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Presentacion de Caso
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RESUMEN

Introduccion: La encefalitis de Rasmussen es una enfermedad neuroldgica progresiva poco
frecuente y de etiologia aun desconocida. Se caracteriza por crisis epilépticas polimorficas,
frecuentes y de dificil control, deterioro neurocognitivo y evidencia radiolégica de hemiatrofia
cerebral, de presentacion en la infancia y de pronostico desfavorable.

Objetivo: Documentar la historia clinica de una paciente con inicio y evolucion atipicos de la
Encefalitis de Rasmussen.

Caso Clinico: Fémina de 19 afios de edad que presentd cambios en su conducta social. Tres meses
después comienza con hemiparesia izquierda progresiva y crisis focales disperceptivas con
sintomas motores, algunas podian evolucionar a ténico clonica bilateral. En la resonancia

magnética de craneo se observé hemiatrofia cerebral progresiva. Se realiza biopsia cerebral, con
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intensa gliosis a predominio de astrocitos gemastociticos, presencia escasa de neuronas retraidas

con nucleos picndticos, evidencia de dafio neuronal crénico grave, abundantes microglias e
inflamacidn perivascular de linfocitos T diagnosticandose una encefalitis de Rasmussen.
Conclusiones: La encefalitis de Rasmussen es una enfermedad infrecuente pero devastadora. Su
diagndstico y tratamiento precoces son claves en la evolucién de los pacientes y aumentan las
posibilidades de reinsercién en la vida social.

Palabras clave: crisis epilépticas; encefalitis; sindrome de Rasmussen.

ABSTRACT

Introduction: Rasmussen's encephalitis is a rare progressive neurological disease of unknown
etiology. It is characterized by frequent, difficult-to-control polymorphic epileptic seizures,
neurocognitive impairment, and radiological evidence of cerebral hemiatrophy, with onset in
childhood and poor prognosis.

Objective: To document the clinical history of a patient with atypical onset and progression of
Rasmussen's encephalitis.

Clinical case: A 19-year-old female, whose initial manifestation was behavioral disorder. Three
months later, she presented progressive left hemiparesis and focal disperceptive seizures with
motor symptoms, some of which could evolve into bilateral tonic clonic. Progressive cerebral
hemiatrophy was observed on cranial magnetic resonance imaging. A brain biopsy was performed,
which showed severe gliosis with predominance of gemastocytic astrocytes, scarce presence of
retracted neurons with pyknotic nuclei, evidence of severe chronic neuronal damage, abundant
microglia and perivascular inflammation of T lymphocytes, diagnosing Rasmussen's encephalitis.
Conclusions: Rasmussen's encephalitis is a rare but devastating disease. Early diagnosis and
treatment are key in the evolution of patients with and increase the chances of reintegration into
social life.

Keywords: encephalitis; epileptic seizures; Rasmussen syndrome.
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INTRODUCCION

La encefalitis de Rasmussen (ER) fue descrita por primera vez en 1958 por Theodore Rasmussen
como una encefalitis hemisférica cronica que causaba atrofia unilateral. Es un raro trastorno
neuroldgico cronico, caracterizado por epilepsia farmacorresistente y deterioro neurologico y
cognitivo progresivo debido a una inflamacion unilateral de la corteza cerebral.) La incidencia
anual es de unos 2,4 casos/10’ personas menores de 18 afios, con edad media de presentacion entre
6 y 8 afios.? Inicia en muchos casos con crisis epilépticas focales; en las que la epilepsia parcial
continua constituye su presentacion hasta en un 50 % de los casos.®® De forma excepcional, el
inicio de las crisis esta precedido por hemiparesia, hemidistonia o hemiatetosis de progresion
lenta.* Durante la fase temprana de la enfermedad las crisis epilépticas pueden ser escasas y el
electroencefalograma (EEG) y la resonancia magnética de craneo (RM) suelen ser normales.®
Como resultado, el diagndstico precoz es dificil.

El objetivo propuesto para esta presentacion es documentar la historia clinica de una paciente con

inicio y evolucién atipicos de la Encefalitis de Rasmussen.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 19 afios de edad con antecedentes aparentes de salud. Se presentd en el
Instituto de Neurologia y Neurocirugia con 6 meses de evolucion de crisis epilépticas focales
disperceptivas motoras: desconexion del medio — elevacion de miembro superior izquierdo —
postura tonica asimétrica de varios minutos de duracion. Ademas, de un status epiléptico
convulsivo con manejo en sala de terapia intensiva de su provincia. Las crisis epilépticas se hicieron
frecuentes. Después de esto, se noto dificultad en la marcha que se instalé de manera progresiva y

debilidad del miembro superior izquierdo. La familia refirié que a las crisis epilépticas le antecedio
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cambios en la conducta, con tendencia a la agresividad e irritabilidad. A la llegada al Instituto habia
abandonado las actividades académicas.

Examen fisico neurolégico:

e Hemiparesia espastica izquierda.

o Hiperreflexia bilateral con &reas reflexdgenas aumentadas, reflejos policinéticos, respuesta
clonoide (predominio izquierdo).

o Hipoestesia, hipoalgesia en hemicuerpo izquierdo.

e Hoffman y Babinski bilaterales (izquierdo espontaneo).

e Clonus patelar y de tobillo bilaterales.

Evaluacién neuropsicologica: memoria episodica alterada. Lenguaje sin alteraciones. Baja fluidez
seméantica y fonematica. Funciones audio motrices perseverantes, impulsivas y con falta de
secuencia. Alteracion del procesamiento espacial.
Como parte del protocolo de diagndstico se realizd Resonancia Magnética de craneo de alto campo
(Fig. 1), EEG (Fig. 2) y Biopsia cerebral (Fig. 3).
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Fig. 1 - RM de craneo simple. Cortes axiales en T1 (A), T2 (B) y FLAIR (C). Signos de atrofia cortical
hemisférica derecha y dilatacién compensatoria del sistema ventricular ipsilateral (flechas amarillas).

Gliosis reactiva frontal y temporal derechas (flechas verdes).
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Fig. 2 - Fragmento de electroencefalograma. Se observo enlentecimiento en regiones anteriores con

frecuencia Theta a predominio hemisférico derecho (flechas rojas). VVéase actividad en los electrodos Fp2-

F8, F8-F4, Fp2-F4. Se mantiene reactividad del alfa (marca: ojos abiertos).
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Fig. 3 - Laminas obtenidas de la biopsia cerebral. Se observé gliosis demostrada con la proteina acida

gliofibrilar (GFAP) y activacion de la microglia (tincion hematoxilina y eosina), que puede ser difusa o
formar nddulos microgliales demostrado por CD68 (marcador de macrofagos y microglia), infiltrado
inflamatorio intersticial y perivascular a expensas de linfocitos T (CD4 y CD8 positivos) y CD20
negativos (marcador para linfocitos B).

Tratamiento y evolucién: se diagnosticoO ER. Se reajustd su tratamiento anticrisis y optimizo la
carbamazepina hasta 600 mg/dia. Se administraron 5 ciclos de Intacglobin (0,4 gramos/kg/dia/5
dias), con un intervalo de 30 dias cada ciclo. En las consultas de seguimiento se evidenci6 control
de las crisis epilépticas y detencion de la progresién de la hemiparesia y el deterioro cognitivo. Un
afio después del diagnostico la paciente comenzé su primer embarazo, que concluy6 sin

complicaciones. Hasta la fecha se mantiene estable de su epilepsia.
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COMENTARIOS

La ER es una entidad poco frecuente, pero con alta indice de discapacidad. Durante su fase aguda

las crisis epilépticas se vuelven frecuentes, aparece deterioro cognitivo progresivo, hemiparesia y
hemianopsia.® En casos con afectacion del hemisferio dominante el lenguaje puede verse afectado,
con afasia motora.® En la fase residual las crisis epilépticas pueden volverse menos frecuentes con
déficits neuroldgicos permanentes.®”)

Para su diagnostico deben estar presentes los 3 criterios de la Parte A 0 2 de los 3 de la Parte B. Si
no es posible realizar biopsia, es necesario RM con gadolinio y Tomografia de craneo para
documentar la ausencia de realce con el contraste y calcificaciones como principales diferenciales
de una vasculitis unihemisférica.

Parte A:

1) Crisis focales (con o sin Epilepsia parcial continua) y déficit(s) cortical(es) unilateral(es)

2) Enlentecimiento unihemisférico con o sin actividad epileptiforme y comienzo ictal unilateral

3) Atrofia cortical focal unihemisférica y al menos una de las siguientes alteraciones:

e Hiperintensidad de la sustancia gris o blanca en T2/FLAIR

e Hiperintensidad o atrofia de la cabeza del caudado ipsilateral

Parte B:

1) Epilepsia parcial continua o déficit cortical unilateral progresivo

2) Atrofia cortical focal unihemisférica progresiva

3) Histopatologia: encefalitis con infiltrado de células T y células microgliales activadas y
astrogliosis reactiva. Numerosos macréfagos parenquimatosos. La presencia de células
plasmaticas, células B o cuerpos de inclusion virales excluyen el diagndstico de ER.®

La etiologia del ER adn no se dilucida, aunque se identifica como un proceso inflamatorio cronico.
Las hipotesis etiopatogénicas con mayor consenso son la infeccion por virus neurotropos o la
posibilidad de un proceso autoinmune al demostrarse en algunos pacientes la existencia de

anticuerpos contra el receptor 3 del glutamato cerebral (anti -GIuR3) o anticuerpos anti-
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descarboxilasa del acido glutamico (anti-GAD), o el aumento de la mediacién celular T en el
proceso inflamatorio cerebral.®%19 Se desconoce el motivo de la afectacion unilateral exclusiva.
Hasta el momento ningun farmaco concibe la capacidad de lograr un control completo de la
progresion de la enfermedad. La cirugia representa la Unica opcion definitiva para controlar las
convulsiones y detener el deterioro neuroldgico en pacientes con ER.?3 Menos del 10 % de los
pacientes con ER debutan después de los 18 afios.*?

Se presenta un caso clinico de ER con atipicidades en su debut y progresion (debut a los 19 afios
con manifestaciones conductuales, escasa frecuencia de crisis y remision de la enfermedad con
tratamiento farmacoldgico). Hasta el momento la paciente se encuentra con actividad social y
econdémica. El diagndstico y tratamiento oportunos lograron controlar una enfermedad que con
frecuencia es progresiva, de gran gravedad y discapacitante.

Se concluye que, la ER es una enfermedad infrecuente pero devastadora. Su diagnostico y
tratamiento precoces son claves en la evolucion de los pacientes y aumentan las posibilidades de

reinsercion en la vida social.

Etica y consentimiento
Se obtuvo consentimiento de la paciente y la familia para la publicacion del caso.
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