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Cerebelitis aguda fulminante, ;una L)
entidad infradiagnosticada?

uuuuuu

Fulminant acute cerebellitis: An
under-diagnosed condition?

Sr. Editor:

La cerebelitis aguda (CA) es un sindrome inflamatorio que
da lugar a una disfuncion cerebelosa aguda (ataxia, nis-
tagmo o dismetria) asociada a menudo a fiebre, cefalea,
nauseas y alteracion del nivel de consciencia’?. Suele
ocurrir como trastorno infeccioso, postinfeccioso o posvacu-
nacion, aunque hay casos en los que no se evidencia ningun
desencadenante®>.

Por consenso, se denomina ataxia cerebelosa aguda a
aquellos casos en los que no hay traduccion en la neu-
roimagen, y CA a aquellos casos en que si encontramos
alteraciones en la misma?, siendo la RM cerebral la prueba
diagnostica de eleccion. La TC craneal en el momento agudo
es util para descartar otra etiologia causante de la clinica
y para detectar el desarrollo de una hidrocefalia aguda o
compresion severa del tronco del encéfalo.

La CA es infrecuente y su diagnostico es dificil, ya
que la presentacion clinica y su curso son muy variables.
La intervencion temprana es imprescindible para optimi-
zar los resultados, por lo que ante una clinica sugestiva
de patologia de la fosa posterior debe sospecharse esta
patologia.

La inflamacion del cerebelo puede comprimir el tallo
cerebral e inducir alteraciones del nivel de consciencia, que
pueden enmascarar la etapa inicial de signos cerebelosos,
pudiendo presentarse incluso como coma y disfuncion auto-
nomica. Esta entidad, en la que predominan los sintomas
de hipertension intracraneal (HTIC) sobre los cerebelosos,
y que se asocia a importante componente inflamatorio, se
conoce como cerebelitis aguda fulminante' y es una entidad
a tener en cuenta en los casos de HTIC de aparicion brusca’.
En esta entidad hay mas riesgo de secuelas permanentes e
incluso de evolucién fatal'*°.

Debido a su curso variable, cada caso debe manejarse
individualmente®. En los casos leves sin progresion de
la clinica, ni imagenes radioldgicas propias de los casos
fulminantes, una actitud conservadora con monitorizacion

estrecha suele ser suficiente. En casos moderados y graves,
los corticoides son la primera linea de tratamiento para
reducir el efecto masa provocado por la inflamacion e
incluso puede ser necesario un drenaje ventricular externo
(DVE) frente a la hidrocefalia.

A continuacion se presentan 3 pacientes diagnostica-
dos de CA, con edades comprendidas entre los 7 y 12
afos, ninguno con antecedentes personales ni familiares de
interés.

El primer paciente consultd por vomitos y decaimiento,
presentando a su llegada un cuadro vagal con disminucién de
la consciencia, hipotonia y deterioro neuroldgico, realizan-
dose TC craneal donde se aprecio hipodensidad subcortical
en el hemisferio cerebeloso izquierdo (fig. 1A). Ingreso en
la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos, donde se soli-
cito una RM cerebral (fig. 1B), planteandose el diagndstico
diferencial entre un proceso isquémico de fosa posterior,
encefalitis y CA, por lo que se monitorizd (incluyendo la
presion intracraneal) y se inicio tratamiento antiagregante,
aciclovir y corticoides. A las 12 h de su ingreso presento6 un
aumento de la presion intracraneal y anisocoria, por lo que
se realizo TC craneal (fig. 1C), y tras los hallazgos se deci-
dié craniectomia descompresiva con colocacion de un DVE,
con estabilidad posterior. Se inicio rehabilitacion, presen-
tando tendencia a la mejoria neuroldgica pero con secuelas
presentes en el control a los 4 meses: disartria, hipotonia,
ausencia de bipedestacion y hemiparesia derecha. RM cere-
bral de control: resolucion del efecto masa pero marcada
atrofia cerebelosa.

Tanto el segundo como el tercer paciente consultaron por
cefalea de aproximadamente una semana de evolucion que
se habia intensificado, limitando las actividades diarias e
impidiendo el suefio junto con vomitos. Tanto la exploracion
fisica como la TC craneal fueron normales, por lo que ingre-
saron para analgesia. Dada la ausencia de mejoria se decidié
realizar RM cerebral (fig. 2), tras la cual fueron diagnostica-
dos de CA 'y fueron monitorizados y tratados con corticoides.
Evolucionaron favorablemente, con mejoria clinica y ausen-
cia de complicaciones, por lo que fueron dados de alta con
pauta descendente de corticoides sin presentar secuelas en
seguimientos posteriores. RM cerebral de control: resolucion
del efecto compresivo.

En los 3 casos que presentamos la sintomatologia debida
a la HTIC fue la que domind el cuadro (cefalea y vomi-
tos). La RM cerebral fue el método diagnostico. No hemos
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Figura 1  (A) TC craneal. Corte transversal apreciando hipodensidad subcortical en hemisferio cerebeloso izquierdo de aspecto
inespecifico. (B) RM cerebral. Corte transversal en secuencia T2 asociando hiperintensidad de ambos hemisferios cerebelosos,
con restriccion en la difusion y realce cortical tras la administracion de contraste. (C) TC craneal. Corte transversal apreciando
progresion de las imagenes de isquemia cerebelosa, asociando edema con efecto masa y descenso amigdalas hasta foramen magno,
con aumento de la talla ventricular supratentorial.

Figura 2 RM cerebral. (A) Imagen transversal ponderada en T2 con hiperintensidad y edema de ambos hemisferios cerebelosos.
(B) Restriccion generalizada en la imagen de difusion. (C) Imagen transversal ponderada en T1, donde no se observa realce con
gadolinio. (D) Corte sagital ponderado en T1 con impronta amigdalar en agujero magno, desplazamiento anterior del tronco y
discreta compresion caudal del acueducto de Silvio y del 4.° ventriculo. (E) Dilatacion ventricular supratentorial secundaria.



190

CARTAS CIENTIFICAS

encontrado etiologia que se pueda relacionar con el cuadro
a excepcion del primer caso, donde se aislé enterovirus en
2 muestras de heces. Los corticoides a dosis altas fueron el
tratamiento empleado en todos los casos.

En conclusion, la CA fulminante requiere un tratamiento
médico urgente y en algunas ocasiones quirdrgico. Para ello,
es necesario conocer esta entidad, tener la capacidad de
sospecharla y realizar una RM cerebral urgente para realizar
el diagnostico e iniciar el tratamiento precozmente.
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Monitorizacion del tratamiento L)
del hipogonadismo
hipogonadotropo en el lactante

Monitoring of the treatment of
hypogonadotropic hypogonadism in the infant

Sr. Editor:

Este documento pretende ser ante todo practico, mostrando
através de 2 casos clinicos cuando es el mejor momento para
suspender el tratamiento con gonadotropinas en lactantes
con hipogonadismo.

El desarrollo y la actividad del eje hipotalamo-hipofisis-
gonadal se inicia en el segundo trimestre de la vida
intrauterina (con funcion fundamentalmente diferencia-
dora) y continla hasta la edad final de fertilidad en el ser
humano.

El hipogonadismo (especialmente el hipogonadotroéfico)
es un modelo ideal para el estudio de la regulacion hormonal
integrada del eje hipotalamo-hipofisis-gonadal (sobre todo
en el caso del testiculo en el lactante)’.

En la etapa del lactante, denominada también
«minipubertad»?, se produce una elevacion de los niveles
de esteroides sexuales y gonadotropinas de forma similar a
lo que ocurre en la pubertad, aunque con menor intensidad.
Este periodo de «activacion del eje» tiene una duracién
de unos 6 meses en el varon y 2-3 anos en la nifa. En
el varon, este periodo ejerce una influencia critica, no
solo en el desarrollo de los genitales externos, sino en la

diferenciacion de las células de Sertoli y por ello en la
funcion reproductiva posterior.

Ya que los pacientes del sexo femenino no muestran nin-
guna alteracion fenotipica, su diagndstico a esta edad es
dificil, salvo que muestren una insuficiencia pituitaria glo-
bal. En todo caso el tratamiento a esta edad se realiza
exclusivamente en el sexo masculino.

El tratamiento con gonadotropinas es el mas fisioldgico
que se puede utilizar durante el primer afo de vida. El pri-
mer nifio tratado se publicé en 20023, iniciando tratamiento
a los 8 meses con buena respuesta de crecimiento del testi-
culo, pero no del pene, que precisd una terapia ulterior con
testosterona.

La utilizacion de FSH recombinante y HCG durante los 6-7
primeros meses de vida estimularan la funcion de las células
de Sertoli (se puede titular el efecto midiendo la inhibina B
y AMH) y las de Leydig mientras existan (valorando su efecto
con la medida de testosterona o INSL3).

Con frecuencia estos lactantes asocian al micropene una
criptorquidia con testes de pequeno volumen. El trata-
miento con gonadotropinas en esta edad puede aumentar
las concentraciones de gonadotropinas intratesticulares sin
temor a inducir espermatogénesis o de afectar negativa-
mente el nimero de las células de Sertoli, ya que estas no
expresan el receptor de androgenos hasta los 5 anos de vida.
El tratamiento con FSH aumentara el volumen testicular (y
los niveles de AMH e inhibina B) y el de HCG, los niveles de
testosterona y de INSL3.

Sin embargo, la experiencia es alin escasa con esta pauta
terapéutica, existiendo una falta de protocolizacion en la
dosificacion y duracion del tratamiento.
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