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Resumen
La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD)

es un trastorno neurológico caracterizado por
inflamación del cerebro y médula espinal causada
por un daño a la mielina, afectando al sistema ner-
vioso central de manera difusa. Esta afección
puede manifestarse de manera espontánea o
secundaria a infecciones o a vacunación. La mayo-
ría de las veces evoluciona de manera monofásica
con manifestaciones clínicas inespecíficas, por lo
que la sospecha diagnóstica es fundamental. La
EMAD es la causa más frecuente de afectación de
sustancia blanca. La incidencia es mayor en la
edad prepuberal con una incidencia de aproxima-
damente 0,2-0,4 casos/100000 habitantes año.
Tiene predominio estacional, siendo más frecuente
en los meses de invierno y primavera. Afecta más a
varones. A continuación presentaremos nuestra
experiencia con un caso sin diagnóstico previo de
esta excepcional y poco frecuente patología el cual
se convirtió en un reto diagnóstico.

Palabras Clave: Encefalomielitis; Autoinmu-
nidad; Virus; Proteína básica de la Mielina.
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Abstract
Acute disseminated encephalomyelitis ADEM is a

neurological disorder characterized by inflammation
of the brain and spinal cord caused by damage to the
myelin, affecting diffusely the central nervous
system. This condition can appear spontaneously or
secondary to infections or vaccination. Most of the
time it evolves in a monophasic manner with nonspe-
cific clinical manifestations, so that he diagnostic
suspicion is fundamental. ADEM is the most frequent
cause of white matter involvement. The incidence is
higher in the prepubertal age with an incidence of
approximately 0.2-0.4 cases / 100,000 inhabitants
per year. It has a seasonal predominance, being more
frequent in the winter and spring months. It affects
more males. Below we present our experience with a
case without previous diagnosis of this rare patho-
logy which became a diagnostic challenge.
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Introducción
La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD)

es una enfermedad inflamatoria y desmielinizante
del sistema nervioso central (SNC) cuya caracterís-
ticas patológicas son lesiones de componente infla-
matorio y con una clara tendencia a una localiza-
ción perivenosa(1). La presentación clínica es
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aguda/subaguda, generalmente con manifestacio-
nes en 2 o más sistemas funcionales: alteración del
nivel de conciencia, piramidalismo, ataxia cerebe-
losa, clínica tronco-encefálica, neuritis óptica, mie-
litis y más raramente mieloradiculoneuritis y mani-
festaciones extra piramidales. Las crisis epilépticas
no son infrecuentes, pueden ser focales o generali-
zadas, y junto a la fiebre y cefalea pueden ser el
debut de la enfermedad(2). El inicio puede ser agudo
o progresivo en un período de varios días. 

La expresión clínica, así como los estudios por
imágenes, son muy variados y si bien hay criterios
diagnósticos propuestos(3), estos fueron descritos
inicialmente para la presentación en la edad pediá-
trica y no han sido validados en adultos. El princi-
pal diagnóstico diferencial de la EMAD debe
hacerse con la esclerosis múltiple (EM), cuya evo-
lución más frecuente es hacia una forma brotes clí-
nicos con períodos de remisión de la enfermedad.
A diferencia de esta última, la EMAD presenta
esencialmente un curso monofásico, aunque se
describen recidivas hasta en un 30% de los niños(4).

Un hecho común en ambas es la ausencia de un
marcador biológico para su diagnóstico de certeza.
La EMAD suele ocurrir con mayor frecuencia en la
edad pediátrica, con una asociación temporal a
enfermedades virales, vacunas y sueros inmunes(3).
Si bien es una patología subdiagnosticada la inci-
dencia estimada en niños y adolescentes es de 0,8
por 100.000 habitantes por año(5). La incidencia en
la población adulta se desconoce con exactitud.
Hay pocas series de casos que describen la presen-
tación de esta patología en la población adulta(6-8).

En la clasificación general propuesta por Kurztke
de las enfermedades desmielinizantes esta se ubica
dentro del grupo con curso monofásico(9-10). Tabla 1.

La EMAD es la causa más frecuente de afecta-
ción de sustancia blanca. La incidencia es mayor
en la edad prepuberal con una incidencia de apro-
ximadamente 0,2-0,4 casos/100000 habitantes año.
Tiene predominio estacional, siendo más frecuente
en los meses de invierno y primavera. Afecta más
a varones(11,12).

En la patogenia de la EMAD se postulan varias
hipótesis(13,14). Se suman mecanismos inflamatorios y
respuesta auto inmunitaria secundaria que contribu-
yen al daño de la mielina en el SNC, lo que determi-
na la Desmielinización del SNC. Se ha postulado
que un antígeno común compartido por el agente
infeccioso y un epítope de la mielina podría desen-
cadenar la respuesta auto inmunitaria, fenómeno
conocido como mimetismo molecular(15). Los antíge-
nos de origen viral (sarampión, herpes, varicela,
paperas, virus de Epstein-Barr o influenza) presenta-
rían una reacción cruzada con componentes de la
mielina y secundariamente inducirían una reacción
hiperalérgica. 

Tselis y Lisak(16) publicaron una revisión en la
que exponen las posibles hipótesis para la EMAD.
Una sería la del mecanismo de mimetismo molecu-
lar ya mencionado, otra hipótesis asume que el
virus activa algunos clones de células T. A pesar de
las hipótesis postuladas, actualmente la patogenia
real no se conoce completamente. 

Para poder establecer las características clínicas
y de métodos complementarios en la población
adulta es esencial, esto permitirá establecer un
diagnóstico correcto, realizar diagnósticos diferen-
ciales con otras entidades (por ejemplo EM) y
poder seleccionar la estrategia terapéutica más
apropiada(17,18).

A continuación se presenta el caso clínico de
una paciente de profesión Médico Pediatra quien
fue valorada por múltiples especialidades de nues-
tra institución.

Presentación del Caso 
Se trata de femenina de 43 años de edad Natural

de Mérida y procedente de Caracas,  con antece-
dente  de procesos virales en los 2 últimos meses,
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Tabla 1. Clasificación de las enfermedades 
desmielinizantes.

Enfermedades con actividad 
permanente o continuada Enfermedades monofásicas

Leucodistrofias heredo
familiares

Encefalomielitis aguda 
diseminada

Adrenoleucodistrofia Neuromielitis óptica
Mielopatia crónica Mielopatia transversa aguda
Esclerosis múltiple Neuritis óptica



quien inicia enfermedad actual un mes  antes de su
ingreso dado por cefalea occipital a repetición irra-
diando a región frontal, intensidad leve a modera-
da, intensificándose, asociándose episodios de
vómitos, habla incoherente y pensamiento confuso,
posteriormente vómitos en proyectil acompañado
de deterioro progresivo del estado de conciencia
hasta llegar a estupor y hemiparesia izquierda
motivo por el cual acude a este centro donde se
decide su ingreso. 

Antecedentes
Dentro de sus antecedentes el paciente no pre-

senta ninguna comorbilidad frente al interrogatorio
que esté relacionada con el caso, niegan hiperten-
sión, diabetes, neoplasias así como respiratorias,
presenta un síndrome anti fosfolípido primario en
vista de estudios inmunológicos por una trombosis
venosa profunda de la femoral derecha. Ningún
antecedente familiar pertinente. Presenta un ante-
cedente epidemiológico de importancia vacuna-
ción con conjugado Difteria y Tétanos sin reaccio-
nes inmediatas a la vacunación. No se evidencian
hábitos psicobiológico que revista interés al caso.
En el contexto salud sexual y ginecológica 2 gestas
con 2 cesáreas sin complicaciones. 

Examen Físico
Al examen físico en malas condiciones genera-

les, estuporosa, TA 110/70 mm Hg, FC 72 x´,  FR
16 x´, cardiopulmonar estable, neurológico pupilas
isocoricas con respuesta lenta  a la luz, pares crane-
ales Fondo de ojo edema de papila importante bila-
teral, hemiparesia izquierda FM  III/V, hiporrefle-
xico generalizado, Babinski izquierdo. Presenta
mayor deterioro neurológico con episodios convul-
sivos tónico clónicos generalizados a repetición
requiriendo ventilación mecánica. 

Al momento del ingreso el funcionalismo renal
y hepático sin alteraciones. La cuenta blanca con
una leucocitosis de 21000 a expensas de segmenta-
dos 87%, recuento de glóbulos rojos y plaquetas
normales. La TC de cráneo de ingreso reporta
edema cerebral con lesión hipodensa en tálamo
derecho.  

En ese contexto se plantea una posible neuroin-

fección y ante los hallazgos tomograficos cerebra-
les se decide realizar intervención quirúrgica colo-
cación de una derivación ventricular Becker e ini-
ciar antibiótico terapia con la presunción diagnós-
tica de una neuroinfección no siendo posible reali-
zar una punción lumbar en ese momento por el
edema cerebral y el edema de papila, recibe
Cetriaxona, Vancomicina y Aciclovir a dosis
meníngeas. La misma no presentó fiebre en los pri-
meros 7 días de ingreso manteniéndose la ventila-
ción mecánica. Posteriormente se logra identificar
una serología IGM positiva para virus de Epstein
Barr en líquido cefalorraquídeo, siendo negativa
para el resto de virus neurotropos. 

La paciente persiste con deterioro neurológico
con Glasgow de 7 pts. (RV 1 pts., RM 3, RO 3
pts.), aparece agregados pulmonares basales dere-
chos, sin cambios clínicos. 

Persiste en iguales condiciones clínica, se reali-
za nueva TAC de Cráneo donde persiste edema
cerebral con aparición de mayor dilatación ventri-
cular. Se le realiza colocación de derivación ventri-
cular tipo Becker el cual se retira a los 10 días. 

Evoluciona lentamente, se logra retirar de la
ventilación mecánica y se mantiene estacionaria
con clínica de coma vigíl. Mejora el proceso infec-
cioso pulmonar. Ante la persistencia de la clínica
neurológica se realiza nueva  tomografía donde se
describe persistencia de edema y alteración de la
sustancia blanca del hemisferio derecho. 

Discusión
El presente caso representó un reto diagnóstico

en vista de la escasa frecuencia de casos de la
enfermedad, el estudio de LCR nunca mostró pre-
sencia de bacterias solamente hiperproteinorraquia
y un recuento a predominio linfocitario que nunca
supero las 500 células hallazgos frecuentes de
otros estudios(19). Se procedió a aplicar en vista de
la sintomatología y los hallazgos paraclínicos los
criterios del American Journal of Neurology sobre
la enfermedad encontrándose una gran concordan-
cia(20), los niveles de anticuerpos contra la proteína
básica de la Mielina fueron positivos confirmando
el diagnóstico. 

LUIS DULCEY Y COL.
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Se instauró manejo con Inmunoglobulina por
los hallazgos neuroradiológicos y clínicos mejo-
rando la respuesta neurológica de la paciente hasta
la presente. 
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Fotografías. Tomografía Computarizada de 
Cráneo con gran afectación de la 
sustancia blanca en el hemisferio 
cerebral derecho regiones témporo 
parieto occipital, dilatación 
ventricular y edema cerebral. 
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Cambios conductuales

No existencia de eventos desmielinizantes previos
Presencia  de lesiones focales o multifocales en la reso-
nancia magnética,  especialmente en tálamo
Mejoría posterior a la terapéutica specifica


