CARTAS CIENTIFICAS

117

Bibliografia

1. Cote GB, Katsantoni A, Deligeorgis D. The cytogenetic and clinical
implications of a ring chromosome 2. Ann Genet. 1981;24:231-5.

2. Lopez-Uriarte A, Quintero-Rivera F, de la Fuente Cortéz B, Gomez
Puente V, Velazco Campos MR, Martinez de Villarreal LE. Ring 2
chromosome associated with failure to thrive, microcephaly and
dysmorphic facial features. Gene. 2013;529:65-8.

3. Chen CP, Lin CJ, Chang TY, Chern SR, Wu PS, Chen YT, et al.
Prenatal diagnosis of ring chromosome 2 with lissencephaly and
2p25.3 and 2q37.3 microdeletions detected using array compa-
rative genomic hybridization. Gene. 2013;519:164-8.

4. Kosho T, Matsushima K, Sahashi T, Mitsui N, Fukushima Y, Soba-
jima H, et al. Ring syndrome involving chromosome 2 confirmed
by FISH analysis using chromosome-specific subtelomeric probes.
Genet Couns. 2005;16:65-70.

5. Severino M, Accogli A, Gimelli G, Rossi A, Kotzeva S, di Rocco
M, et al. Clinico-radiological and molecular characterization
of a child with ring chromosome 2 presenting growth failure,

microcephaly, kidney and brain malformations. Mol Cytogenet.
2015;5:8-17.

B. Corredor-Andrés?, M.J. Hernandez-Rodriguez?,
J. Martinez-Villanueva?, M.T. Mufioz-Calvo® ¢+
y J. Argente®P<

a Servicio de Endocrinologia, Hospital Infantil Universitario
Nifio Jesus, Madrid, Espaha

b Departamento de Pediatria, Universidad Auténoma de
Madrid, Madrid, Espaha

¢ Centro de Investigacion Biomédica Red-Fisiopatologia de
la Obesidad y la Nutricién (CIBERobn), Instituto de Salud
Carlos Ill, Madrid, Espaha

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: maitemunozcalvo@gmail.com
(M.T. Munoz-Calvo).

http://dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2015.09.007

Meningoencefalitis de tronco
como presentacion de Behcet

lL!’J'_ler'\.

Meningoencephalitis as a presentation form of
Behcet

Sra. Editora:

La enfermedad de Behcet (EB) es una enfermedad de
etiologia desconocida, poco frecuente en pediatria. Las
manifestaciones mas caracteristicas son las aftas orales
y genitales recurrentes, asociadas a otras manifestacio-
nes sistémicas oculares, cutaneas, neurologicas, vasculares
y articulares. La afectacion del sistema nervioso central
puede ser la forma de presentacion de manera excepcional.
Presentamos el caso de una paciente de 10 afos de edad,
con meningoencefalitis de tronco como comienzo de esta
enfermedad, con buena evolucion con tratamiento inmuno-
supresor.

Paciente, hija de padres magrebies consanguineos, que
consulta por fiebre de 4 dias de evolucion, aftas orales, cefa-
lea y tendencia al suefo. Referian que en los Ultimos 18
meses habia presentado episodios recurrentes, no periodi-
cos, de 4 dias de duracion, de fiebre (temperatura maxima
39,5°C) y aftas orales, que no habian sido estudiados. En la
exploracion fisica presentaba fiebre, 3 aftas en mucosa oral,
letargia, rigidez nucal y nistagmo up-beat sin otras altera-
ciones neuroldgicas aparentes. Se realizaron las siguientes
pruebas complementarias: hemograma y bioquimica sangui-
nea sin alteraciones; velocidad de sedimentacion globular
18mm/h (N<20), proteina C reactiva 89mg/l (N<15);
fondo de ojo normal; puncion lumbar con pleocitosis (950
leucocitos/ml) de predominio mononuclear (N<10), leve
proteinorraquia (68 mg/ml; N 15-40) y glucosa normal.

Con la sospecha diagndstica de probable meningoencefa-
litis se inicié tratamiento empirico con aciclovir intravenoso,
pendiente de PCR para herpes 1y 2, que posteriormente fue-
ron negativas. Se completo estudio de etiologia infecciosa

(prueba de la tuberculina, serologias VIH, Borrelia, listeria
y lUes) y neoplasica (radiografia de térax, formula manual y
LDH) sin encontrar alteraciones. Se solicitd calprotectina
fecal para descartar enfermedad inflamatoria intestinal
que fue normal.

Durante el ingreso presentd paresia del vi par craneal
derecho con persistencia de la fluctuacion del nivel de
conciencia que motivé la realizacion de TAC craneal con
contraste en el que no se observaron alteraciones. Cuarenta
y ocho horas mas tarde se realizd resonancia magnética
(RM) cerebral en la que se observo aumento de intensi-
dad de sefal T2 a nivel del tronco del encéfalo, centrada
en mesencéfalo con extension a los pedinculos cerebrales
y al puente, con realce leptomeningeo y captacion punti-
forme central en la zona del peddnculo cerebeloso derecho
(fig. 1Ay B). Ante la presencia de lesion cerebral de probable
origen inflamatorio se completo6 estudio de autoinmunidad
con anticuerpos antinucleares, complemento y anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilo negativos. Se realizd estudio
genético para enfermedades autoinflamatorias hereditarias
(fiebre mediterranea familiar, fiebre periddica asociada a
déficit de mevalonato kinasa, sindrome TRAPS, sindrome
BLAU/sarcoidosis de inicio precoz) sin detectar mutacion
genética asociada a la enfermedad. El estudio del HLAB51
fue negativo.

Ante la sospecha clinica y de imagen de EB se ini-
cié tratamiento empirico inmunosupresor con corticoides
(inicialmente endovenosos con bolos de metilprednisolona
30mg/kg/dia durante 3 dias y, posteriormente, orales a
2mg/kg/dia), colchicina (0,5mg cada 12h via oral) y aza-
tioprina (1,5 mg/kg/dia via oral).

Presento buena respuesta al tratamiento con mejoria cli-
nica progresiva que permitio el descenso progresivo de los
corticoides hasta su suspension. La RM cerebral de control a
los 6 meses de tratamiento no mostraba alteraciones pato-
logicas (fig. 1C). En el momento actual continua tratamiento
con azatioprina y colchicina con buena evolucion.

El diagndstico de la EB es clinico, y los criterios de
clasificacion existentes no estan validados en la poblacion
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Figura 1

A) Axial T1 SPGR: se identifica un aumento de realce en ambos pedunculos cerebelosos. B) Axial T2 FSE: hiperintensidad

de sefal T2 en pedunculo cerebral derecho, con extension de la alteracion de sefal hacia la region periacueductal. C) Axial T2 FSE:

resolucion de las alteraciones postratamiento.

pediatrica. Koné-Paut et al. han llevado a cabo un registro
internacional de pacientes pediatricos con esta enfermedad
con el objetivo de caracterizar mejor al paciente pedia-
trico con EB, para posteriormente definir unos criterios
clasificatorios adaptados a esta poblacion'. El 26% de los
casos de EB comienzan antes de los 16 afios de edad?.
La afectacion neurologica se ha descrito en un 5-30% de
los Behget pediatricos, principalmente con afectacion de
sistema nervioso central en forma de trombosis®?.

La afectacion parenquimatosa suele presentarse de
forma caracteristica a nivel del tronco cerebral, en forma
de lesion inflamatoria Unica hiperintensa en T2 e isohi-
pointensa en T1, con componente edematoso y meningitis
acompanante®.

En la actualidad no existen ensayos clinicos randomizados
para el tratamiento de la EB7. Los objetivos del tratamiento
son el control de sintomas y la prevencion de dano del 6rgano
afectado, para lo que habitualmente se utilizan corticoi-
des e inmunosupresores como la azatioprina, ciclosporina o
anti-TNF-alfa’. Los avances en el conocimiento de la fisiopa-
tologia de la enfermedad ayudaran a un enfoque terapéutico
mas especifico.

La afectacion neurologica es una forma excepcional de
comienzo de la EB en pediatria. Los hallazgos caracteristicos
de neuroimagen y la presencia de sintomas caracteristicos
acompanantes ayudan al diagnostico clinico.
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