 

En la primera mitad del estudio se produjo el 17%2 de

los casos, mientras que en la segunda mitad se registraron

10 casos que representan el 83% restante. El 75% de ca-

sos ocurrió en los trimestres intermedios, el 25 % entre

abril y junio y el 50% entre julio y septiembre (fig. 2).

SINTOMATOLOGÍA
Estuvieron precedidos por cuadro infeccioso o vacu-

nación en las 3 semanas anteriores a la primera manifes-

tación clínica 6 casos, infección respiratoria alta (IRA) en

4 casos y faringoamigdalitis y vacunación de sarampión,

rubéola y parotiditis en los restantes. El síntoma general

más frecuente fue la fiebre, presente en el 75%, al igual

00

Figura 1. Cortes transversales de RM cerebral en T2 con áreas de hiperseñal indicativas de lesiones desmielinizantes.
A) Afectación bihemisférica de la sustancia blanca de predominio derecho con áreas de afectación cortical en
dicho hemisferio. B) Lesiones globulosas corticosubcorticales frontal derecha y temporoparietal izquierda.

A B



Gómez Sánchez E, et al. Encefalomielitis aguda

206 An Pediatr (Barc) 2005;63(3):203-11

que la alteración del estado mental y la afectación moto-

ra que destacaron entre la sintomatología neurológica.

La presentación clínica al inicio se expone en la tabla 1. 

Pruebas complementarias
De los 11 hemogramas analizados, el 27%3 mostró leu-

cocitosis para los valores de referencia por edad y en el

45% más de 15.000 �l. En ningún caso apareció neutro-

penia. En el 18 % se objetivó linfomonocitosis y en el

54%, neutrofilia.

Diez de las 12 muestras de LCR al ingreso mostraron

alguna alteración. En uno de los 2 casos en que fue

normal, se repitió a las 48 h y siguió siéndolo. Se encon-

tró pleocitosis en 10 casos (83 %), con predominio poli-

morfonuclear en cinco. La pleocitosis media fue de

71 cél./�l con un rango de 13 a 120 cél./�l y mediana

de 65 cél./�l. En ningún paciente se observó hipogluco-

rraquia, en tres (25 %) se observó hiperproteinorraquia

superando en dos de ellos 0,6 g/l con una cifra máxima

de 0,9 g/l.

Se realizó un EEG en 10 pacientes (83%), incluyéndose

entre ellos todos los casos con síntomas comiciales o alte-

ración del nivel de conciencia y el 90% mostró alguna al-

teración (en el 30% focal y en el 60% generalizada) sin ac-

tividad epileptiforme. De los 4 casos sin sintomatología

epiléptica fue normal sólo en uno y mostró enlenteci-

miento difuso en el resto.

En un paciente con predominio de la sintomatología

de mielitis, se encontró además electromiográficamente

un patrón compatible con radiculopatía desmielinizante.

En todos los casos se realizó al menos una TC craneal a

su ingreso en nuestro hospital o el de procedencia. Sólo

tres presentaron alteración en esta prueba de imagen ini-

cial, siendo sugerente de desmielinización en dos de ellas

y mostrando la restante edema cerebral generalizado. En

uno de los casos en los que la TC craneal al ingreso fue
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Figura 2. Gráficos que mues-
tran la distribución de los casos
en los años de estudio y meses
del año. En el gráfico A se ob-
serva que hasta el año 1991 sólo
se diagnosticaron 2 casos frente
a los 10 restantes diagnostica-
dos entre 1992 y 2004. En el
gráfico B se aprecian 9 casos
que tuvieron lugar en los trimes-
tres intermedios ocurriendo seis
entre julio y septiembre.

A

B



An Pediatr (Barc) 2005;63(3):203-11 207

Gómez Sánchez E, et al. Encefalomielitis aguda

normal, se repitió la prueba al tercer día, lo cual sugirió

desmielinización. En 3 casos se realizó una RM medular

además de la RM cerebral y fue anormal en 2 casos. En

la tabla 2 se resume la localización de lesiones objetiva-

das por RM.

En todos los pacientes se realizó cultivo de LCR para vi-

rus y bacterias, en dos ocasiones se estudió la producción

intratecal de anticuerpos frente a VHS y desde 1998 se rea-

lizó estudio de PCR en LCR en 5 casos de los siete posibles.

En 7 pacientes se completó el estudio serológico. De los

5 pacientes sin estudio serológico completo, uno falleció en

las primeras 24 h de ingreso por un cuadro de hipertensión

intracraneal (HIC) rápidamente progresiva; en otro la va-

cunación de sarampión, rubéola y parotiditis se consideró

el desencadenante y los tres restantes tuvieron una evolu-

ción clínica favorable y no se recogió segunda muestra.

Los estudios serológicos permitieron establecer el de-

sencadenante microbiológico en 3 casos: VEB, Mycoplas-

ma pneumoniae y estreptococo betahemolítico del gru-

po A (EBHGA). Teniendo en cuenta que la vacunación

con triple vírica se consideró la causa en 1 caso se esta-

bleció el desencadenante etiológico en el 33 %. El resu-

men de estudios realizados se refleja en la tabla 3.

00

TABLA 1 Características clínicas de los casos al ingreso

Síntoma-signo clínico
Porcentaje EMAD 

(n.º)

Antecedente de infección o vacunación 50 (6) 

Fiebre 75 (9)

Cefalea 58 (7)

Vómitos 42 (5)

Meningismo 33 (4)

Exantema 0 (0)

Estado mental alterado (encefalopatía) 75 (9)

Crisis 50 (6)

Crisis focal 5/6 (0)

Crisis generalizada 1/6 (0)

Signos motores* 75 (9)

Pares craneales** 16 (2)

Afasia-apraxia lenguaje 8 (1)

Síntomas de afectación medular*** 25 (3)

Síntomas extrapiramidales 8 (1)

Papiledema 8 (1)

Neuritis óptica y oftalmoplejía internuclear 0 (0)

*Ataxia, 6; hemiparesia, 3; reflejo cutaneoplantar extensor, 2.
**Parálisis facial en 1 caso y disfagia y disartria en otro.
***Globo vesical, 3; nivel sensitivo medular, 3; priapismo, 1; paraparesia, 1.
EMAD: encefalomielitis aguda diseminada.

TABLA 2 Localización de la hiperintensidad 
en la RM craneal inicial en T2/FLAIR RM

Localización lesional Porcentaje

Sustancia blanca subcortical 92

Ganglios basales 60

Sustancia gris cortical 42

Cerebelo 42

Tálamo 33

Tronco cerebral 25

Cápsula interna 17

Sustancia blanca periventricular 17

Cuerpo calloso 17

Médula espinal* 17

*Lesión C1-C2 en un caso y lesiones en C6-D1 y D9-L2 en el restante.
RM: resonancia magnética; FLAIR: fluid-attenuated inversion recovery.

TABLA 3 Resumen de estudios microbiológicos realizados

Estudio Número 
microbiológico de estudios

Diagnósticos

Serología Mycoplasma 5 1 seroconversión

pneumoniae

Serología Adenovirus 5

Serología Influenza 5

Serología Enterovirus 2

Serología sarampión 2

Serología rubéola 2

Serología virus herpes simple 6

Serología citomegalovirus 3

Serología parainfluenza 1,3 5

Serología virus respiratorio 5

sincitial

Serología Coxiella burnetii 5

Serología Chlamydia 5

pneumoniae

Serología Legionella 5

pneumoniae

Serología Toxoplasma gondii 5

Serología Borrelia burgdorferi 5

Serología Brucella Ag-Cooms 5

Serología lúes 5

Serología virus varicela-zóster 0

Serología virus Epstein-Barr 5 1 seroconversión

Serología parvovirus B-19 0

Estreptococo betahemolítico 1 ASLO 620 U*

grupo A

Serología Lyme 1

PCR neurotropos LCR** 5

Detección de citomegalovirus 1

en orina

Serología virus herpes simple I 2

en LCR

Necropsia 1

Cultivo en LCR de virus 12

y bacterias

Cultivo faríngeo de virus 6

y bacterias

Cultivo en heces de virus 2

y bacterias

*Síntomas de farigoamigdalitis 10 días antes. 
**Los dos primeros para VHS tipo I y enterovirus y los siguientes tres para VHS
tipo I, enterovirus, virus de Epstein-Barr y citomegalovirus.
ASLO: antiestreptolisina O; PCR: reacción en cadena de la polimerasa; 
LCR: líquido cefalorraquídeo; VHS: virus del herpes simple.
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Tratamiento
Todos los pacientes, excepto el primero, recibieron

tratamiento con corticoides en tres pautas diferentes: me-

tilprednisolona a 2 mg/kg/día durante 1 semana en 5 ca-

sos; dexametasona, 0,5 mg/kg/día durante 1 semana en

4 casos y metilprednisolona, a 10 mg/kg/día durante

5 días en los dos últimos. En todos los casos se mantuvo

el tratamiento esteroideo con pauta descendente al me-

nos durante 1 mes. En un caso que respondió mal al tra-

tamiento esteroideo se asoció inmunoglobulina inespecí-

fica intravenosa a 400 mg/kg/día. En todos los casos,

excepto el primero, se inició tratamiento con aciclovir

hasta establecer el diagnóstico de EMAD. Diez pacientes

ingresaron en UCIP en función de la disminución del ni-

vel de conciencia, mal control de las crisis comiciales y de

neuroimagen con datos de HIC. Tres pacientes precisaron

tratamiento de HIC con diuréticos o terapia hiperosmolar

en todos ellos, ventilación mecánica en dos y coma bar-

bitúrico en uno.

Resultado terapéutico
Al alta, 7 pacientes (58 %) presentaron algún tipo de

alteración en la exploración neurológica que se normali-

zó en el año siguiente en 2 casos. El 75% de los casos se

puede considerar que tuvo una evolución favorable, pues

no presentaron secuelas definitivas o éstas fueron leves.

El 25% tuvo una evolución desfavorable, incluyendo un

fallecimiento en fase aguda y secuelas graves en 2 pa-

cientes (tabla 4). 

DISCUSIÓN
A lo largo de los 23 años que abarca el estudio se han

recogido sólo 12 casos de EMAD, lo que es reflejo de la

infrecuencia de esta entidad en la infancia, a pesar de

afectar principalmente a adultos jóvenes y niños1, ya que

el número de urgencias anuales durante el período de

estudio ha oscilado entre 60.000 y 68.000 y, además, 4 ca-

sos fueron remitidos por otros hospitales. A tenor de estos

datos puede parecer que es una entidad cuya prevalencia

ha ido aumentando, puesto que el 84 % de los casos se

produjo en la segunda mitad del estudio que, por otro

lado, fue la que registró los índices de urgencias más ba-

jos. Esto es explicable por el hasta hace poco tiempo re-

lativo desconocimiento de la EMAD como entidad; de he-

cho, las principales series han aparecido a partir del año

20008-15. Otro factor que permite comprender el aumento

de los diagnósticos de EMAD es la mayor generalización

de la RM que es una prueba clave para el diagnóstico6,7.

La edad media de 6 años de nuestros pacientes coinci-

de con la observada en otras series de mayor tamaño,

que se sitúa entre los 5 años y 3 meses y los 8 años8-13,17.

Hay publicadas series pequeñas españolas con edades

medias en torno a los 4 años14,15. La diferencia de edad

media entre varones y mujeres es algo apreciado menos

acusadamente en la serie de Dale el al8 y podría estar

explicado por el número reducido de casos en mujeres,

sólo tres, y con un rango de edad muy estrecho entre

ellas, 12 y 15 años. El predominio de varones, que en

nuestra serie representaron el 75 %, se ha observado en

otras series11,15,17, aunque en otros tantos estudios no

hubo predominio de sexo8,9,12. El predominio femenino

se ha descrito raramente14, a pesar de ser lo esperable en

una enfermedad de carácter autoinmune e indistinguible

inicialmente de otra enfermedad desmielinizante autoin-

mune del SNC como la esclerosis múltiple, que sí predo-

mina en mujeres18. 

En nuestra serie se observa un predominio claro de los

casos entre abril y septiembre, algo que contrasta clara-

mente con el resto de series, en las que o bien no se ob-

serva predominio anual10 o este se produce de forma

clara en invierno y primavera8,9. Llama la atención que

hasta el 50% de los casos de nuestra serie sucedió en el

verano, que es la estación del año que menos casos re-

gistra en la bibliografía8,9. Puesto que se trata de una en-

fermedad autoinmune desencadenada en muchas ocasio-

nes por infecciones, podría significar la participación de

algún agente infeccioso más prevalente en estas fechas

que no hemos podido identificar. Si en el invierno y pri-

mavera predominan las infecciones respiratorias virales y,

de hecho, la mayor parte de los casos precedidos de sín-

tomas infecciosos descritos en la literatura médica corres-

ponden a IRA y faringoamigdalitis8-10, otros cuadros in-

fecciosos referidos como desencadenantes de EMAD son

las infecciones gastrointestinales8,19. Muchos de los gér-

menes más prevalentes en verano son los que causan

trastornos gastrointestinales, pero ninguno de nuestros

casos vino precedido de síntomas gastrointestinales.

Siempre que hubo un antecedente infeccioso fue una IRA

o faringoamigdalitis, excepto el caso precedido por va-

cunación. En la mayor parte de series de EMAD, hasta

en las tres cuartas partes de los casos se identifica un pro-

ceso infeccioso o vacunación previos a la sintomatología

frente a la mitad en nuestra serie (tabla 5). 

En cuanto a la sintomatología general, se observa una

mayor frecuencia de los síntomas clásicos de las encefali-

tis, destacando mayor presencia de fiebre y meningismo

que en la mayor parte de los estudios previos revisados (ta-

bla 5). En lo referente a los síntomas neurológicos los sig-
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TABLA 4. Relación de secuelas definitivas

Secuela Grado

Alteración del lenguaje* Leve

Hemiparesia Grave

Disfunción motora leve** Leve

Epilepsia bien controlada Leve

Paraparesia espástica y vejiga neurógena Grave

*EMAD desencadenada por virus de Epstein-Barr.
**EMAD desencadenada por estafilococo betahemolítico del grupo B.
EMAD: encefalomielitis aguda diseminada.
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nos y síntomas de encefalopatía y las alteraciones motoras

afectan a la mayor parte de pacientes, lo que concuerda en

general con lo observado en las series más importantes.

Contrasta, sin embargo, la elevada frecuencia de crisis co-

miciales, que es con diferencia la más alta (tabla 5). 

La asociación de EMAD y radiculopatía desmielinizan-

te tipo Guillain-Barré observada en 1 caso ha sido descri-

ta por otros autores20.

El estudio del LCR es algo esencial en el estudio de

todo cuadro encefalopático, espacialmente en casos en

los que hay síntomas indicativos de procesos infecciosos

como la fiebre. El LCR presentó alguna alteración en la

mayor parte de los casos, aunque está descrita la norma-

lidad del LCR entre el 25 y el 75% de EMAD1. Las altera-

ciones del LCR consistieron en pleocitosis e hiperprotei-

norraquia leves sin hipoglucorraquia, algo que ya ha sido

descrito por otros autores9. 

Demostrar lesiones desmielinizantes por neuroimagen

es fundamental para el diagnóstico. En este aspecto, la

RM tiene una rentabilidad muy superior al escáner, y aun-

que éste también puede orientar el diagnóstico, en oca-

siones lo retrasa21. El hecho de que el escáner sea una

prueba mucho más accesible de urgencia en la mayor

parte de hospitales, recomendable para la realización de

una punción lumbar con seguridad en pacientes con fo-

calidad neurológica y que permita descartar otras causas

de encefalopatía o complicaciones como HIC2, supone

que sea la prueba de neuroimagen inicial en la mayoría

de casos. En general, ante un cuadro clínico de encefali-

tis con alteraciones inespecíficas en el LCR y hallazgos

mínimos o nulos en la TC craneal, estaría indicada la rea-

lización de una RM craneomedular buscando lesiones

desmielinizantes que permitirían establecer el diagnóstico

de EMAD si no se demuestra infección directa de SNC15. 

Considerada una enfermedad de curso monofásico, se

han observado recurrencias entre el 12 y el 25%. La ma-

yoría de las recurrencias tiene lugar próximo al inicio y

al suspender el tratamiento esteroideo8,10, pero se han

descrito recurrencias tardías22. Cuando se producen re-

currencias se habla de encefalomielitis diseminada multi-

fásica y hay que establecer el diagnóstico diferencial con

la esclerosis múltiple. El diagnóstico diferencial con esta

enfermedad es muy difícil, sobre todo en el primer epi-

sodio, puesto que no hay características clínicas o de ima-

gen patognomónicas. Aunque hay hallazgos característi-

cos de EMAD que se resumen en la tabla 68,23, en muchos

casos sólo la evolución y las recurrencias permiten dife-

renciarlas24. La aparición de nuevas lesiones en la RM tras
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TABLA 6. Aspectos característicos de EMAD 
y esclerosis múltiple

Característica EMAD EM

Afectación polisintomática8 X

Afectación de sustancia blanca periventricular8 X

Afectación de sustancia gris cortical8 X

Antecedente infeccioso8 X

Crisis comiciales8 X

Encefalopatía8 X

Neuritis óptica unilateral8 X

Piramidalismo8 X

Afectación de sustancia gris profunda8,23 X

EMAD: encefalomielitis aguda diseminada; EM: esclerosis múltiple.

TABLA 5. Comparación entre diferentes estudios de EMAD en niños

Síntoma-
Actual

Dale Murthy Hynson Tenembaum Leake 
signo clínico et al8 et al9 et al10 et al11 et al12

Número de casos 12 35 18 31 76 42

Clínica infecciosa* 50 71 72 77 74 71**

Fiebre 75 43 39 52 67

Cefalea 58 23 45 32 41

Vómitos 42 28 35 32 57

Meningismo 33 6 8 43 5

Encefalopatía 75 69 45 68 69 66

Crisis 50 17 17 13 35 19

Hemiparesia 25 71 11 23 76

Ataxia 50 49 39 65 50 50

Pares craneales 16 51 23 45 44

Afasia-apraxia lenguaje 8 6 26 21

Síntomas extrapiramidales 8 12

Neuritis óptica bilateral 0 23 13 23 23

Afectación medular 25 23 27 24 23

*Síntomas infecciosos o vacunación previa a sintomatología neurológica.
**Porcentaje basado en presencia de síntomas catarrales (45%), faringitis (14%) y diarrea (12%) probablemente, porcentaje real menor.
EMAD: encefalomielitis aguda diseminada.
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la resolución clínica o en nuevos brotes orienta a la es-

clerosis múltiple8. Leake ha observado unos niveles más

altos de interleucina 10 e interferón � en el LCR en la es-

clerosis múltiple que en la EMAD, lo cual permitiría un

diagnóstico diferencial precoz, aunque hacen falta más

estudios12. En nuestro caso una paciente tuvo recurren-

cia a los 3 años con síntomas y neuroimagen similar a la

primera manifestación y se consideró encefalomielitis di-

seminada multifásica. 

Los estudios microbiológicos buscan, por un lado, des-

cartar infección directa del SNC, lo que excluiría el diag-

nóstico de EMAD25 y, por otro, identificar el desencade-

nante del proceso autoinmune, algo difícil de establecer

a pesar de estudios microbiológicos exhaustivos10. En

nuestra serie se identificó microbiológicamente el desen-

cadenante infeccioso en 3 casos: VEB, Mycoplasma y

EBHGA. Estos desencadenantes han sido descritos en la

bibliografía10,26,27. La vacunación previa con la triple víri-

ca se consideró el desencadenante en 1 caso, y aunque

en la actualidad se considera la principal causa de EMAD

posvacunal es infrecuente en las grandes series recien-

tes. El riesgo de EMAD tras vacunación por triple vírica es

20 veces menor que tras la infección salvaje por saram-

pión, considerada anteriormente la principal causa de

EMAD3. Se han descrito EMAD posvacunales tras nume-

rosas vacunas, la mayoría compuestas por microorganis-

mos muertos o su antígenos, lo cual apoya la hipótesis de

que se trata de un fenómeno autoinmune.

En la EMAD se han empleado tres tipos de tratamiento

inmunomodulador: corticoides, inmunoglobulina huma-

na y plasmaféresis1. El empleo de los corticoides se ha

cuestionado, pues se han observado remisiones espontá-

neas hasta en el 75% de los casos y no hay estudios bien

diseñados que demuestren su utilidad25,27. Sí parece que

la resolución es más rápida tras su empleo. Nosotros los

empleamos en el 92% de los casos, frecuencia similar a la

reflejada en la mayor parte de estudios recientes de

74-95%8,10-12. El tratamiento corticoide asociado a inmu-

noglobulinas que empleamos en 1 caso y la plasmaféresis

que no empleamos también se han descrito como útiles

en casos con mala respuesta a los corticoides23 y en la li-

teratura médica se encuentran referencias a su uso en

casos puntuales o pequeñas series28-31. Se necesitan es-

tudios comparativos entre los diferentes tratamientos

inmunomoduladores y establecer sus indicaciones. 

En nuestra serie la evolución fue favorable en el 75 %

de los casos, porcentaje algo inferior al descrito en la bi-

bliografía reciente donde suele superar el 80 %9-11. No

hubo características clinicoepidemiológicas o hallazgos

de neuroimagen comunes entre los casos con evolución

desfavorable. El fallecimiento se produjo en un paciente

con desmielinización masiva y la paraparesia con vejiga

neurógena que presentó desmielinización central y peri-

férica. Esto podría sugerir una peor evolución de los ca-

sos con mayor intensidad del proceso desmielinizante. El

estudio de seguimiento más importante, en cuanto a nú-

mero de casos, no demostró diferencias pronósticas en

base a diferentes formas de desmielinización en neuro-

imagen11. El fallecimiento por desmielinización masiva e

HIC era algo frecuente en los primeros casos descritos

en la literatura médica, sobre todo en los postsarampio-

nosos y, aunque sigue produciéndose, es infrecuente en

la actualidad12,13. La HIC es la complicación aguda más

temible y que obliga al ingreso inicial en una unidad de

cuidados intensivos de muchos pacientes con EMAD2,14,

al menos para una vigilancia estrecha. A pesar de que en

términos globales la evolución neurológica es buena, es-

tudios minuciosos demuestran pequeños déficit motores

y cognitivos que pueden pasar desapercibidos y sólo de-

mostrables a través de pruebas específicas13.
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