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Leucoencefalitis hemorragica
aguda - Enfermedad de Weston
Hurst

Acute haemorrhagic leucoencephalitis -
Weston Hurst disease

Estimada Editora:

La encefalomielitis diseminada aguda (EMDA) se define como
el primer evento clinico de una encefalopatia polisintoma-
tica y monofasica, de inicio agudo o subagudo. Se observa
con lesiones hiperintensas multifocales que afectan pre-
dominantemente la sustancia blanca del sistema nervioso
central (SNC) en las secuencias ponderadas en T2 y en
recuperacion de inversion atenuada de fluido (FLAIR) de
la resonancia magnética (RM)'. Su incidencia se estima en
0,6-0,8 casos cada 100.000 pacientes/ano, siendo mayor
en pacientes pediatricos. En estos la mortalidad global no
supera el 5% y evoluciona con una resolucion completa hasta
en el 90%2. Suele producirse por una reaccion autoinmune
posvacunal, posexantémica o posinfecciosa contra la pro-
teina basica de la mielina.

La leucoencefalitis hemorragica aguda (LHA) o enfer-
medad de Weston Hurst es una variante infrecuente con
desenlace fatal debido al severo edema y herniacion
cerebral®. Comunicamos el caso de una nifia de 3 afos de
edad, hasta ese momento sana, que presentd un cuadro
clinico de un mes de evolucion, consistente en dislalia pro-
gresiva, ataxia con aumento de la base de sustentacion y
episodios de retro-desviacion de la mirada con vomitos sin
nausea previa. En la consulta, se constatd una tendencia al
sopor alternado con irritabilidad, hemiparesia faciobraquio-
crural izquierda, faringitis en curso con fiebre de 38 °C y
un episodio de convulsion aténica que cedi6é con diazepam
endorrectal.

Los resultados del electroencefalograma (EEG), la radio-
grafia de torax, el hemograma y el ionograma solicitados
fueron normales y las serologias para el virus de la inmuno-
deficiencia humana (VIH) y Toxoplasma gondii, negativas. La
puncion del liquido cefalorraquideo (LCR) mostré un aspecto
de cristal de roca, con un leve aumento de proteinas,
20 leucocitos por mm? (88% mononucleares y 12% polimor-
fonucleares), bandas oligoclonales negativas y reaccion en
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Figura 1 RM en plano axial ponderada en FLAIR a los dos
meses de evolucion, muestra lesiones hiperintensas a nivel de
sustancia blanca (flecha blanca).

cadena de la polimerasa (PCR) negativa para los virus herpes
simple, Epstein-Barr, citomegalovirus y varicela zoster. La
PCR para enterovirus fue positiva.

Se llevo a cabo una RM de encéfalo con gadolinio que
evidencié mdltiples lesiones en la sustancia blanca supra
e infratentorial, con predileccion subcortical en ambos
hemisferios cerebrales, hipointensas en ponderacion T1
e hiperintensas en ponderacion T2 y FLAIR (fig. 1), con
refuerzo anular tras la inyeccion endovenosa de gadolinio
(fig. 2). Ademas, reveld un leve efecto de masa con escaso
edema vasogénico perilesional.

En este contexto, se sospech6 como principal diagnostico
una EMDA y se dio inicio al tratamiento con pulsos de cor-
ticoides. Sin embargo, en las semanas siguientes el cuadro
clinico se agravd con un estado epiléptico sin respuesta al
tratamiento. El EEG fue compatible con encefalopatia difusa
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Figura 2 Imagenes ponderadas en T1 con gadolinio a los dos meses de evolucion: a nivel de cerebro (a) evidencian lesiones en

sustancia blanca con refuerzo anular (asteriscos) y a nivel de médula espinal (b) muestran una lesion con realce seudonodular

en niveles D3 y D4 (flecha blanca).

Figura 3

severa, mientras que el LCR se mostré xantocromico con
sedimento eritrocitario escaso y aumento de proteinas.
Una nueva RM de encéfalo y médula espinal permitié
objetivar un aumento del tamano de las lesiones, con difu-
sion facilitada en secuencias ponderadas en difusion y mapa
de coeficiente de difusion aparente (ADC), que evocaba un
comportamiento de tipo quistico-necrotico (fig. 3). Tam-
bién se observo un marcado refuerzo anular con inyeccion
de contraste y alteracion difusa de la sefal de la sus-
tancia blanca, secundario a desmielinizacion y a edema
vasogénico. Las secuencias de eco de gradiente (GRE) en
ponderacion T2 mostraron multiples imagenes puntiformes
hipointensas localizadas en los margenes de las lesiones, que

Imagenes ponderadas en (a) difusion y (b) mapa de ADC muestran lesiones con difusion facilitada (flechas negras).

se interpretaron como depositos de hemosiderina (fig. 4). En
la médula espinal se evidencio una lesion focal hiperintensa
en ponderacion T2 e hipointensa en ponderacion T1 con
realce homogéneo pseudonodular a la altura de D3 y D4.
La biopsia guiada por estereotaxia de una lesion cerebral
confirmé LHA.

Se escald el tratamiento con corticoides e inmunoglo-
bulinas, y plasmaféresis, pero luego del tercer ciclo debio
suspenderse por una infeccion del catéter. La evolucion de
la enfermedad fue torpida y la paciente fallecié en un corto
plazo.

La disfuncién cerebral aguda puede deberse a procesos
infecciosos, inflamatorios vasculares, metabodlicos o toxicos,
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