
C
A

R
TA

S

 A
L

 E
D

IT
O

R

 

2
1
7

p
a
cie

n
te

s

 q
u
e
,

 co
m

o

 e
n

 n
u
e
stro

 ca
so

,

 sí

 q
u
e

 re
sp

o
n
d
e
rá

n

 a
l

tra
ta

m
ie

n
to

 fa
rm

a
co

ló
g
ico

1.
H

a
y

 q
u
e

 te
n
e
r

 e
n

 cu
e
n
ta

 q
u
e

 e
n

 u
n

 2
0
-3

0
%

 d
e

 p
a
cie

n
te

s
co

n

 e
stu

d
io

s
 d

e
 R

M

 n
o
rm

a
le

s,

 le
sio

n
e
s

 su
tile

s

 p
a
sa

n

 in
a
d
ve

r-
tid

a
s

 si

 la

 e
va

lu
a
ció

n

 d
e

 la

 R
M

 ce
re

b
ra

l

 n
o

 e
s

 g
u
ia

d
a

 p
o
r

 e
l

co
n
te

x
to

 clín
ico

1.
E
n

 n
u
e
stro

 ca
so

 p
re

se
n
ta

m
o
s

 u
n

 p
a
cie

n
te

 co
n

 crisis

 p
a
r-

cia
le

s

 co
m

p
le

ja
s

 e
n

 e
l

 q
u
e

 se

 d
e
te

cta

 u
n
a

 le
ve

 a
fe

cta
ció

n
ce

re
b
ra

l

 

e
n

 

e
l

 

e
stu

d
io

 

e
le

ctro
fi

sio
ló

g
ico

 

fo
ca

liza
d
a

 

e
n

 

la
re

g
ió

n

 te
m

p
o
ra

l

 izq
u
ie

rd
a
,

 co
in

cid
e
n
te

 co
n

 la

 le
sió

n

 id
e
n
tifi

-
ca

d
a

 e
n

 la

 R
M

 d
e

 a
lto

 ca
m

p
o

 lo
 q

u
e

 n
o
s

 lle
va

 a

 co
rre

la
cio

n
a
r

a
m

b
o
s

 h
a
lla

zg
o
s.

L
a

 e
p
ile

p
sia

 fo
ca

l

 a
so

cia
d
a

 a

 e
n
ce

fa
lo

ce
le

,

 e
s

 u
n
a

 e
n
ti-

d
a
d

 p
o
co

 fre
cu

e
n
te

1
—

3,

 a
u
n
q
u
e

 su

 in
cid

e
n
cia

 p
o
d
ría

 se
r

 m
á
s

a
lta

 d
e

 lo

 q
u
e

 se

 p
ie

n
sa

 a
l

 se
r

 u
n
a

 ca
u
sa

 fre
cu

e
n
te

m
e
n
te

n
o

 id
e
n
tifi

ca
d
a

 e
n

 lo
s

 e
stu

d
io

s

 d
e

 im
a
g
e
n

 d
e

 e
p
ile

p
sia

1
,2.

E
sto

 e
s

 d
e
b
id

o

 a

 la

 d
ifi

cu
lta

d

 p
a
ra

 d
e
te

cta
r

 le
sio

n
e
s

 e
stru

c-
tu

ra
le

s

 p
e
q
u
e
ñ
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Figura  1  RM  cerebral:  evolución  de  la  lesión  (secuencias  FLAIR,  T2  y  T1  gadolinio)  al  ingreso  (1),  tras  tratamiento  con  un  pulso

de metilprednisolona  intravenosa  (2),  tras  tratamiento  con  inmunoglobulinas  intravenosas  (3)  y tras  tratamiento  con  rituximab  (4).

Lesión heterogénea  con  seudohalos  agrupados-confluentes  (1 y  2) que  evolucionan  a  áreas  quístico-malácicas  (3 y  4),  afectando  a

corona radiada  y  centro  semioval  izquierdos  con  extensión  al  cuerpo  calloso.  Tamaño  de 3 cm  en  su  diámetro  máximo  al  ingreso

(1) que  aumenta  hasta  4,1  cm  a  pesar  del tratamiento  (3)  y  posterior  reducción  a  3  cm  tras  rituximab  (4).  No  edema  perilesional  ni

efecto masa.  Ausencia  de  realce  tras  la  administración  de  contraste  al  ingreso  (1) con  posterior  realce  parcheado  intra  y  perilesional

a pesar  de  corticoesteroides  e  inmunoglobulinas  (3)  que  desaparece  tras  tratamiento  con  rituximab  (3).

apoyan  el  diagnóstico1,2,6, reservándose  la biopsia  para
lesiones  atípicas  o  refractarias  al  tratamiento6.  Son
varios  los  casos  descritos  con  nula  respuesta  a cor-
ticoesteroides  que  han  respondido  a  otros  tratamien-
tos  inmunosupresores5—7 con IgIV,  plasmaféresis  (PLEX)8,
rituximab7,9—12 o  ciclofosfamida7.  Este  es  el  primer  caso
recogido  en  la  literatura  en el  que  se utiliza  rituximab  tras
IgIV  como  tratamiento  de  una  lesión  seudotumoral  corti-
correfractaria  y el  séptimo  en que  se emplea  rituximab  (6
casos  tras  PLEX).

La  ausencia  de  respuesta  al  tratamiento  se define,
por  tanto,  más  allá  de  la  ausencia  de  respuesta  a  cor-
ticoides,  siendo  difícil,  en  la  práctica  clínica,  decidir
cuándo  la  refractariedad  de  una  lesión  seudotumoral  es
indicación  de  biopsia  cerebral.  Por  otro  lado, la  biop-
sia  demuestra  inflamación  y desmielinización1,4, pero
raramente  permite  diferenciar  entre  el inicio  de una
esclerosis  múltiple  o  de  una  neuromielitis  óptica  y

formas  focales  de encefalitis  monofásicas  que  no evolu-
cionarán  a una  enfermedad  desmielinizante  crónica1,3,13,
haciendo  imprescindible  un  seguimiento  clínico  estrecho  y
prolongado.

Planteamos  el  diagnóstico  de encefalitis  focal  monofá-
sica  autoinmune  por  tratarse  de una  lesión  seudotumoral
aislada  de  etiología  inflamatoria  (confirmada  anatomopato-
lógicamente),  con  bandas  oligoclonales  negativas,  de  curso
monofásico  (hasta la fecha)  y  con respuesta  terapéutica
a  rituximab  (apoyando  una  patogenia  inmunomediada  con
participación  de linfocitos  B).

En  conclusión,  existen  lesiones  autoinmunes  cuyo  mar-
cador  serológico  desconocemos  y  que  representan  un  reto
diagnóstico.  El diagnóstico  de encefalitis  focal  monofásica
autoinmune  puede  dar respuesta  a este  y  a  otros  casos  de
lesiones  seudotumorales  inflamatorias  aisladas  en pacien-
tes  sin  diagnóstico  previo  de enfermedad  desmielinizante
crónica  y con  curso monofásico  durante  el  seguimiento.
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Tinción PAS

1 2 3 4

5 6 7 8

Tinción luxol fast blue

Hematoxilina-eosinaHematoxilina-eosina

CD-68 CD-8

CD-4 Neurofilamentos

Figura  2  Biopsia  cerebral:  histiocitos  espumosos  (1,  2 y  3)  ([3]  CD68+),  cargados  de mielina  fagocitada  ([1]  material  PAS  positivo

y [2]  Luxol  Fast  Blue  positivo)  y  linfocitos  T  (4  y  7) ([4]  CD8+  y  [7] CD4+),  entremezclados  con  astrocitos  y  células  de Creutzfeldt

—–astrocitos reactivos—–  (6,  flecha).  Manguitos  perivasculares  (5,  flecha).  Preservación  de la  trama  axonal  (8).
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