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Resumen

Introduccién: La encefalomielitis aguda desmielinizante (EMAD) es una enfermedad inflamato-
ria mutifocal y monofasica del sistema nervioso central (SNC) que afecta a la sustancia blanca.
La evolucion suele ser favorable. Presentamos nuestra experiencia en el manejo de la EMAD de
curso clinico hiperagudo.

Pacientes y métodos: Revision de 5 casos de EMAD que se encontraban en coma en el momento
del ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). Se describen los resultados
epidemiologicos, clinicos, microbiologicos y los hallazgos de resonancia magnética (RM), asi
como el tratamiento y la evolucion de dichos pacientes.

Resultados: La edad media fue de 5,2 anos (100% varones). Ningln caso presento criterios
de leucoencefalitis aguda hemorragica. Todos los pacientes ingresaron en coma y precisaron
ventilacion mecanica controlada. Todos presentaron fiebre previamente al ingreso. El intervalo
entre el primer sintoma de afectacion neuroldgica y el coma fue < 24 h. En 3 casos se objetivo
alteracion bioquimica del LCR. El estudio inmunologico del LCR detecté bandas oligoclonales en
un paciente. En la primera RM, la sustancia blanca supratentorial y nlicleos basales se mostraron
afectados en todos los casos y 3 presentaron afectacion medular. Todos recibieron tratamiento
con metilprednisolona a dosis altas. Cuatro recibieron tratamiento con inmunoglobulina G a
dosis altas y uno, plasmaféresis. Dos pacientes fallecieron durante su estancia en UCIP. Las
lesiones radiologicas de sustancia blanca persistieron al alta. A los 9 meses, los 3 supervivientes
presentaban un Glasgow Outcome Scale de 5 puntos y no habian presentado recaidas.
Conclusiones: Existen formas hiperagudas de EMAD que se acompanan de una mortalidad ele-
vada. A corto plazo, la mejoria clinica no se acompana de una regresion paralela de las lesiones
detectables en la RM.
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Clinical outcome of the hyperacute form of acute disseminated encephalomyelitis

Abstract

Introduction: Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an inflammatory disease that
damages the white matter of the central nervous system. lIts clinical course is monophasic and
multifocal. The outcome is usually favourable. We report our experience in the management

Patients and methods: A retrospective chart review was performed on five patients admitted
in coma with a diagnosis of ADEM in the Paediatric Intensive Care Unit (PICU). We describe
their epidemiological, clinical, microbiological, magnetic resonance imaging features and their

Results: The mean age was 5.2 years and all were male. None of them fulfilled radiologic
criteria for acute haemorrhagic leukoencephalitis. At admission all patients were in a coma,
and all were on controlled mechanical ventilation support. Before their admission all patients
had fever. In all cases the time between the first neurological symptom and coma was < 24 hours.
The cerebrospinal fluid examination was abnormal in three patients, and in one case, oligoclonal
bands were detected. The first brain magnetic resonance imaging (MRI) showed white matter
and basal ganglia lesions in all patients, and in three cases the spinal medulla was affected
by demyelination. All patients were treated with a course of high-dose methylprednisolone.
Four patients were also treated with high-dose immunoglobulins, and one of them received
plasmapheresis. Two patients died, and one patient had severe sequelae at discharge from the
PICU. At discharge the lesions in the white matter were still present in the MRI. After nine
months the three survivors had a Glasgow Outcome Scale score of five and no one relapsed.

Conclusions: There is a hyperacute clinical form of ADEM which has a high mortality rate. In the
short term, the clinical improvement of hyperacute ADEM is not accompanied by a decrease of

© 2012 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

resonance;

Encephalitis of the hyperacute form of ADEM.
treatment and outcomes.
severity of the brain MRI.

Introduccion

La encefalomielitis aguda desmielinizante (EMAD) es una
enfermedad inflamatoria del sistema nervioso central (SNC)
que cursa con alteracion de la consciencia y con afectacion
neuroldgica tipicamente multifocal y monofasica'3. Produce
lesiones desmielinizantes que predominan en la sustancia
blanca subcortical del encéfalo y en ocasiones afecta a la
médula espinal. También pueden afectarse la sustancia gris
cortical y los nlcleos basales*>.

Su origen esta probablemente relacionado con un tras-
torno autoinmunitario que, precedido por una vacunacion o
un proceso infeccioso, destruye la mielina. Es mas frecuente
en nifnos mayores de 3 anos y adultos jovenes. Su incidencia
se estima en unos 0,6-0,8 casos/100.000 pacientes/afo"-3.
Se considera que su mortalidad global en la poblacion pedia-
trica no supera el 5%° y que se produce una resolucion
completa de las lesiones hasta en el 90% de los pacientes’,
pero se han establecido 4 grupos clinicos® que poseen nive-
les de gravedad y pronostico diferentes en relacion con la
extension y la localizacion de las lesiones en el SNC.

A pesar de que se trata de una enfermedad bien
conocida’*%8, la informacidn disponible acerca de la forma
de presentacion y la evolucion clinica de los diferentes
grupos clinicos de EMAD es reducida, lo que hace dificil
predecir el riesgo de evolucion desfavorable en cada caso.
Para conocer las caracteristicas clinicas y el pronostico de
los pacientes con las formas mas graves de EMAD, presen-
tamos nuestra experiencia en el manejo de 5 pacientes

diagnosticados de esta enfermedad desmielinizante, cuyo
curso clinico fue hiperagudo.

Pacientes y métodos

Hemos revisado retrospectivamente las historias clinicas de
todos los pacientes ingresados consecutivamente en nues-
tra Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) con
el diagnostico de EMAD grave entre enero del 2005 y octu-
bre del 2011. Los criterios de seleccion para el diagnostico
de EMAD incluyeron la aparicion de un proceso inflamatorio
desmielinizante del SNC de presentacion aguda, con afec-
tacion multifocal, encefalopatia y afectacion neuroldgica
polisintomatica, sin antecedentes de crisis de desmielini-
zacidn previa®. Ademas, los pacientes tenian que presentar
alteraciones de la sustancia blanca en el examen mediante
resonancia magnética (RM) del SNC (craneal y medular), sin
evidencia radioldgica de un proceso destructivo previo de la
sustancia blanca.

Se selecciond para su inclusion en este estudio a los que
se encontraban en coma o presentaban estupor asociado a
depresion respiratoria.

Se clasifico a los pacientes seglin los hallazgos de la
RM en 4 grupos, segln los criterios de Tennenbaum et al.’
(tabla 1).

Se investigd en todos los casos la existencia de alguna
enfermedad prodromica y se analizaron sus manifestacio-
nes clinicas. Asimismo se recogieron de la historia clinica
los datos clinicos relativos a su situacion clinica al ingresar y
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Tabla 1 Clasificacion de los pacientes en funcion de los
hallazgos en la primera RM

Grupo EMAD  Descripcion de las lesiones en la RM inicial

Grupo A Lesiones desmielinizantes de diametro
<5mm

Grupo B Grandes lesiones que confluyen en la
sustancia blanca

Grupo C Adicionalmente, grandes lesiones con
lesiones bitalamicas simétricas

Grupo D Hemorragia en el interior de las lesiones

desmielinizantes

los resultados del examen bioquimico e inmunoldgico del
LCR, asi como la informacion serologica y bacteriologica
relativa a cada caso.

Se extrajo la informacion contenida en los informes del
examen electroencefalografico (EEG) y mediante potencia-
les evocados (PE) de cada paciente.

Se examinaron los resultados de la RM cerebral y medular
de todos los casos al ingresar y evolutivamente. En cada
examen se valoro:

- Elndmeroy el tamaiio de las lesiones y su localizacion en
las areas de la sustancia blanca y de la sustancia gris ence-
falica (hemisferios, nlcleos basales, talamo), del cuerpo
calloso y de la médula espinal, incluyendo el patrén de
distribucion de las lesiones, si estas producian efecto
masa y su respuesta a la administracion de gadolinio.

- En los pacientes que sobrevivieron a la enfermedad, al
alta de la unidad y transcurridos 9 meses, se valoro,
mediante el examen de su historia clinica, su situacion
funcional, que se clasificé mediante el Glasgow Outcome
Score’® y la eventual existencia de recaidas.

Resultados
Datos clinicos

De los 9 casos diagnosticados de EMAD durante el periodo
de estudio, se seleccion6 a 5 nifios (los 5 de sexo masculino)
de edades comprendidas entre 1 y 12 anos (edad media:
5,2 afos). Todos pertenecian al grupo C de la clasificacion
de Tennenbaum (tabla 1)3. Ninguno presento criterios suges-
tivos de leucoencefalitis aguda hemorragica (LAH), que en
la clasificacion mencionada se equipara al grupo D.

Todos los pacientes de nuestra serie presentaron una
enfermedad prodromica que se acompaii6 de fiebre y que
en 4 de ellos se manifestd con sintomas respiratorios (tos
y expectoracion). En un caso la fiebre solo se acompand
de vomitos. La enfermedad precedi6 a la aparicion del pri-
mer sintoma neuroldgico con un intervalo entre 2 y 10 dias
(valor medio 5,8 dias). Ninguno habia sido vacunado recien-
temente. La evolucion clinica de la EMAD se consider6 en
todos casos hiperaguda porque la duracion del intervalo
entre la aparicion del primer sintoma de afectacién neu-
rologica y el coma fue < 24 h.

Las manifestaciones neurologicas de los 5 pacientes se
describen en la tabla 2.

Tabla 2 Descripcion de la sintomatologia inicial. En la
columna de la derecha figura el nimero de pacientes que
presento los diferentes signos y sintomas de EMAD

Alteraciones neurologicas al
ingresar en UCIP

Fiebre
Cefalea
Astenia/adinamia
Depresion respiratoria
Ataxia
Alteracion de la consciencia
Obnubilacion
Coma

Irritabilidad
Vémitos
Convulsiones
Hipotonia
Hipertonia
Vejiga neurégena
Estrabismo
Hemiparesia
Rigidez de nuca

N.° de pacientes
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Datos de laboratorio

A todos los pacientes se le practicod a su ingreso, o se les
habia realizado inmediatamente antes, una puncion lumbar.
Los resultados del examen bioquimico del LCR figuran en
la tabla 3. La glucorraquia fue normal en todos los casos,
en 3 se encontraron las proteinas moderadamente elevadas
(entre 67 y 102 mg/dl; valor normal 15-40mg/dl) y en 3 se
encontraron en la muestra de LCR leucocitos, que fueron de
predominio monocitico.

El estudio inmunologico del LCR en todos los pacientes
incluy6 la investigacion de bandas oligoclonales y de pro-
teina basica de la mielina en LCR. Con excepcion del hallazgo
de bandas oligoclonales patologicas en el paciente n.° 4, el
resto de los resultados fue normal.

El examen microbiologico del LCR mediante reaccion en
cadena de la polimerasa fue negativo para virus del herpes,
varicela zoster y enterovirus. Ademas, en todos los casos los
cultivos de LCR para Mycobacterias y Listeria monocitoge-
nes también resultaron negativos, asi como la serologia para
virus neurotropos y para Mycoplasma pneumoniae.

Estudios neurofisiolagicos

El examen EEG realizado en la fase precoz de la enfermedad
mostro en los 3 casos en que se llevd a cabo una acusada len-
tificacion y una actividad global desestructurada indicativa
de afectacion encefalica grave.

En la fase avanzada de la enfermedad, se realizaron
PE multimodales en los pacientes (nUmeros 1, 2 y 4), que
mostraron mala evolucion clinica. En los 3 se objetivo alar-
gamiento de los tiempos de conduccion. En el paciente
que falleci6 de muerte encefalica, la abolicion de los
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Tabla 3 Resultados del examen bioquimico del LCR

LCR
Caso Proteinas (mg/dl) Glucosa (mg/dl) Células
Caso 1 67 51 8 monocitos
Caso 2 75 59 12 leucocitos (90% monocitos)
Caso 3 53 68 18 leucocitos (97% monocitos)
Caso 4 1021 63,5 -
Caso 5 54 60 -

potenciales de cortex primarios precedié a la ausencia de
actividad eléctrica cerebral.

Hallazgos en la resonancia magnética cerebral

Los hallazgos en la RM cerebral realizada al ingreso se resu-
men en la tabla 4.

En la primera RM (efectuada al ingresar cada paciente
en la UCIP), la sustancia blanca supratentorial se mos-
tré afectada de forma bilateral en todos los casos. Todos
los pacientes presentaron mas de 6 lesiones de diametro
superior a 5mm. Su distribucion, caracteristicas y el com-
portamiento tras la administracion de gadolinio figuran en
la tabla 4.

Biopsia cerebral

Solamente se llevd a cabo en el caso n.° 4, a partir de
la lesion supratentorial mas accesible (fig. 1). El resultado
confirmé el diagndstico clinico de EMAD.

Tabla 4 Descripcion de la RM inicial de cada caso

Tratamiento y evolucion clinica

El bajo nivel de consciencia obligoé en todos los casos a su
tratamiento con ventilacién mecanica controlada desde su
ingreso. La sospecha de hipertension intracraneal motivo la
monitorizacion de la presion intracraneal (PIC) en 4 pacien-
tes.

Desde su ingreso en la UCIP y hasta que se descarto
mediante pruebas microbiologicas un origen bacteriano del
proceso inflamatorio del SNC, todos los pacientes recibie-
ron tratamiento antibidtico por via intravenosa (cefotaxima,
que en 3 pacientes se asocio con claritromicina). Asimismo, a
todos se les administré aciclovir por via intravenosa durante
7 dias.

Todos los pacientes recibieron desde que se realizo el
diagnostico de EMAD tratamiento con metilprednisolona por
via intravenosa a unas dosis entre 20 y 30 mg/kg/dia durante
5 dias, seguido por un ciclo de metilprednisolona a
1 mg/kg/dia durante 7 dias.

Afectacion Cason.° 1 Cason.° 2 Cason.° 3 Cason.° 4 Cason.° 5
Infratentorial P M, C No P M, C P M, B, C P M, C
Predominio ST/IT IT>ST ST ST>IT ST=1IT IT>ST
Supratentorial T>P>F>0 T F>T>P>0 F>P=T F>P=0
Caracteristicas de las lesiones
Confluentes Si No Si Si Si
Efecto de masa Si No Si Si Si
Bilaterales Si Si Si Solo las IT Si
Simétricas Si No Si No No
Periventriculares Si No Si Si Si
Gadolinio No No No No No
Ganglios basales Si Si Si Si Si
Cuerpo calloso Si No Si No Si
Sust. gris cortical Si Si Si No Si
Difusién/ ADC No Dudoso No No No
Sist. Ventricular Colapso Dilatado Normal Colapso Normal
Atrofia No No No No No
Microsangrado No No No No No
Medular Cx, Co No No Cx, D, L Cx
Engrosamiento Si No No Si No
Gadolinio No No No Si No

ADC: coeficiente de difusion aparente; B: bulbo; C: cerebelo; Co: cono medular; Cx: cervical; D: dorsal; L: lumbar; M: mesencéfalo; P:

protuberancia; IT: infratentorial; ST: supratentorial.
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Figura 1

Biopsia cerebral del caso n.° 4.

Cuatro pacientes recibieron tratamiento con concentra-
dos de inmunoglobulina G por via intravenosa a dosis altas
(2 g/kg/dia) durante 4 a 6 dias. El paciente n.° 2 recibi6 2
ciclos de este tratamiento.

Ante la ausencia de respuesta clinica favorable con cor-
ticoides e inmunoglobulinas, un paciente fue tratado con
plasmaféresis, recibiendo 6 sesiones de intercambio.

Situacion funcional tras el alta

De los 3 pacientes que fueron dados de alta de la UCIP
(tabla 5), los casos n.° 5 y 3 no presentaban secuelas
neurologicas. El caso n.° 1 sobrevivid con secuelas graves
del SNC y sin contenido aparente de consciencia. Sus PE
mostraban afectacion hemisférica con enlentecimiento
del potencial de N 20 bilateral. Tras recibir el alta de la
UCIP, empezo en planta de hospitalizacion un proceso de
recuperacion progresivo. Después de 9 meses presentaba un
nivel de consciencia apropiado, con un retraso psicomotor
leve y con cierta espasticidad que no le impedia deambular
con ayuda. Ninguno de los 3 supervivientes ha presentado
nuevas crisis de desmielinizacion.

Discusion

Las enfermedades inflamatorias y desmielinizantes del SNC
en la infancia representan un espectro de trastornos que
se pueden diferenciar por su curso clinico y su gravedad,
y por la distribucion de las lesiones que provocan en el
SNC'°, En ausencia de un biomarcador especifico, al diag-
nostico de EMAD se llega por la sospecha clinica y por
un conjunto de hallazgos radiolégicos indicativos''"'3. EL
estudio retrospectivo de estos 5 casos permite comprobar
que, ademas de presentar las caracteristicas lesiones par-
cheadas de desmielinizacion de la sustancia blanca, todos

Tabla 5 Evolucion neurologica al alta de la UCIP y a los 9
meses

Caso n°t n°2 n°3 n°4 n°>5
GOS al alta de UCIP 3 1 5 1 5
GOS a los 9 meses 5 - 5 - 5

compartian la asociacion de encefalopatia grave con un
deterioro neuroldgico multifocal rapidamente progresivo'.
Destacan en nuestros casos el antecedente de una enferme-
dad infecciosa y el contraste entre la gravedad del cuadro
clinico y la poca expresividad de las alteraciones del LCR,
un hallazgo descrito previamente® ', El diagndstico de EMAD
incluye la exclusion de otros procesos con curso clinico pare-
cido, como la encefalitis virica y la esclerosis mltiple (EM)®.

Considerando la alta prevalencia de las encefalitis infec-
ciosas en la edad pediatrica y su curso clinico indistinguible
del curso de la EMAD, la prioridad diagndstica en nuestros
casos fue descartar que el trastorno tuviera un origen infec-
cioso. Desde su ingreso, todos recibieron tratamiento con
antibioticos y aciclovir hasta que se descarto un origen bac-
teriano o virico.

Ademas, todos presentaron desde la primera RM mul-
tiples lesiones desmielinizantes de bordes mal definidos,
sin evidencia de lesiones destructivas previas del SNC. A
diferencia de lo que ocurre en la EM'®, las lesiones eran bila-
terales, de bordes mal definidos y se manifestaban (sobre
todo en secuencias FLAIR y T2) especialmente en la sustan-
cia blanca corticosubcortical y también en el talamo y los
nucleos basales. En 3 casos (nUmeros 1, 4y 5), también exis-
tia afectacion medular (tabla 4). Como es caracteristico en
la EMAD, la sintomatologia neurologica estuvo precedida en
todos los casos por una enfermedad de origen infeccioso. El
estudio inmunolodgico del LCR fue normal con excepcion del
hallazgo de bandas oligoclonales en el paciente n.° 4. Las
bandas oligoclonales son mas frecuentes en la EM que en la
EMAD pero en ocasiones pueden estar presentes'4. La ausen-
cia de bandas oligoclonales también favorece el diagnostico
de EMAD frente al de EM3.

Aunque existen formas de EMAD recurrentes y polifasi-
cas, entre las enfermedades desmielinizantes de la sustancia
blanca solo la EMAD y la LAH son rapidamente progresi-
vas y tienen una afectacidon extensa del SNC. Ademas, en
la mayoria de los casos tienen un curso monofasico. La
LAH es una desmielinizacion aguda, hemorragica y necroti-
zante del SNC que se considera un subgrupo de presentacion
fulminante y rapidamente progresivo de la EMAD>'217-19 y
que, por su mal prondstico, conviene identificar precoz-
mente.

Por su alta sensibilidad para detectar las lesiones de
la sustancia blanca, el diagnostico de EMAD se establece
siempre con el apoyo de la RM'" 21420 De acuerdo con los
hallazgos presentes en la neuroimagen, se ha propuesto una
clasificacion de la EMAD en 4 grupos (tabla 1), a los que
se atribuye un porcentaje de recuperacion diferente*'”. La
afectacion bitalamica presente en nuestros casos permite
incluir a todos ellos en el grupo C, cuya recuperacion sin
secuelas se considera del 80%3.

Se considera que en la LAH (grupo D de Tennenbaum) la
evolucion hacia el coma es mas rapida que en la EMAD y que
se asocia a una mortalidad mayor®'”. Los hallazgos clinicos
en los pacientes con LAH a menudo sugieren la presencia
de una lesion con efecto masa con signos focales rapi-
damente progresivos y con hipertension intracraneal?'2?,
que no estuvo presente en ninguno de nuestros casos. La
elevacion de la PIC en el caso n.° 2 se justifica por la
hidrocefalia comunicante que presento el paciente y que
se resolvié cuando se instaurd una derivacion externa de
LCR.
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Tabla 6 Descripcion de la Gltima RM hecha antes del alta de UCIP

Afectacion Caso n.° 1 Cason.° 2 Cason.° 3 Cason.° 4 Cason.° 5
Infratentorial No CM No P M, B, C P M, C
Predominio ST/IT ST ST=IT ST ST =1IT IT =ST
Supratentorial F>P>T>0 F>T F>T>P>0 F>P=T F>P=0>T
Caracteristicas de las lesiones
Confluentes Si Si Si Si Si
Efecto de masa No Si No Si Si
Bilaterales Si Si Si Solo las IT Si
Simétricas Si No Si No No
Periventriculares Si Si Si Si Si
Gadolinio No No No No No
Ganglios basales Si Si Si Si Si
Cuerpo calloso Si No No No Si
Sust. gris cortical Si Si Si No Si
Difusion/ADC No Dudoso No No No
Sist. ventricular Dilatado Dilatado Dilatacion leve Colapso Normal
Atrofia Si No No No No
Microsangrado No Si No No No
Medular No No No Cx, D, L No
Engrosamiento No No No Si No
Gadolinio No No No Si No

ADC: coeficiente de difusion aparente; B: bulbo; C: cerebelo; Co: cono medular; Cx: cervical; D: dorsal; FMO: fallo multiple de 6rganos;
L: lumbar; M: mesencéfalo; P: protuberancia; IT: infratentorial; ST: supratentorial.

La RM permitio incluir a nuestros pacientes en el grupo
C de la clasificacion de Tennenbaum? y descartar que pre-
sentaran LAH'®, cuya mortalidad se aproxima al 70%°. En
ningun caso se evidencio en nuestros pacientes hemorragia
petequial en la primera RM, aunque la evolucion clinica fue
en todos muy rapida y progresiva. Unicamente en un caso se
detect6 hemorragia en la RM, pero esta no aparecio hasta el
duodécimo dia de evolucion. Ademas, la LAH se caracteriza
por la presencia en el LCR de pleocitosis polimorfonuclear'®,
a diferencia del predominio de los mononucleares, que se
suelen encontrar en la EMAD?® y que se produjo en nuestros
casos. En el caso n.° 4 se realizé una biopsia que mostré
los signos caracteristicos de la EMAD (fig. 1). La localizacion
predominante de las lesiones supratentoriales en la uniéon de
la sustancia gris cortical y la sustancia blanca subcortical, su
apariencia «parcheada» y el que fueran mas visibles en T2
son caracteristicas de la EMAD>'6. Lesiones como las de los
ganglios basales, el talamo y el troncoencéfalo y la médula
(tabla 4) refuerzan el diagnéstico® y estuvieron presentes en
todos nuestros casos. Dado que ninguno de nuestros pacien-
tes mostro signos compatibles con LAH, creemos que fueron
factores como el tamano de las lesiones, su caracter mul-
tiple y su extension simultanea a los compartimentos supra
e infratentorial lo que justifica la gravedad inicial en todos
ellos y la evolucion de los casos 1, 2 y 4 (tabla 5).

Los pacientes que presentamos mostraban desde su
ingreso una forma de EMAD de caracter hiperagudo diferente
de la forma clinica conocida como LAH, pero no menos grave
que esta.

A pesar de que no existe un tratamiento universalmente
aceptado para la EMAD"?, todas las series publicadas hasta la
fecha describen una buena respuesta al tratamiento inmu-
nomodulador que empieza con corticoides?* seguido, en los

casos refractarios, por la perfusion de inmunoglobulinas a
dosis altas. En casos aislados se ha comprobado la recupe-
racion clinica con plasmaféresis®?®.. Estos resultados han
llevado a considerar a la EMAD como un proceso inflamatorio
desmielinizante de curso favorable'"?¢, con una superviven-
cia sin secuelas entre el 70 y 90%’. Sin embargo, a pesar
de que en nuestros pacientes el intervalo entre la primera
manifestacion de afectacion neuroldgica y la administra-
cion de corticoides fue inferior a 3 dias, el tratamiento con
metilprednisolona a dosis altas durante 5 dias solo fue apa-
rentemente eficaz en 2 pacientes que se recuperaron sin
secuelas (tabla 5). Otros 2 fallecieron a pesar de recibir tra-
tamiento suplementario con inmunoglobulinas a dosis altas.
Otro paciente (el caso n.° 1) también recibié 6 sesiones de
plasmaféresis, a pesar de lo cual fue dado de alta con gra-
ves secuelas neurologicas de las que tardo en recuperarse
9 meses. Se ha sugerido?” que la plasmaféresis es eficaz en
las enfermedades desmielinizantes agudas del SNC como la
EMAD, pero en nuestro caso no parece haber ejercido ningun
efecto beneficioso.

Nuestros resultados parecen indicar que existen casos
de EMAD de curso hiperagudo y sin lesiones hemorragicas
en la sustancia blanca, en los que aun con el tratamiento
apropiado y precoz se produce una evolucion fatal o la super-
vivencia con secuelas graves. Teniendo en cuenta que en
los casos que tuvieron evolucion favorable (tablas 4y 6) las
lesiones de la sustancia blanca presentes al ingreso persis-
tian practicamente inmodificadas en la RM previa al alta,
siendo sin embargo en ese momento el nivel de consciencia
normal, cabe establecer la hipdtesis de que en los casos de
buena evolucion el corticoide a dosis altas fue capaz de con-
trolar el proceso inflamatorio que es causa de las lesiones
y que esta en el origen del coma. Por el contrario, en los
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casos de EMAD con evolucion desfavorable, el mal pronos-
tico vendria condicionado porque las lesiones ya se habian
establecido sobre estructuras vitales del SNC.

En resumen

El sistema de clasificacion propuesto por Tennenbaum?® ha
sido una herramienta eficaz para estratificar en nuestros
casos la gravedad y el pronodstico. Existen formas de EMAD
diferentes de la LAH (o sindrome de Weston Hurst), con
presentacion fulminante, que se manifiestan con una grave-
dad extrema desde los primeros sintomas de la enfermedad
y que producen una morbilidad y mortalidad elevadas.
En los pacientes tratados, la mejoria clinica no parece
acompanarse de una regresion paralela, a corto plazo, de
las lesiones detectables en la RM.

El reducido nimero de casos y su caracter retrospectivo
son limitaciones que impiden generalizar las conclusiones de
este estudio pero que permiten poner de relieve la necesi-
dad de considerar la existencia de formas graves de EMAD
con una presentacion hiperaguda y un nivel de gravedad
extremo. La buena respuesta a largo plazo de algunos casos
de EMAD con presentacion fulminante, cuando en su trata-
miento se incluyen medidas de soporte vital y corticoides a
dosis muy elevadas, refuerza la importancia de su diagnos-
tico precoz.
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