Cartas al Editor

286

An Pediatr (Barc) 2004;60(3):278-89

Sndrome
de Rasmussen

Sr. Editor:

Hemos leido con detenimiento el interesante articulo de Ca-
rrillo et al' sobre el caso de un nifio diagnosticado de sindrome
de Rasmussen. Nos ha llamado la atencién la excelente evolu-
cién clinica (practicamente curacion) tras el tratamiento con cor-
ticoides e inmunoglobulinas por via intravenosa!. El caso nos ha
sugerido algunas reflexiones que exponemos brevemente a con-
tinuacion:

1. Los autores describen los movimientos anormales del pa-

”ou

ciente como “tendencia a la flexién de dedo...”, “mioclonias
del miembro superior derecho”, “rotacion y versiéon espasmé-
dica de la cabeza a la izquierda”, etc. El trastorno motor no es
exclusivamente focal y unilateral. La variada morfologia de los
movimientos y su cardcter espasmddico nos sugiere, mas que
movimientos epilépticos, fendmenos extrapiramidales de tipo
coreico, disténico o incluso tics. De hecho, en los electroence-
falogramas realizados no se encontré ninguna anomalia, inclu-
so cuando el nifio presentaba movimientos repetitivos durante
el registro. Segtin se acepta actualmente en el sindrome de Ras-
mussen, los trastornos motores consisten en crisis parciales
(motoras simples o parciales complejas) con o sin generaliza-
cién secundaria, en ocasiones un estatus epiléptico franco®3.
No parecen los fendmenos motores descritos de dicha natu-
raleza.

2. Aunque es conocido que crisis epilépticas pueden no
acompanarse de alteraciones en el EEG, es extremadamente raro
que la actividad bioeléctrica cerebral se haya mantenido normal
en todo momento. Por otro lado, parece que en los casos des-
critos de este sindrome aparecen, en algtin momento de la evo-
lucion, anomalias en el electroencefalograma (EEG), como en-
lentecimiento focal y actividad epileptiforme multifocal, que no
se dan en el caso descrito’.

3. [a TCy la RM cerebral iniciales muestran signos de atrofia
cortical temporal derecha. Ademés, la SPECT revel6 hipocapta-
cién del polo temporal derecho. No obstante, es llamativo que
la PET, prueba de mayor sensibilidad para detectar alteraciones
del metabolismo neuronal, fuera normal.

4. Tras el tratamiento con gammaglobulina intravenosa se ne-
gativizan los niveles bajos de anticuerpos anti-GAD vy se resuel-
ve la sintomatologfa. Esta evolucion sorprendentemente favora-
ble contrasta con la descrita en otros casos, y los autores la
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explican como debida al inicio del tratamiento en una fase pre-
coz de la enfermedad. No parece que el paciente estuviera en
una fase tan precoz del trastorno cuando ya llevaba 2 afios con
el trastorno del movimiento incontrolado e incluso se habian
producido cambios anatémicos en la corteza cerebral (atrofia
cortical). También es destacable que estos cambios anatémicos
corticales no se acompanaran de ningtin déficit neurolégico o
neuropsicolégico.

En definitiva, por la descripcion clinica de los fenémenos mo-
tores y los hallazgos electroencefalograficos, nos parece poco
probable que se trate de un sindrome de Rasmussen. No nega-
mos la naturaleza presumiblemente autoinmune del trastorno
que presentaba el paciente, hipotesis que, al igual que a los au-
tores, nos parece plausible. Pero la fenomenologia motora pa-
rece ser de tipo extrapiramidal, y sugiere mas bien un trastorno
encuadrable dentro del espectro de los trastornos neuropsiquia-
tricos autoinmunes pedidtricos asociados a infeccién estreptoco-
cica (conocidos con el acrénimo inglés PANDAS)*. En estos ca-
s0s, la etiopatogenia parece ser autoinmune, los fenémenos
motores de tipo extrapiramidal son muy variados, con tics per-
sistentes, movimientos coreicos y distonias focales, no hay alte-
raciones electroencefalograficas y la respuesta a la inmuno-
globulina puede ser positiva®. Es cierto que en el sindrome
PANDAS suele haber ademds trastornos psiquidtricos (no pre-
sentes en el caso descrito), pero éstos no estan presentes en to-
dos los pacientes. También se considera que tiene que haber al
menos una recaida clinica tras una infeccién estreptocécica. Los
autores no comunican ningtin dato clinico o analitico indicativo
de infeccion estreptocdcica previa en el paciente, y el tiempo de
evolucién es todavia muy corto. Nos permitimos, pues, la licen-
cia de sugerir a los autores que, en caso de reaparicion de los
sintomas, valoren si ha habido infeccion estreptocdcica en las
semanas previas.
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